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ESTABLECIENDO EL DIAGNOSTICO

|. ASPECTOS CLINICOS

BO es un término amplio, que se refiere a un sindrome
clinico caracterizado por obstrucciéon crénica al flujo de aire
asociado a cambios inflamatorios asociados a fibrosis en la via
aérea (VA) pequefa. Es una causa poco frecuente de obs-
truccién de VA pequefa en el nifo. Si bien existen muchas
etiologias descritas de BO en nifios; la causa mas frecuente
se asocia a condiciones post infecciosas respiratorias virales.
En la mayoria de publicaciones pediatricas, el diagndstico de
BO esta basado sobre la evidencia clinica y radioldgica.
Generalmente existe persistencia de tos y sibilancias, asociadas
a retracciones, crépitos (crujidos) y anormalidades en la
radiografia de térax por meses o anos. Algunos pacientes con
BO tienen dependencia de oxigeno (Oy). Para efectos de
este consenso de diagndstico y cuidado se considerara BO
(diagnéstico operacional) a:

| Persistencia de sintomas respiratorios: tos, disnea,
sibilancias, crépitos (crujidos) y/o hipoxemia, definida
como saturacién arterial de O, (SpO,) < 93%; 4-6
semanas post-injuria (indispensable).

2. Atrapamiento de aire, patrén en mosaico, fibrosis, y/o
bronquiectasias en la tomograffa de alta resolucién
(HRCT) al menos 6 semanas post-injuria (indispensable).

3. Exclusiéon de: Asma, fibrosis quistica (FQ), displasia
broncopulmonar (DBP), tuberculosis (TBC) pulmonar,
disquinesia ciliar primaria, deficiencia de o | -antitripsina,
cardiopatia congénita (indispensable).

4. Ausencia o escasa respuesta clinica y/o en flujos espira-
torios forzados a salbutamol 400 mcg por MDI (no
indispensable).

5. Alslamiento de adenovirus en secreciones respiratorias
durante una fase aguda de comportamiento gra-
ve/severo.

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

7. Flujos espiratorios forzados (FEF,5.759 y/o VEF|) <
40% predicho para la edad (sugerente).

8. Atrapamiento de aire en la radiograffa de térax al menos
6 semanas post-injuria (sugerente).

Si bien no existe un consenso en torno al nimero minimo
de criterios necesarios para establecer el diagnéstico de BO
post infecciosa en nifos/adolescentes, este panel de expertos
considera a los 3 primeros como indispensables, aceptando
que puede incluir sélo a las formas mas severas de BO.
Recientemente, Colom y colaboradores han publicado un
score clinico (de elevada sensibilidad y especificidad) el cual
no ha sido validado de manera prospectiva. Este grupo de

Tabla | .- Etiologia infecciosa asociada al desarrollo de BO
en ninos y adolescente.

Virus

Adenovirus

Influenza

Parainfluenza

Sarampién

Virus respiratorio sincicial

Virus Epstein Barr

Bacterias

Mycoplasma pneumoniae

Mycobacterium tuberculosis

trabajo, al igual que otros, considera a la presencia de adeno-
virus en la fase aguda como un factor de riesgo importante
(odds ratio 49). Nuevamente; se reconoce que existe un
espectro clinico amplio por lo que, la presencia de otros
criterios (sugerentes) deben ser discutidos -caso a caso- seglin
el criterio de cada médico tratante.

2. INJURIA

La etiologfa relacionada con BO es muy variada. Incluye injuria
epitelial asociada a rechazo de trasplante (pulmdn, corazén,
médula), infeccion respiratoria del tracto respiratoria bajo
asociado a virus (adenovirus, influenza, parainfluenza, saram-
pién, VRS), o Mycoplasma pneumoniae, enfermedad del tejido
conectivo (especialmente artritis reumatoidea, sindrome de
Sjogren), inhalacién de humos tdxicos, neumonitis por hiper-
sensibilidad crénica, drogas, Steven-Johnson (Tabla 1). Es
importante intentar identificar el agente relacionado con la
presunta injuria pulmonar aguda, el mismo que debe quedar
registrado en el resumen/epicrisis de cada paciente.

3. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

BO es un diagndstico de descarte por lo que siempre, se
debe estudiar y excluir otras condiciones respiratorias cronicas
de obstruccién persistente de VA pequefa. Es importante
establecer una secuencia o protocolo de diagnéstico diferencial
(Tabla 2).

4. FUNCION PULMONAR
4.1. Espirometria

El conocimiento de la funcién pulmonar en BO se basa en
breves reportes de pacientes pedidtricos. La espirometria
constituye una herramienta importante para la evaluacién y
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seguimiento de pacientes con BO post infecciosa, contribu-
yendo a establecer su diagndstico, determinar la respuesta
broncodilatadora, definir su severidad y progresion, si fuera
el caso. El hallazgo mas caracteristico de la espirometria es
la presencia del patréon obstructivo, el cual-en aproximada-
mente 40% de los casos- se asocia a capacidad vital forzada
(CVF) disminuida. La mayorfa de nifios, presentan un patrén
de obstruccion fija de la VA; sin embargo, se describe que
existe un reducido nimero de pacientes (entre 2 y 12%)
que muestran respuesta al uso de broncodilatador, pero sin
alcanzar la normalidad en sus valores de VEF, observados.
Se han reportado experiencias aisladas de pacientes que
presentan respuesta clinica al uso de corticoides inhalados y
otros que no demuestran respuesta en el laboratorio, pero
sl lo hacen clinicamente. Los flujos espiratorios forzados
(preferentemente FEF5.759) que evallan la VA pequefia;
siempre estan muy disminuidos, por lo que un valor inferior
al 30% del tedrico podria constituir un marcador precoz y
sensible de BO. De manera consistente y muy caracteristica
revelan una exagerada disminucién del FEF;5.759 en relacién
a un VEF, levemente disminuido. La relacién VEF,/CVF
disminuye significativamente con el tiempo (- 1.02% por ano),
aligual que el VEF (-1,019% por ano) y FEF)5.759 (-1,04%
por afio), lo que podria explicarse por la persistencia y/o
acentuacion de la lesién en la VA, Aunque la CVF estéa siempre
alterada, no se ha visto una disminucién porcentual en el
tiempo, lo cual podria ser debido al crecimiento normal del
pulmdn durante la nifez.

4.2. Oscilometria de impulso

La técnica de la oscilometria de impulso (I0S) nos permite
medir en forma directa una resistencia compleja del aparato
respiratorio denominada Impedancia respiratoria (Zrs), la que
equivale a la suma de la resistencia de la VA propiamente
dicha (Rrs), pared toracica y tejido pulmonar (Xrs). Esta
medicién se realiza durante la respiracién tranquila, condicién
mas fisioldgica que la espirometria forzada la cual -por sf
misma- puede modificar las condiciones de la VA, permitién-
donos evaluar a nifios pequefios no colaboradores, desde
los 2 afios de vida.

Tabla 2.- Diagnéstico diferencial de BO.

* FQ
* Asma grave

* DBP

¢ Inmunodeficiencias

¢ Disquinesia ciliar primaria
e Déficit alfa | antitripsina

* Cardiopatfa congénita

La técnica de la IOS consiste en la aplicacion de ondas de
presion vy flujo emitidas por un parlante en la entrada de la
VA 'y sobrepuesta a la ventilacién corriente del paciente. El
célculo de la Rrs se realiza a partir del registro de las sefales
de presién y flujo generadas por el sistema respiratorio como
respuesta, a través de un neumotacégrafo. Esta resistencia
es expresada en un espectro de frecuencias a través de la
transformacién matematica de Fourier. Para cada frecuencia
explorada, existe una resistencia compleja de la via respiratoria
que incluye dos componentes: la resistencia real (R) y la
reactancia imaginaria (X). La R depende fundamentalmente
del calibre de la VA mientras que la X viene determinada por
las propiedades elasticas e inerciales de las VA periféricas,
tejido pulmonar y térax. En un paciente con BO y aumento
de la resistencia en vias periféricas encontramos un incremento
de todo el espectro de resistencias, siendo las resistencias a
frecuencias bajas [5 Hz (R5)] mas elevadas que a frecuencias
attas [20 Hz (R20)]. La reactancia a 5 Hz (X5) es claramente
inferior a lo normal en estos pacientes (Figura 1).

Castro-Rodriguez y colaboradores evaluaron mediante 1OS
a |8 nifos con diagndstico confirmado de BO por adenovirus
5 afios post injuria, demostrando que 66,6% tenia valores
anormales de IOS (Zrs y R5 aumentados y X5 con valores
més bajos que los valores predichos) y significativamente
diferentes al compararlos con los nifios con adenovirus que
no desarrollaron BO; por otra parte, demostraron que existia
una mejorfa significativa posterior al uso de broncodilatadores.
Linares y colaboradores evaluaron a |19 nifios con BO por
adenovirus con edades entre 2 y |6 afios, empleando espi-
rometria e IOS: 74% de los nifios presentaba valores anor-
males de |OS con X5 inferior a lo normal; posterior al uso
de broncodilatador, el 68% presentd mejorfa significativa en
Zrs, R5 vs. sélo 18% que evidencié mejoria significativa en
VEFI y/o FEFy5.759%. Los autores interpretan que los pacientes
con BO tiene una VA mas colapsable debido a la presencia
de bronquiectasias; por lo que, el punto de igual presién
que se produce durante la compresion dinamica de la VA se
manifiesta mas precozmente durante la espiracién forzada,
lo que puede explicar la falta de respuesta o respuesta paradojal
a los broncodilatadores cuando se realiza una espirometria
convencional. Este efecto no se produce durante mediciones
de resistencia realizadas con el paciente ventilando a volumen
corriente como la 1OS. La IOS permite determinar el com-
promiso de la VA periférica en nifios con BO desde los 2
anos de edad, pudiendo demostrar la limitacion al flujo aéreo
durante respiracién tranquila y demostrar cambios significativos
posterior al uso de broncodilatador, permitiendo comple-
mentar los hallazgos de la espirometrfa cuando es posible de
realizar.

4.3. Pletismografia

Si bien la prueba basica para la medicion de la funcién pulmonar
es la espirometrfa, en algunas situaciones se requiere profun-
dizar y medir los volimenes pulmonares. La pletismografia
requiere que el nifio esté encerrado en una cdmara equipada
para medir cambios de volimenes, de presiones y de flujos.
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Figura |.- Paciente de 7 anos con diagnéstico de BO por adenovirus
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Entrega valores en litros de: volumen residual (VR) que
equivale habitualmente a 25-30% de la capacidad pulmonar
total (CPT); capacidad residual funcional (CRF) que corres-
ponde al volumen de gas intratoracico al final de una espiracién
tranquila y finalmente la CPT. Ademas, puede medir entregar
valores de distensibilidad expresado en Litro/seg/cmH,O vy
resistencia pulmonar expresado en cmH,O/litro/seg. La
ventaja de la pletismografia sobre la técnica de dilucion de
gases es que permite medir la cantidad de volumen no

comunicado con la VA que queda atrapado en el pulmon.

Estudios argentinos y brasilefios muestran una obstruccion
fija severa al flujo aéreo, una distensibilidad disminuida, una
resistencia aumentada con escasa respuesta a broncodilata-
dores. La pletismografia muestra una hiperinsuflacion expresada
por un aumento de la CPT, atrapamiento aéreo expresado
por VR/CPT mayor a 30%. La funcidn pulmonar no mejora
significativamente durante los primeros 2 afios de enfermedad;
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sin embargo, en la mayorfa de los pacientes se observa una
mejorfa de la funciéon pulmonar afos después de la injuria
inicial, probablemente debido al crecimiento pulmonar.

4.4. Saturometria (SpO,) nocturna

Existen episodios de hipoxemia no sospechada clinicamente,
en especial durante el suefio y la alimentacion, que se traducen
clinicamente en mal incremento ponderal, aumento de la
resistencia vascular pulmonar, cor pulmonale, aumento en la
incidencia de apneas, alteraciones autondmicas cardiovasculares
y en el patrén fisioldgico del sueno. La hipoxemia nocturna
no es posible ser demostrada mediante mediciones diurnas
Unicas o aisladas, por lo que frecuentemente es subdiagnos-
ticada. No existen protocolos universalmente aceptados para
el tratamiento de la BO, pero existe consenso que el trata-
miento es de soporte. Los pacientes que presentan desatu-
racién nocturna necesitan suplemento de O, para lograr
SpO;, igual o mayor a 93% vy asi prevenir los efectos de la
hipoxemia crénica: hipertensién pulmonar secundaria a
vasoconstriccion del lecho vascular pulmonar, corazén pul-
monar y poliglobulia.

La mayoria de los pacientes (57%) requieren O; adicional
posterior al alta del cuadro agudo por un periodo promedio
de 17 meses. La hipoxemia se va resolviendo y sélo 3%
sigue requiriendo O, los proximos 6 afos, esto determina
la importancia de monitorizar su empleo. La SpO; puede ser
usada para determinar la severidad de la enfermedad. El uso
de O, debe prescribirse fundamentado en una razén valida,
documentando hipoxemia que mejore con el aporte de O,

a una concentracién mayor a la del aire ambiental y adminis-
trarse en forma correcta y segura.

La finalidad de la oxigenoterapia es aumentar el aporte de
O, alos tejidos utilizando al maximo la capacidad de transporte
de la sangre arterial. Para ello, la cantidad de O, en el gas
inspirado, debe ser tal, que su presion parcial en el alvéolo
alcance niveles suficientes para saturar completamente la
hemoglobina. Es indispensable que el aporte ventilatorio se
complemente con una concentracion normal de hemoglobina
y una conservacion del gasto cardiaco y del flujo sanguineo
a nivel tisular.

Se recomiendan mantener valores de SaO; [] 93% ya que
hay evidencia que en pacientes portadores de Displasia
Broncopulmonar (DBP) y Dafio Pulmonar Crénico (DPC)
el mantener SaO; >93% con oxigenoterapia suplementaria
se asocia a disminucién de muerte sibita, mejor incremento
ponderal y disminucién en 50% de la presién de arteria
pulmonar. Los requerimientos adicionales de O, deben ser
considerados empleando SpO; continua nocturna en pacientes
con: SpO;, promedio <95%; y/o mas de 10% del tiempo
saturando <93%; o desaturaciones bajo 85%, mayores a
10 segundos de duracién (aunque sea | sélo episodio);
desaturaciones bajo 85%, menores de |0 segundos de
duracién en mayores de 2 afios.

En los paciente que durante su hospitalizacion mantienen
la hipoxemia, requiriendo aporte de O, adicional para man-
tener SpO; >93% por mas de 3 semanas se plantea el uso
de O, domiciliario. Estos pacientes deberfan controlarse con
SpO; nocturna seglin el criterio médico (mensual, bimensual,
trimestral) durante el primer afio post injuria ya que es el

Figura 2.- Distancia recorrida en TMé6 seglin géneros.

800 Male Female
750 751th
50th 75th
= 700
<
[<5}
= 25th 50th
&
o 650
25th
600
550
120 125 130 I35 140 145 150 |55 160 165 170
Height (cm)

Fuente: Li Ay cols. Standard reference for the 6-minute walk test in healthy children aged 7 to 16 years. Am | Respir Crit Care Med 2007; 176: 174-80.
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Tabla 3.- Valores de distancia caminada en nifios sanos seglin edad y sexo propuesto por Geiger y colaboradores

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

Hombre 3 a5 afos 22 544.3 (318.0-680.6) 319.7-680.6 536.5+95.6 491.1-578.9
6 a 8 anos 66 584.0 (455.0-692.0) 471.0-659.3 577.8+56.1 564.0-591.6
9all afos 57 667.3 (540.2-828.0) 556.2-801.5 672.8+61.6 656.5-689.2
2 a 15 anos 80 701,1 (276.1-861.0) 600.7-805.3 697.8+74,7 681.2-714.4
0 16 anos 55 727.6 (569.0-865.3) 616.9-838.4 725.8x61.2 709.3-742.4

Mujer 3 a5 afos 25 492.4(352.0-713.3) 364.5-692.7 501.9+90.2 464.7-539.1
6 a 8 anos 46 579.3 (406.0-707.2) 448.8-693.9 573.2%+69.2 552.7-593.8
9all afos 62 655.8 (548.0-818.0) 572.0-760.5 661.9+56.7 647.4-676.3
[2a 15 anos 71 657.6 (485.5-785.0) 571.2-746..5 663.0=50.8 651.0-675.0
0 16 anos 44 660.9 (557.0-774.3) 571.2-756.2 664.3:49.5 649.3-679.3

Fuente: Geiger Ry cols. Six-Minute Walk Test in Children and Adolescents. | Pediatr 2007; 150:395-9.

periodo en el que mas del 50% de los pacientes logran
suspender el aporte de O,. Cada disminucion de O, debe
mantenerse por al menos 3 semanas antes de continuar su
disminucién. La disminucién de O, debe registrarse junto a
la SpO; aislada diurna y ser corroborada siempre con la SpO,
nocturna. La determinaciéon de los requerimientos de O;
antes del alta exige una monitorizacion prolongada con
mediciones de SpO, en diversas condiciones como suefo,
alimentacién y actividad; igual método se recomienda para

Tabla 4.- Escala de Borg modificada

(% 0  Sindisnea
0,5 Muy, muy leve, apenas se nota
|
-
-

Muy leve
[
2 leve
’\% 3 Moderada
4 Ago severa
B$ 5 Severa
6
7 Muy severa
® o
2 [0 Muy, muy severa (casi maximo)
*

Maxima

decidir la suspension, la cual debe hacerse de forma cautelosa,
ya que estos pacientes tienen elevados consumos de O; vy
la suspension prematura del aporte adicional se traduce en
detencion del crecimiento y mayor hipertensién pulmonar.
Los pacientes que mantienen necesidad de aporte extra de
O, por mas de un afio, deberian controlarse con SpO,
nocturna cada 3-6 meses.

4.5. Test de marcha de 6 minutos

El test de marcha de 6 minutos (TM6), es considerado como
la prueba subméxima ideal para evaluar capacidad funcional
en pacientes con patologfas cardiopulmonares crénicas por
su facil realizacion, bajo costo y alta correlacién con la vida
cotidiana. En nifios con BO post-infecciosa, ha demostrado
ser un test reproducible y bien tolerado. Se recomienda para
el seguimiento y planificacién de pautas de entrenamiento.
En breve, se utiliza un protocolo estandar donde en nifio
debe recorrer caminando lo mas rapido posible, un tramo
de 30 metros (ida y vuelta), durante 6 minutos (Figura 2). En
condiciones basales, se controla previamente la frecuencia
cardiaca, SpO», flujo de O, (en pacientes O,-dependientes);
ademds de la sensacién de subjetiva de disnea y sensacién
de fatiga de extremidades inferiores con la escala de Borg
modificada o escalas analogas visuales.

Los parametros finales son los mismos més la distancia
caminada (principal pardmetro) y las detenciones con sus
respectivas causas atribuidas. Este test puede realizarse en
pacientes O, dependientes, siendo recomendada la utilizacion
de su fuente de O habitual, idealmente mochila con O2
liquido. Recomendamos a utilizacion de valores de referencia
de Liy colaboradores para pacientes con estatura mayor de
120 cms, para estaturas menores puede utilizarse los valores
de referencia de Geiger y colaboradores con una periodicidad
de 2 veces al afio (Tablas 3 y 4).
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4.6. Test de provocacién con metacolina

La forma mas habitual de evaluar la presencia de hiperreacti-
vidad bronquial (HRB) en nifios es mediante estimulos
broncoconstrictores (metacolina e histamina), quienes actdan
directamente en los receptores de la musculatura lisa bronquial.
Existen escasos reportes en la literatura con respecto a la
utilidad de éstas pruebas de provocacion bronquial en nifios
con BO post infecciosa. En la década del 90, se publicaron
2 trabajos con una muestra heterogénea de pacientes con
EPC por lo que es dificil obtener conclusiones validas.

Yoo y colaboradores publicaron la experiencia en 28
escolares con BO, 30 asméticos y 25 sujetos sanos, evaluando
la PC20 mediante VEF,. Se definid HRB como una PC20
inferior a |6 mg/ml. EI VEF, basal fue significativamente inferior
en los pacientes con BO con respecto a los otros controles,
lo que podrfa explicar la elevada frecuencia de HRB en los
pacientes con BO. Hubo 3 pacientes con BO que no mos-
traron HRB y 20 sanos en quienes tampoco resulté positivo
el examen; sin embargo, en todos los sujetos asmaticos el
VEF, cayé al menos 20% con dosis inferiores a 16 mg/ml.
Los valores promedio de PC20 entre BO y asmaticos no
mostraron diferencia significativa. En nifos pequefios que no
logran realizar una espirometria de manera correcta, se han
utilizado métodos indirectos que combinan la auscultacién
de sibilancias en traquea y/o térax, monitorizacién de SpO,
y medicion de la tensién transcutanea de O, para determinar
la respuesta bronquial a metacolina.

Kim y colaboradores evaluaron HRB en |8 pre escolares
con BO, 23 asmaticos y 20 nifos sanos. La SpO; basal fue
significativamente menor en los pacientes con BO. La prueba
de provocacion bronquial con metacolina fue positiva (aus-
cultacién de sibilancias y/o caida de la SpO; en 5% con
respecto al valor basal) en 16/18 pacientes con BO, todos
los asméticos y 3 sanos. No hubo diferencia en la concentracién
de metacolina que determiné HRB entre BO y asmaéticos.
La presencia de HRB es un hallazgo muy frecuente en
pacientes con BO post infecciosa, no siendo su determinacion
un examen especffico.

5. RADIOLOGIA E IMAGENES
5.1. Radiografia (Rx) simple de térax

El estudio de imagenes en BO constituye una importante
herramienta para el diagndstico inicial y evaluacion de las
lesiones asi como su extension. Los hallazgos en la Rx simple
de térax son heterogéneos y en algunos casos puede incluso
demostrarse normalidad, debido a la variable distribucién y
grados de inflamacién vy fibrosis pulmonar (Figura 3). Los
hallazgos que apoyan el diagnostico de BO puede ser divididos
en dos categorfas:

a.- Alteracién pulmonar unilateral manifestada como: sindrome
de Swyer-James-MclLeod o colapso pulmonar total. El sin-
drome de Swyer-James-Mcleod es una manifestacion radio-
|6gica en placa simple de térax de BO post-infecciosa,
caracterizada por un puimén pequefio e hiperltcido unilateral

debido al compromiso pulmonar asimétrico, con mayor
atrapamiento aéreo del pulmon afectado. La alteracién
generalmente se hace més evidente en Rx de térax obtenida
en espiracion.

b.- Alteracién pulmonar bilateral manifestada como hiperin-
suflacion y pulmones hiperlicidos con disminuciéon de la
vasculatura pulmonar o un cuadro mixto de atelectasia,
hiperinsuflacion y engrosamiento peribronquial.

En la Rx simple de térax, destaca: una marcada hiperinsu-
flacion pulmonar, aumento de los espacios intercostales y
aplanamiento de los diafragmas. También es posible observar
herniaciones de uno de los Iébulos superiores hacia el campo
pulmonar contralateral, desplazando la traquea, lo que ocurre
por compresién relativa, ante el aumento de volumen del
pulmdén mas enfermo. En el caso de hiperinsuflacion bilateral
se produce un estrechamiento en el mediastino superior. La
presencia de hiperinsuflacion puede dificultar apreciar otro
de los hallazgos caracteristicos de la Rx de torax en la BO
que es la disminucién de la vascularizacién pulmonar en zonas
o bien afectar a todo el pulmén; lo que se denomina pulmén
hiperlicido, el que suele estar disminuido en su volumen. El
cono de la arteria pulmonar puede ser prominente reflejando
la existencia de hipertensiéon pulmonar.

En el parénquima se visualizan imagenes intersticiales y
peribronquiales difusas. La presencia de atelectasias es frecuente
pueden ser cambiantes o recurrentes y se encuentra hasta
en 30% de los casos. Cuando estas persisten mas alla de tres
meses sugiere un componente cicatricial o fibro-retractil,
apreciandose broncograma en su interior. Ocasionalmente
puede producirse la fibrosis completa de un puimén En los
€asos Mas severos o que han presentado neumonia recurrente
pueden desarrollarse bronquiectasias las que se ven como
imagenes cordonales o areolares, las que pueden alcanzar
uno a dos centimetros de diametro y en su interior apreciarse
niveles (bronquiectasias abcedadas). La sospecha de bron-
quiectasia deberfa estar presente en pacientes que se man-
tienen hipersecretores, a pesar de una mejorfa clinica en
cuadros obstructivos.

Figura 3.- Rx de térax de paciente de 9 afos. Nétese una importante disminucién
de volumen del pulmén izquierdo que es hiperlicido y presenta una disminucién
de vascularizacion. El hilio pulmonar izquierdo esta descendido por un mayor
compromiso cicatrizal del [ébulo inferior.
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5.2. Broncografia

Antiguamente, el diagndstico de BO se hizo mediante la
broncografia, observandose el &rbol bronquial con el aspecto
de “arbol podado”, con falta de llene hacia la periferia y con
dilataciones y deformidad de los bronquios. Durante la
espiracion los bronquios exhiben un movimiento paradojal
y se dilatan en lugar de afinarse. Esta técnica ha sido abandonada
por ser invasiva y se ha reemplazado por el TAC de alta
resolucién que es considerado lo suficientemente preciso
para hacer el diagndstico sin requerirse biopsia.

5.3. TAC de alta resolucién (HRCT)

La TAC es reconocida como una importante herramienta
para el diagnéstico de BO, capaz de demostrar con mayor
precisién anormalidades en la VA pequefa y principal y las
consecuencias de estas. Se pueden encontrar areas de
hiperinsuflacién localizadas, patrén en mosaico con zonas de
baja densidad que reflejan atrapamiento aéreo y otras de
pulmdn normal con apariencia de vidrio esmerilado en
espiracion, areas de disminucion de flujo vascular, atelectasias
cicatrizales y dilatacion bronquial segmentaria y subsegmen-
tarias. Esta técnica ha demostrado que el compromiso pul-
monar siempre es bilateral y que la manifestacién unilateral,
previamente descrito, como sindrome de Swyer-James en
la Rx simple de térax era debido a la menor sensibilidad de
esta técnica para detectar dafos menores. Estudios de
seguimiento han demostrado que los nifos que han tenido
infeccién viral especialmente adenovirus, pueden presentar
secuelas que llevan a dafio morfoldgico pulmonar extenso y
croénico.

Las alteraciones tomogriéficas reflejan los cambios morfold-
gicos y funcionales producidos. Un dafio extenso se manifestara
por atelectasias cicatrizales. La obstruccién parcial de la VA
producird atrapamiento aéreo con aéreas hiperlicidas de
baja densidad (Figura 4). Dado que los cambios son sectoriales
se produce un patrén descrito como en mosaico que se
manifiesta mejor en espiracion. A su vez las alteraciones
funcionales producidas en las zonas de atrapamiento aéreo
acenttan la hiperlucidez pulmonar.

Los hallazgos de la TAC computada se clasifican de acuerdo
a los criterios publicados en la literatura:

| .- Signos directos:

a) Engrosamiento de la pared bronquiolar

b) Impactacién mucosa del lumen bronquiolar
2.- Signos Indirectos:

a) Atrapamiento aéreo, definido como areas de menor
atenuacion pulmonar, que llamamos difuso cuando
compromete un Iébulo o todo un pulmén, o focal
cuando compromete sectores de un lébulo determinan-
do el patréon descrito como atenuacién en mosaico.

b) Disminuciéon del volumen pulmonar

¢) Disminucion del diametro de los vasos hiliares o peri-
féricos.

3.- Otros hallazgos no relacionados directamente con la
afectacién bronquiolar incluyen:

a) Engrosamiento de la pared bronquial
b) Bronquiectasias

¢) Compromiso del espacio aéreo por sobreinfeccién
agregada

Se describen atelectasias cicatriciales en aquellos pacientes
en que se realiza reseccién del segmento de pulmon afectado,
se ha confirmado en ella la presencia de BO constrictiva en
areas vecinas a las que demostraban dafio pulmonar crénico
con bronquiectasias. Las alteraciones patoldgicas mas desta-
cadas han sido una extensa obliteracién y estenosis bronquiolar,
con colapso pulmonar y areas de fibrosis. En bronquios de
tamano intermedio y grande se describen bronquiectasias
especialmente dentro de los lébulos colapsados. El mayor
grado de fibrosis representaria el estado final del compromiso
morfoldgico de la VA y parénquima vecino visualizado en la
TAC como atelectasia cicatricial (Figuras 5,6 y7).

Figura 4.- TAC de térax en paciente de 12 afios. A: Inspiracién. B: Espiracion. Se
demuestra el atrapamiento aéreo en las zonas comprometidas por la BO como
areas de menor densidad que se hacen mas evidente en espiracion. El pulmén
normal en espiracién pierde aire haciéndose mas denso. Notese ademas un
compromiso bronquial con aumento de calibre y engrosamiento de sus paredes.
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Figura 5.- Nifio de |3 afios con BO post adenovirus con una discreta obstruccion
periférica. Notese el patron en mosaico, bilateral, asociado a algunas dilataciones
bronquiales.

Figura 6.- Nifio de 13 afios con BO post adenovirus. Nétese el patrén en mosaico,
asociado a bronquiectasias bilaterales difusas.

Figura 7.- Nifio de |3 afos con BO post adenovirus. Nétese la presencia de
bronquiectasias, cilindricas y saculares, de ubicacién central con compromiso de
cualquier 16bulo, asociado a un patrén de mosaico (zonas con aumento de la
transparencia por atrapamiento aéreo).

5.4. Cintigrafia pulmonar

En el cintigrama V/Q se aprecian multiples defectos tanto en
la perfusién como en la ventilacién; resulta de mucha utilidad
para identificar zonas que estan excluidas de la perfusion,
especialmente en los casos mas leves en los que es dificil
apreciar la disminuciéon de la atenuaciéon en el TAC de alta
resolucién.

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

La FBC puede resultar de ayuda para establecer el diagndstico
de BO post infecciosa como instrumento para descartar otras
patologias de obstruccién crénica de VA. La FBC estd indicada
para remover tapones mucosos en atelectasias persistentes
o masivas que con frecuencia complican la evoluciéon de los
nifios con EPC. Una vez hecho el diagndstico de BO post
infecciosa, existen escasos reportes que describan la utilidad
del LBA en el estudio de estos pacientes. Koh y colaboradores
estudiaron 12 pacientes con BO post infecciosa por sarampién
y observaron incremento en IL-8, porcentaje de neutrdfilos
y linfocitos CD8+ en el LBA. Cazzato y colaboradores
realizaron LBA como seguimiento a | | nifios con BO post
infecciosa durante un periodo de 0.7-8 afos posterior a la
injuria aguda (mediana 3.7 anos) y -en ausencia de infeccién-

se observd un marcado aumento del recuento celular total
y del porcentaje de neutrdfilos asi como un aumento discreto
en el nimero de linfocitos. El andlisis de subpoblaciones
demostréd aumento en linfocitos T activados (CD3+ HLA-
DR+) y una relacién CD4/CD8 en el limite inferior de lo
normal. Los autores relacionaron la inflamacion neutrofilica
persistente observada en estos pacientes se relacioné con la
existencia de HRB inespecffica y con la caida de la funcién
pulmonar en el tiempo. La FBC con LBA puede ser Util para
realizar un cultivo previo a la eleccion de profilaxis antibidtica
en caso de cirugfa.
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CUIDADO EN EL POLICLINICO BP

|I.  Evaluacién anual

Todos los pacientes con BO requieren una evaluacion periddica
anual clinica/laboratorio completa, determinando los progresos
alcanzados durante el Ultimo afio e introduciendo cambios
-eventuales- en el tratamiento de su condicién. No se
recomienda la Rx de térax de manera rutinaria (excepto
durante una excerbacién); sin embargo, es ideal una pletis-
mografia anual si se dispone (en aquellos mayores de 6 anos),
asf como una espirometrfa determinando la posible respuesta
a salbutamol (400-800 mcg). En los pacientes en riesgo (uso
frecuente de esteroides sistémicos), debe considerarse una
densitometria dsea anual, y si ésta es normal, repetirla cada
dos afios. Los examenes de laboratorio de rutina incluyen:
Hemograma, perfil bioquimico, electrolitos, creatinina, calcio,
magnesio, fésforo, glicemia, pruebas de funcidn hepatica y
de coagulacién, colesterol total y fracciones, vitamina D, gases
en sangre. Deben revisarse -como rutina- las técnicas kinésicas
aprendidas y la forma de aplicacién de cada una de ellas. Se
debe poner énfasis en el crecimiento y desarrollo puberal,
discutiendo aspectos de fertilidad en aquellos pacientes
adolescentes.

2. Evaluacién inicial/periédica en el policlinico BP

La evaluacién inicial en el policlinico BP tiene por propdsito
determinar los criterios diagndsticos y excluir otras condiciones
clinicas que simulen BO. Se debe identificar el agente causal,
los factores de riesgo, el grado de funcién pulmonar, la
existencia de respuesta o no a B inhalados, la presencia de
bronquiectasias y un resumen de toda la medicacion (incluida
dosis, ruta de administraciéon, tiempo) actualmente empleada.
Asi mismo se requiere una evaluacion psicolégica y social por
un especialista. Si bien es cierto, existen muchos esquemas
de manejo, sugerimos un control cada dos o tres meses en
forma ambulatoria para determinar la adherencia al tratamiento,
posibles recaidas o exacerbaciones, variaciones en la funcién
pulmonar y crecimiento, asi como nuevos agentes en los
cultivos.

2.1. Investigaciones de rutina en el paciente recién
diagnosticado

Un paciente que cumpla con los criterios diagndsticos de BO
post infecciosa antes descritos requiere al menos:

a.  Rxde térax reciente (AP L).

b.  Espirometria con curva flujo volumen (en los mayo-
res de 6 afios) con evaluacién de respuesta a salbu-
tamol (400 mcg).

c.  Oscilometria de impulso (en los menores de 6
anos).

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

e. Hemograma completo, perfil bioquimico, creatini-
nemia, electrolitos, calcio, magnesio, fosforo, glicemia
en ayunas, pruebas de funcién hepatica y de coagu-
lacion, colesterol total y fracciones, vitaminas Ay
D, Ig E especifica para Aspergillus, orina completa,
gases en sangre.

f. Cultivo cuantitativo de secrecidn traqueal.

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

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

i.  SpO; en reposo, SpO; nocturna.
j. Test de marcha de 6 minutos.

k. Evaluacién de fuerza muscular respiratoria (al menos
Pimax).

2.2. Evaluacién y soporte psicolégico

Todo paciente con BO post infecciosa requiere de una
evaluacién inicial por un psicélogo, centrada en el proceso
de aceptacién de la enfermedad y funcionamiento familiar.

2.3. Evaluacién asistente social

Todo paciente con BO post infecciosa requiere de una
evaluacién inicial del servicio social de cada centro, evaluando
las redes de apoyo familiares y comunitarias.

2.4. Evaluacién a domicilio (enfermera, kinesiélogo)

ldealmente todo paciente con BO requiere una evaluacién
a domicilio con el propdsito de evaluar factores de riesgo,
contaminantes intradomiciliarios, necesidades educativas y la
factibilidad del domicilio frente a una eventual hospitalizacion
domiciliaria futura.

3. Transicién al policlinico BP de adultos

La transicién de pacientes con EPC desde la nifiez a la adultez
implica desarrollar programas capacitados para una transicién
fluida y el control de pacientes cada vez mas complejos. El
nlmero de pacientes con BO que sobreviven y alcanzan la
edad adulta ha mostrando un incremento significativo durante
los Ultimos afios. Todos los nifios experimentan una transicién
en algdn momento de la vida. Este término, debe ser enten-
dido como mads que una simple “transferencia” de un sitio a
otro; implica un proceso, usualmente complejo, mediante el
cual un individuo toma un rol activo e independiente en la
sociedad, reconfigurando su actuaciéon en la familia. Muchos
de los nifios que experimentan la transicién lo hacen sin
dificultad; sin embargo aquellos con enfermedades crdnicas
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estdn sujetos a mas consideraciones. Si bien los cuidados para
la transicién existen desde hace mas de 3 décadas, aln no
existen reglas fijas para su aplicacion, sino mas bien, sélo
experiencias anecddticas. Los programas de transicién deben
ser especfficos para cada enfermedad.

La transicién debe ocurrir en el contexto del desarrollo
bioldgico del nifio. Los cambios puberales generan muchas
preguntas sobre la apariencia fisica, sexualidad y el significado
de ser “normal”. Las enfermedades pulmonares crénicas
retrasan el comienzo de la pubertad y produce un menor
grado de interaccién y menor capacidad de socializacién
laboral y sentimental. La adolescencia es un periodo critico
en que ocurren numerosos cambios fisicos y psiquicos; es
una etapa de independencia y rebelién, por lo que la transicién
debe ser flexible e individualizado; en general oscila entre los
16 y 21 afos. Debe evitarse la transicion si existe una
inadecuada preparacién y también durante las crisis respiratorias
ya que puede producirse un desequilibrio psicoldgico.

Los sistemas de salud de adultos demandan un alto grado
de responsabilidad personal y autonomfa, por lo que los
candidatos deberan haber demostrado habilidad en el cono-
cimiento de sus necesidades (coordinar controles, adminis-
tracion de terapias, reconocer signos de deterioro respiratorio).
Los pacientes deben conocer su propia historia de salud,
tanto en aspectos generales como particulares. Se requiere
una adecuada transferencia de informacion, lo cual implica

ADMISION AL HOSPITAL

I. Hospitalizacién
Razones para ingreso al hospital:
a. Uso antibiético EV para exacerbacién aguda.
b. Broncoscopia flexible/phmetria (segiin cada centro).

¢. Incremento en los requerimientos de O, o parametros
ventilatorios.

d. Estudio polisomnografico o SpO, continuo.

e. Ingreso a pabellén electivo para colocaciéon de cate-
ter/gastrostomia/sonda nasoyeyunal.

f. Educacién del paciente/familiares.
g. Razones sociales o abandono.

Al momento de ser hospitalizado, debera ser llenada la
ficha de registro de hospitalizacién para efectos del registro
nacional. El examen fisico debera poner énfasis en:

a. Sistema respiratorio: tos, sibilancias, presencia de
esputo (calidad, cantidad, color, consistencia), hemop-
tisis, dolor toracico, disnea en reposo, tolerancia a la

mas que un simple resumen con una larga lista de medicaciones
o de exdmenes. El centro receptor debe conocer el estado
funcional, la progresién de la enfermedad, condiciones
asociadas, complicaciones, tratamientos previos, historia
nutricional, cultivos microbioldgicos y sus sensibilidades, estado
puberal y de fertilidad, aspectos psicosociales, expectativas
de vida y la adherencia familiar. Se requiere una coordinaciéon
entre el equipo de tratantes pedidtricos y el equipo de adultos.
La transicién es un proceso de discusidn continua y progra-
mada.

Debe existir el concepto de programacién y no de impro-
visacién. Algunos pacientes que ya fueron transferidos participan
de la bienvenida a los mas jévenes y nuevos, lo cual agrada
a muchos adolescentes. Es ideal que el pediatra presente a
la familia ante quien sera el nuevo médico responsable, a fin
de asegurar respuestas a muchos temores que aparecen en
la entrevista. La transicién es menos dificil si es que antes ya
hubo algiin contacto con el equipo de adultos. Muchas familias
comentan malas experiencias con los sistemas de salud de
adultos aludiendo a hechos anecddticos. Existe temor de no
encontrar la misma calidad de atencién, o si el nuevo
“escenario” serd el mejor para el paciente. Es importante
evaluar qué espera realmente el adolescente recibir o encon-
trar, ya que es evidente que el estilo de cuidado en los sistemas
de adultos es diferente al estilo pediatrico.

marcha/ejercicio. Debera registrarse la SpO; en reposo
(sin Oy) y dormido.

b. Gastrointestinal: apetito, pirosis, nauseas, vémitos,
dolor abdominal, pérdida de peso, uso de gastrostomia.

Genitourinario: nicturia, poliaquiuria, disuria.

d. Oidos/nariz/garganta: obstruccién nasal, epistaxis,
rinitis, perdida de olfato.

e. Neuromuscular: cefalea, parestesias, debilidad mus-
cular, dolor torécico.

Se debe tomar una historia social detallada, con especial
cuidado en ausentismo escolar, asistencia a sala cuna/jardines,
mascotas y exposicién a tabaco. Debe registrarse en forma
completa el tratamiento utilizado, requerimientos y dosis de
corticoides, técnica inhalatoria, presencia de alergia a medi-
camentos/compuestos. En todo paciente debera registrarse
la presién arterial, con especial atencién en aquellos que usan
esteroides sistémicos. Se recomienda evaluar glucosuria con
una tira reactiva. Debe preguntarse o averiguar el Ultimo
cultivo de esputo vy su sensibilidad antibidtica.
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2. Laboratorio e investigaciones

Los exdmenes de laboratorio de ingreso deben ser los mismos
que deben repetirse cada 6-12 meses dependiendo de la
gravedad de cada paciente. La Rx de térax debera evaluarse
caso a caso. Deben revisarse las técnicas kinésicas aprendidas
y la forma de aplicacion de cada una de ellas. Cada evaluacion
en el policlinico/hospitalizacién debera estar acompafada de
una espirometria (en todos aquellos pacientes con capacidad
de hacerla, independiente del valor previo o méas bajo). Debe
de registrase la espirometria mas reciente (FEF25.759%, CVF
y VEF|) asi como el mejor valor personal histérico.

3. Soporte ventilatorio (criterios)/UPC

La gravedad de la insuficiencia respiratoria asociada con o sin
compromiso de otros drganos determinara la necesidad de
ingreso a una unidad de paciente critico (UPC). Se denomina
paciente critico a aquel enfermo cuya condicidn patoldgica
afecta uno o mas sistemas, poniendo en serio riesgo actual
o potencial su vida con condiciones de reversibilidad que
hacen necesaria la aplicacién impostergable de técnicas de
monitorizacién, vigilancia, manejo y soporte vital. Se considera
paciente critico inestable a aquel que requiere de ventilacién
asistida, apoyo vasoactivo y/o monitoreo invasivo. Se considera
paciente critico estable a aquel con requerimiento de moni-
toreo, intervencidon multidisciplinaria y vigilancia médica y de
enfermerfa las 24 horas del dia. En este contexto, se reco-
mienda el ingreso a una UPC -intermedio- a pacientes criticos
estables, cuyo compromiso respiratorio sea moderado,
definido por lo siguiente:

* Requerimiento de FiO; en forma aguda [] 0.40-0.50
(segln criterios de cada centro).

* Necesidad de apoyo ventilatorio mecanico no invasivo.

* Requerimiento de administracién de medicamen
tosnebulizados frecuentes (intervalos menores que cada
2 horas) o continuos.

*  Necesidad de kinesioterapia respiratoria frecuente (higiene
bronquial).

Asimismo, se recomienda el egreso desde la unidad de
intermedios a sala o cuidados minimos cuando las condiciones
anteriores hayan sido resueltas. Se consideraran pacientes
candidatos para ingresar a una UPC -intensiva- a aquellos
nifos que cumplan con la definicién de paciente critico
inestable, definido segln criterios de prioridad en:

a) Prioridad I:

* Presencia de insuficiencia respiratoria parcial o global,
primaria o secundaria, que requiera de apoyo ventilatorio
mecanico invasivo, convencional o no convencional y/o

* Requerimiento se apoyo con drogas vasoactivas y/o
* Requerimiento de monitorizacion invasiva
b) Prioridad 2:

* Pacientes que al momento de la admisién no se encuentran
en situacién critica, pero que requieren de los servicios
de monitorizacién de una UPC y aquellos que se encue

tran en riesgo de necesitar en el corto plazo tratamiento
intensivo.

c) Prioridad 3:

* Pacientes con enfermedad crénica que presentan una
complicacion aguda o severa reversible y que se benefician
con los procedimientos practicados en una UPC.

3.1.  Soporte ventilatorio

3.1.1. Ventilacién mecanica no invasiva (VMNI):

La VMNI es cada vez més utilizada en la insuficiencia respiratoria
aguda y es considerada en la actualidad la terapia de sostén
ventilatorio de eleccion en nifios con crisis obstructivas
moderadas a severas. En nifios, pese a no existir evidencia,
el uso de VMNI se ha popularizado y extendido a diferentes
escenarios clinicos, entre los que se cuentan la insuficiencia
respiratoria aguda hipoxémica y/o hipercapnica, el uso en
pacientes inmunosuprimidos con falla respiratoria, shock
séptico, entre otras. No existen reportes acerca del rol de
la VMNI en episodios de exacerbacion en BO. Sin embargo,
semejando estos episodios a exacerbaciones en la EPOC y
asma y por sus efectos fisiolégicos, la VMNI resultarfa bene-
ficiosa en BO reagudizada y podria recomendarse en los
siguientes casos:

a) Dificultad respiratoria moderada-severa establecida
por el aumento del trabajo respiratorio (uso de
musculatura accesoria) y frecuencia respiratoria mayor
al limite superior para la edad, que no mejora con la
terapia inicial.

b) Necesidad de FO; = 0.5y SpO2 <93% o relacién
entre la PaO, y la FIO; (PaO,/FO,) <150.

¢) Hipercapnea con PaCO; > 45 mmHg (si PaCO;
basal es normal o |5 mmHg sobre su basal), pero
pH no inferior de 7,25.

d) Progresién del compromiso pulmonar clinico y radio-
l6gico.

3.1.2.

Dentro de lo posible, la VMI debiera evitarse en estos pacientes
en consideracion al dafo pulmonar de base (mayor riesgo
de dafio pulmonar inducido por ventilacién mecanica o VILI)
y al patrén ventilatorio obstructivo moderado a severo basal,
con el consiguiente riesgo de mayor atrapamiento aéreo y
barotrauma durante la exacerbacién.

Ventilaciéon mecanica Invasiva (VMI):

Las indicaciones de VMI en exacerbacién de BO son:
a) Paro cardiorrespiratorio.
b) Compromiso de conciencia progresivo.
€) Hipoxemia refractaria pese a tratamiento adecuado.
d) Acidosis respiratoria refractaria a tratamiento.

Sila VMI es aplicada, considerar volimenes corrientes bajos
(evitar volutrauma y barotrauma) y PEEP que eviten el
atelectrauma con el consiguiente biotrauma. En el caso de
la enfermedad obstructiva, los tiempos espiratorios debieran
ser mas prolongados de lo habitual en consideracion a las
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constantes de tiempo espiratorias mayores (mayor resistencia
de via aérea), por lo que la frecuencia respiratoria debiera
idealmente no tener una relacién I:E menora 1:2, de manera
tal de evitar un mayor atrapamiento aéreo. Asimismo, si el
paciente mantiene respiracién espontanea entre los ciclos
mandatarios, debiera intentarse disminuir la hiperinsuflacion
dindmica manteniendo un PEEP cercano al auto PEEP (aproxi-
madamente 75-80% del PEEP intrinseco) para favorecer el
fendmeno de cascada (vaciamiento alveolar), con una presion
de soporte suficiente para sostener las respiraciones espon-
taneas del nifio. La meta es tolerar PaCO, elevadas que no
signifiquen un pH < 7.20 (hipercapnia permisiva) y oxemias
no menores a 55 mmHg con saturaciones [] 88% (hipoxemia
permisiva). Este patrén ventilatorio por lo general es bien
tolerado manteniendo una sedacién adecuada.

4. Catéter venoso de larga duracién

Se debe considerar el uso de catéteres venosos centrales de
larga duracién como una alternativa en aquellos casos con
frecuentes exacerbaciones respiratorias que requieran trata-
miento antibiético prolongado. Si bien no existen reportes
claros respecto a catéteres de larga duracién y BO, estos
pacientes durante la evolucién de su enfermedad han requerido
frecuentes venopunciones que deterioran los accesos vascu-
lares periféricos y la extravasacion accidental de antibidticos
causa con frecuencia celulitis, inflamacion de los tejidos blandos
e incluso necrosis de estos. Ademas, el continuo sufrimiento
del nifio/adolescente y la dependencia casi absoluta del centro
hospitalario, conlleva un serio disconfort y desorden familiar
importante, por lo que se justifica planificar entre las alternativas
de cuidado los catéteres venosos centrales de larga duracion.

Los catéteres venosos centrales de larga duracién son
catéteres que van a estar implantados durante largo tiempo,
y que tedricamente van a promover la comodidad del
nifio/adolescente, y menos incidencias de complicaciones
trémbodticas y de lesiones de la pared vascular. Requieren ser
insertados y retirados quirtirgicamente, y el criterio de retirada
vendré dado por el fin de la necesidad por la que fue instaurado
o por problemas graves a los que no se pueda dar solucion.
Entre las indicaciones para la implantaciéon de un catéter
venoso central de larga duraciéon en estos pacientes se debe
considerar:

I. Necesidad de tratamiento antibiético endovenoso
prolongado, con dificultad de acceso intravenoso peri-
férico disponible.

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

3. Acceso a largo plazo, continuo o intermitente, para
toma de muestras sanguineas.

4.1. Tipos de catéteres venosos centrales de larga
duracién

La eleccién del tipo de catéter dependerd de la edad del
nifio, caracteristicas anatémicas, condicién clinica, disponibilidad
de insumos y experiencia local en el uso de catéteres (cirujano
y enfermerfa).

4.1.1. Catéter tunelizado:

Se trata de catéteres centrales externos insertados mediante
técnica tunelizada percuténea; esto es, parte del catéter se
sitla entre la vena canalizada (cava superior) y la salida
subcutanea. El resto del catéter serd visible sobre el punto
de insercion del mismo. Pueden tener una, dos o tres luces.
En este grupo se incluyen los catéteres Hickman, Broviac y
Groshong.

4.1.2. Catéter implantados o de reservorio subcutaneo:

Son catéteres centrales que constan de un portal o camara
con una membrana de silicona autosellante unido a un catéter
tunelizado bajo la piel que se extiende hasta vena cava superior.
A este reservorio de accede por puncidn a través de piel
intacta, y permite mdiltiples punciones. En muchas ocasiones
se les llama por su nombre comercial: Port-A-Cath, Infuse-
A-Port, Vital-Port, LifePort, Chemo-Port, Mediport o Norport.
Se puncionan con agujas especiales llamadas tipo Gripper o
Huber.

4.2. Cuidados generales de los catéteres de larga
duracién

a) Los centros hospitalarios deben contar con proto-
colos de eleccidon, implantacién, uso, cuidados,
mantencién y acciones frente a complicaciones.

b) Los centros de atencidén ambulatoria deben tener
conocimiento de estos catéteres y controlar conti-
nuamente el cuidado ambulatorio y reforzar educa-
cién al paciente y familia respecto a estos.

¢) Seguir recomendaciones del Center for Disease
Control and Prevention o protocolos de comité de
infecciones intrahospitalarios locales para la preven-
cién de infecciones del catéter.

d) Realizar heparinizaciéon continua (recomendacion
seglin tipo de catéter), para asegurar utilidad del
dispositivo.

e) Educar a cuidadores formales, informales y pacientes
respecto a los cuidados de los catéteres de larga
duracién, considerando los cuidados hospitalarios
y ambulatorios.

5. Criterios de alta

Se sugiere considerar a un paciente con BO post infecciosa
en condiciones de alta; si cumple todos los siguientes criterios:

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

b)  Afebril al menos 24h.
¢)  Sin requerimiento de O; (SpO; = 93% por al

menos 8h o dormido una noche) o en sus parame-
tros ventilatorios/O, habituales.

d)  Técnicas kinésicas evaluadas y/o supervisadas ade-
cuadas.

e)  Enadolescentes/adultos o pacientes con exacerba-
cién asociada a P aeruginosa el alta ocurre luego de
|4 dfas de terapia antibidtica bi-asociada.



|8 Consenso para el diagndstico y cuidado de nifos/adolescentes con bronquiolitis obliterante post-infecciosa

CUIDADO RESPIRATORIO

El cuidado respiratorio de cada paciente con BO incluye:

I. Manejo de la exacerbacién

Los pacientes que desarrollan BO post infecciosa presentan
durante su evolucién, principalmente los primeros anos
posteriores a la injuria inicial por adenovirus, exacerbaciones
respiratorias frecuentes las que muchas veces pueden requerir
de nuevas hospitalizaciones y profundizar, ain mas, el dafo
pulmonar ya existente. En un estudio, Zhang y colaboradores
demuestra que hasta el 80% de estos pacientes requieren
hospitalizaciones reiteradas por aumento de los sintomas
respiratorios, siendo su principal gatillante las infecciones
respiratorias agudas. Castro-Rodriguez y colaboradores
encuentra que el 89% de los nifios con BO post infecciosa
presentan exacerbaciones con sibilancias mensuales y el hasta
33% requiere hospitalizacién. Las exacerbaciones respiratorias
pueden manifestarse con cambios sutiles en sintomatologfa
respiratoria, estado general, calidad o cantidad de secreciones
bronquiales. El 67% de estos pacientes presentan bronquiec-
tasias, por lo que exacerbacién respiratoria podria definirse
como la presencia de 4 o mas de los siguientes: cambios en
el esputo; aumento de la disnea; aumento de la tos; fiebre
mayor a 38°C; aumento de sibilancias; malestar o fatiga;
disminucién en la funcién pulmonar; cambios en la Rx de
térax y/o en la auscultacion pulmonar.

2. Antibidticos
2.1. En exacerbacién

El uso de antibidticos para el manejo de la exacerbacion
dependeré de la identificacién de los microorganismos en el
cultivo de secrecién traqueal, LBA o los microorganismos
mas habituales de la VA: S. pneumoniae, H. influenzae, Brah-
manella catharralis, agregandose también S. aureus y Pseudo-
mona aeruginosa en pacientes con bronquiectasias. Es necesario
administrar durante las exacerbaciones respiratorias prolon-
gando la terapia por al menos 14 dias. En pacientes con
bronquiectasias, algunos autores sugieren que puede ser
beneficioso su manejo con antibidticos a largo plazo, prefe-
rentemente en nebulizacién, reduciendo la carga bacteriana
y asi la inflamacién, pero en pediatria no hay trabajos rando-
mizados suficientes que avalen su utilizacion en estos pacientes.
Frente a toda exacerbacién aguda en pacientes con BO post
infecciosa se recomienda el empleo de antibidticos y asf
disminuir el riesgo de sobre infeccién.

2.2. Antibiéticos endovenosos

La neumonia por adenovirus es la etiologia mas frecuente de
las causas infecciosas causantes de BO post infecciosa, la cual
puede asemejar (en su fase aguda) su presentacién clinica y
de laboratorio a una neumonfa bacteriana. Usualmente no

se suspende la antibioterapia endovenosa a pesar de contar
con etiologfa para adenovirus. Ya cuando la BO esta establecida,
durante las exacerbaciones respiratorias sera frecuente la
necesidad de uso de antibiéticos que cubran las etiologfas
bacterianas habituales agregdndose también S. aureus, P
aeruginosa que se encuentran frecuentemente como coloni-
zacion en pacientes con bronquiectasias, idealmente confir-
mando su presencia con cultivos de secrecion traqueal. Para
el manejo dentro del hospital siempre se preferira el uso de
antibiéticos endovenosos. La via oral se reserva para exacer-
baciones leves que no requieran hospitalizacién o frente a
un alta inmediata luego de completar 14 dias endovenoso
(Anexos |y 2).

3. Kinesioterapia durante la exacerbacion

El clearance mucoso puede verse afectado en pacientes que
presentan alteraciones estructurales de la VA como es el caso
de las bronquiectasias en pacientes con BO; por lo que se
utilizan una serie de intervenciones para optimizar la movili-
zacién de secreciones con el objeto de mantener una buena
mecanica pulmonar y un efectivo intercambio gaseoso, a su
vez prevenir mayores complicaciones como infecciones y
formacion de atelectasias. Una variedad de maniobras meca-
nicas tales como percusion, vibraciéon, drenaje postural solas,
o combinadas, utiliza comdnmente la kinesioterapia respiratoria
para facilitar el clearance mucociliar y hacer la tos mas efectiva.
Su principal objetivo es facilitar el trasporte y la eliminacién
de secreciones desde las vias respiratorias periféricas en
condiciones asociadas a hipersecrecién e ineficaz expectora-
cién. La mayorfa de los estudios de fisioterapia respiratoria
se limitan a efectos temporales, usando diferentes medidores
en la eliminacién de las secreciones, pero la eficacia a largo
plazo, como calidad de vida, nimero de exacerbaciones,
hospitalizaciones y mortalidad es desconocida. Falta evidencia
que sustente su contribucién en el retardo del deterioro de
la funcidn pulmonar y mejoria en la calidad de vida. No hay
estudios que analicen técnicas kinésicas y BO.

En FQ esto ha sido més estudiado y los beneficios a corto
plazo incluyen cambios en el volumen, peso y viscoelasticidad
del esputo; aunque los efectos son relativamente modestos
y los beneficios a largo plazo no han sido probados. En las
bronquiectasias estas técnicas también se consideran pilares
en el cuidado y su papel igualmente es discutido, ya que ha
habido pocos estudios que muestren su contribucién a largo
plazo. Una revisién Cochrane sobre terapia fisica de higiene
bronquial en EPOC y bronquiectasias analiza: exhalacion
forzada, vibracién mecanica, percusion, drenaje postural y
presion positiva al final de la espiracion con resultados como
VEF,, CVF y PaO,, concluyendo que no hay suficiente
evidencia que apoye o descarte el uso de estas técnicas;
aunque en la FQ aumenta la expectoracién de secreciones.
En un estudio utilizando trazados radiactivos se concluyo que
en pacientes con EPOC, la exhalacion forzada mostré ser
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tan eficaz como la tos en movilizar las secreciones, pero no
fue mas efectivo que el drenaje postural en pacientes con
FQ o bronquitis cronica. En pacientes con FQ, huffing asociado
a drenaje postural o PEP mejora el aclaramiento de esputo
en relacion a no someterse a este tipo de tratamientos, pero
tuvo poco efecto en el VEF|. Los dispositivos orales que
aplican presién positiva al final de la espiracion, mantienen la
permeabilidad de la via aérea durante la exhalacion, alcanzando
los mismos objetivos que la kinesioterapia convencional, en
menor tiempo y menos disconfort para el paciente; y se
recomiendan en pacientes con FQ. En pacientes adultos con
bronquiectasias es beneficiosos mejorar la eliminacién de
secreciones. Debido a que no existen ensayos clinicos sobre
kinesioterapia respiratoria y BO, se sugiere aplicar los cono-
cimientos actuales disponibles sobre otras patologias hasta
disponer de nuevos estudios. Probablemente, las sesiones
de kinesiterapia respiratoria debieran ser permanentes, ya
que la eliminacién efectiva de secreciones retenidas, disminuye
la carga bacteriana presente en estos pacientes colonizados
en forma crénica y permitirfa disminuir las exacerbaciones.
También, esta estrategia de apoyo permanente a diferentes
frecuencias o segin necesidad, puede servir de monitoreo
del estado particular de las secreciones y el estado general
del paciente.

4. Ventilacién: estrategias sugeridas en una exacerbacién

En adultos con EPOC se ha demostrado que el soporte
ventilatorio no invasivo (VNI) -en fase aguda- logra disminuir
la actividad electromiogréfica del diafragma, la presion trans-
diafragmatica, la FR y aumentar el volumen corriente. El efecto
clinico en las agudizacion de estos pacientes se relaciona con
menor mortalidad, dfas de hospitalizacidon y complicaciones.
No existen reportes que describan el rol de la VNI en
pacientes con BO; sin embargo en Chile, desde el inicio del
Programa AVNI se ha utilizado en nifios con BO post adeno-
virus con insuficiencia respiratoria crénica e hipercapnea.
Existe poca evidencia que sugiera la modalidad o estrategia
de asistencia con VNI en las distintas patologfas respiratorias
crénicas; en general se utiliza la mejor tolerada por el paciente.
Se sugiere aportar el O; necesario para obtener una SpO,
[193%. Los generadores de flujo no tienen un mezclador
interno, por este motivo, la entrega de FiO; serd variable
dependiendo de los flujos entregados por las presiones
programadas y del escape generado. Una buena alternativa
para entregar O; es mediante una conexién en T colocada
a la salida del BiPAR Con flujos de O inferiores a 3 L/min
generalmente sélo es necesario usar un humedificador tipo
burbuja, en caso de flujos mayores podria ser necesario
sistemas de termohumedificacion tradicionales tipo sobrepaso
0 aquellos compatibles con los generadores de flujo. El escape
de flujo a través de la interfase es causa frecuente de desatu-
racién, que no sera corregida reposicionando y adaptando
la mascarilla a la cara del paciente.

5. Salino hiperténico

La solucién hipertdnica en nebulizacién tiene como efecto
la rehidratacién de secreciones mediante el arrastre de agua
hacia el lumen de la VA, permitiendo secreciones mas fluidas
y mas faciles de eliminar. Su eficacia y seguridad esta demostrada
a toda edad, desde lactantes a adolescentes. Se utiliza hace
anos en pacientes con FQ como mucolitico, optimizando la
kinesioterapia posterior. Tiene un rol terapéutico en lactantes
con bronquiolitis viral y ha demostrado la utilidad para optimizar
la toma de muestra de expectoracién tanto en el andlisis
infeccioso como inflamatorio en FQ, crisis de asma y BO
post trasplante. Los pacientes con BO post infecciosa, tienen
una VA central y periférica dafiada con bronquiectasias,
atelectasias, bulas y fibrosis lo que predispone a exacerbaciones
infecciosas y a un mayor deterioro Durante estas exacerba-
ciones el uso de nebulizaciones con suero hiperténico podria
tener un rol terapéutico al mejorar el clearance mucociliar
y utilidad en toma de muestra de expectoracién tanto para
cultivo como para estudio inflamatorio. Las dosis utilizadas
de solucién salina es 3% en menores de 4 anos (incluido
lactantes) y 7% en nifos mayores de 4 afos, con un perfil
de seguridad adecuada. Se nebuliza 5 ml de solucién por 12
minutos con un nebulizador ultrasénico (Pari jet plus) para
lograr una mejor accién y efecto. Se sugiere premedicacion
con salbutamol (400 mcg |5 minutos antes) para evitar el
desarrollo de broncoespasmo. No existen publicaciones que
evallen su uso y efectividad en BO post infecciosa por lo que
se requieren estudios multicéntricos para determinar su real
utilidad (recomendaciéon de expertos).

6. Broncodilatadores

Un estudio observacional de BO post adenovirus, demostré
que la mayoria de pacientes tenfan una respuesta significativa
al uso de broncodilatadores determinado por IOS, siendo
independiente de la severidad de la enfermedad. Los autores
plantean dos posibles razones de ello: primero, un porcentaje
alto de la poblacion estudiada tenfa antecedentes de sibilancias
previas lo que indicarfa la presencia de HRB; segundo, la IOS
podria ser una técnica mas sensible para evaluar anormalidades
de la VA periférica. Un estudio previo, de |9 nifios con BO
post adenovirus, demostrd una mayor respuesta al bronco-
dilatador usando IOS vs. espirometria. Por el contrario, Teper
y colaboradores, usando la curva flujo-volumen, a volumen
corriente, y flujo espiratorio forzado parcial, reporté obstruc-
cién bronquial severa y fija en |3 lactantes con BO post
adenovirus. Un estudio que evalué la HRB, usando test de
provocacion con metacolina y adenosin 5-monofosfato (AMP),
demostrd que la mayorfa de pacientes presenta HRB a
metacolina pero no a AMP a diferencia de los pacientes
asmaticos que responden positivamente a ambos test. Esto
implicarfa un proceso inflamatorio diferente en BO, que se
agrega a los cambios estructurales, ya que la fisiopatologfa de
la HRB a AMP y metacolina son diferentes. Un estudio
demostrd que la respuesta a AMP en pacientes con BO post-
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infecciosa se correlaciond con una ausencia de eosinofilia
periférica. Otro mecanismo propuesto es el aumento de la
HRB de la via aérea periférica debido a la pérdida de retraccién
elastica con lo que disminuye la carga que se opone a la
broncoconstriccion.

Los broncodilatadores son ampliamente usados en las
exacerbaciones respiratorias de estos pacientes a pesar de
que la funcién pulmonar muestra obstruccién fija de la VA
con pobre respuesta a éstos. Por lo tanto, en forma empirica,
se sugiere administrar broncodilatadores via aerosol presuri-
zado (empleando dosis mayores de 400 mcg/vez) utilizando
espaciador apropiado para la edad en pacientes con exacer-
bacién y durante el tiempo que duren los sintomas especial-
mente en aquellos que manifiesten alivio de sus sintomas. En
general no se observa respuesta inmediata.

7. Esteroides sistémicos e inhalados

Aungue los esteroides sistémicos son frecuentemente usados,
su efectividad en mejorar el prondstico de pacientes con BO
es desconocida. La baja frecuencia de nifios con BO no ha
permitido realizar estudios controlados para evaluar la eficacia
de los esteroides en su manejo. Aunque la inflamacién juega
un rol importante en la patogénesis de la BO, el uso de
esteroides es controvertido. Hardyn y colaboradores no
encuentra mejoria en el prondstico en un nimero reducido
de pacientes, sin embargo, advierte que su uso se inicié
posterior al desarrollo de fibrosis de la via aérea (confirmada
por biopsia pulmonar). En una via aérea con un componente
fibrético es poco probable tener un impacto con el uso de
esteroides. Algunos sugieren la administraciéon precoz de
esteroides en un intento de modificar la respuesta fibroblastica.
Los pacientes con BO también presentan un componente
obstructivo variable -expresién clinica de HRB- especialmente
durante las infecciones del tracto respiratorio inferior. Un
probable beneficio del uso prolongado de esteroides es su
potencial efecto en reducir el componente de HRB favore-
ciendo la estabilidad clinica. El uso de pulsos de metilpredni-
solona puede ser usado como alternativa en la enfermedad
severa (30 mg/kg, maximo | gr, por tres dias consecutivos).
Esta forma de administracion permite reducir los efectos
adversos del uso prolongado de esteroides. Considerando
que no existen ensayos clinicos que demuestren un claro
beneficio del uso de esteroides durante la enfermedad, su
uso debe ser evaluado caso a caso teniendo en cuenta los
efectos adversos.

En relacién al uso de esteroides inhalados, se considera
que existe dificultad en el depdsito de los mismos en una VA
periférica con obstruccién fija; sin embargo, algunos autores
prefieren el uso de esteroides inhalados en dosis altas con la
intencién de disminuir los efectos adversos de los sistémicos.
El uso de esteroides inhalados permitirfa reducir, al menos
parcialmente, la HRB. En los primeros dos afos de vida,
cuando la evolucidn de estos pacientes es muy inestable, el
uso de esteroides inhalados contribuirfa a dar estabilidad

clinica. Un reciente estudio reporta que los esteroides inhalados
no logran evitar el desarrollo de BO post-transplante.

Algunos estudios en nifios que cursan con neumonia severa
por adenovirus han demostrado un aumento significativo en
la concentracion de IL-6, IL-8 y TNF alfa; disminucién en el
nUmero de linfocitos T, natural killer, linfocitos CD4+ y células
B. Los hallazgos de estos estudios sugieren que la respuesta
inmunoldgica del huésped puede jugar un rol importante en
la severidad de la neumonia por adenovirus y el posterior
desarrollo de BO. Cazzato y colaboradores, en | | nifios con
BO post-infecciosa seguidos por |2 afios, reportd un deterioro
progresivo de la funcién pulmonar y evidencias inflamacion
de la VA Los autores encontraron en el LBA de estos pacientes,
en un tiempo promedio de 3.7 afios posterior a la injuria
infecciosa inicial, un aumento marcado de neutrdfilos y leve
aumento de linfocitos. Otro hallazgo descrito por estos
autores, en un periodo de seguimiento promedio de 10
afios, fue un deterioro progresivo del VEF, en el tiempo. El
promedio de duracién de la enfermedad al tiempo del LBA
sugiere la presencia de un proceso inflamatorio mas alld de
la injuria aguda, esto explicarfa el deterioro progresivo de la
funcién pulmonar. Koh y colaboradores, en |2 nifios con BO
post-sarampion, reporta aumento significativo de neutrdfilos,
de IL-8 y linfocitos CD8+ en LB. Se ha descrito infiltrado
celular de la via aérea, principalmente células T con predominio
del subgrupo CD8+, en la biopsia pulmonar de pacientes
con BO post-infecciosa, hallazgos que no se encuentran en
el tejido pulmonar de pacientes fallecidos sin enfermedad
pulmonar. No existen estudios controlados que evallen la
eficacia de los esteroides en el manejo de la BO post infecciosa
por lo cual su uso es controvertido.

8. Azitromicina

El uso de azitromicina ha demostrado ser eficaz en panbron-
quiolitis y FQ, por su efecto antinflamatorio reduciendo
mediadores de la inflamacion como las IL-8, TNF-a = e IL-
B3, evaluado con estudios prospectivos, doble ciego, contro-
lados con placebo; esto se atribuye a su efecto antiinflamatorio.
En el sindrome BO post-transplante (BOS), el uso prolongado
de azitromicina, lograrfa mejorfa del VEF,. Gerhard y colabo-
radores, usando azitromicina tres veces/semana por trece
semanas, demostré mejorfa significativa del VEF I en cinco
de seis pacientes posterior a su transplante pulmonar. Yates
y colaboradores, en una evaluacién retrospectiva de 20
pacientes con BOS, demostré mejoria significativa del VEF,
con el uso de azitromicina (250 mg dfas alternos) que se
prolongd mas alla de los tres meses de tratamiento. No esta
claro cémo el uso de azitromicina logra mejorfa funcional en
pacientes con BOS. Verleden y colaboradores, reporta en
un grupo de 6 pacientes con BOS disminucion significativa
de la neutrofilia y UNAM, IL-8 en LBA junto con una mejoria
del VEF,. No existen estudios que evallen el uso de macrélidos
en nifos con BO post-infecciosa. El uso de azitromicina oral,
en dosis de |0 mg/kg tres veces por semana, se basa en la
eficacia demostrada en otras patologias obstructivas crénicas.
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9. Inmunoglobulinas EV

Su efectividad no ha sido probada, se sugiere que dosis
inmunomoduladoras de inmunoglobulina EV (1-2 gr/kg/dia)
administrada mensualmente podria ser Util en pacientes con
enfermedad severa.

0. Anticuerpos monoclonales para TNF alfa

Fullner y colaboradores reportan disminucion de las manis-
festaciones de BO con el uso de infliximab, un anticuerpo
monoclonal para TNF alfa, en un nifio que desarroll una
BO posterior a un transplante de médula ésea. Si esta terapia
trae beneficios a pacientes con BO post-infecciosa queda por
determinarse, se requieren estudios sisteméticos para deter-
minar su efectividad en mejorar el prondstico de BO post-
infecciosa. El uso de anti-TNF alfa no se recomienda hasta el
momento ya que puede estar asociada con eventos adversos
serios.

I'l. Complicaciones: Bronquiectesias/Hemoptisis/
pneumotdrax

I'l.1. Bronquiectasias

Corresponden a la descripcion patoldgica de un tipo de dafo
pulmonar caracterizado por dilatacion y engrosamiento de
la pared de las VA, con hiperplasia de glandulas mucosas,
destrucciéon de las capas muscular, elastica y cartilaginosa de
la pared bronquial y neovascularizacién de la misma. Tradi-
cionalmente se ha considerado como una lesién irreversible;
sin embargo, se ha descrito regresion de bronquiectasias
cilindricas en nifios. La principal causa de bronquiectasias no
asociadas a FQ es la BO post infecciosa siendo el adenovirus,
el principal agente etiolégico responsable en nuestro pais y
el cono sur de América.

Las bronquiectasias son una complicacién frecuente de la
neumonia por adenovirus pudiendo presentarse adn, sin
patrén en mosaico en la TAC. Diversas series internacionales
de nifios con BO reportan frecuencias variables de bronquiec-
tasias (30-76%). Las series nacionales revelan cifras que oscilan
entre 47 y 94%. Murtagh v colaboradores publicd reciente-
mente una gran cohorte argentina de 415 nifios con neumonia
por adenovirus de los cuales |50 (36%) quedaron con EPC:
78% con BO y 22% con bronquiectasias y atelectasias sin
BO.

Los pacientes con bronquiectasias presentan caracteristica-
mente infeccién crénica por diversos agentes como: H.
Influenza, S. aureus, S. pneumoniae, M. catarralis, P aeruginosa
y micobacterias atipicas. Las bronquiectasias de larga data se
asocian con crecimiento de arterias bronquiales y con anasto-
mosis con arterias pulmonares (shunts sistémico-pulmonares
post infecciosos), lo que facilita la ocurrencia de hemoptisis,
especialmente en relacidn a exacerbaciones infecciosas. Existe
una clinica sugerente: Tos crénica productiva, esputo gene-
ralmente purulento, de predominio matinal, puede ser de

mal olor, disnea, sibilancias, crépitos, crujidos y roncus a la
auscultacion.

Puede haber deformidad toracica e hipocratismo digital en
relacién a mayor trabajo respiratorio e hipoxemia crénica.
La Rx de térax se encuentra frecuentemente alterada (90%)
pero generalmente los hallazgos no son especfficos: atelectasias,
opacidades reticulares y aglutinacién broncovascular. Puede
haber hallazgos especificos: bronquios dilatados con pared
engrosada e imagen en anillo. El diagndstico de bronquiectasias
requiere siempre de un TAC pulmonar.

I'1.2. Hemoptisis

Se define como la expectoracién de sangre proveniente del
pulmén o arbol bronquial. Es un fenémeno poco comin
siendo sus causas muy diversas. Las causas infecciosas son las
mas frecuentes (en el contexto de FQ, bronquiectasias o
tuberculosis) seguidas por la aspiracién de cuerpo extrafo.
En el caso de la BO post-infecciosa es una complicacion
asociada a la presencia de bronquiectasias por neovasculari-
zacién y anastomosis vasculares en la pared bronquial y que
ocurre generalmente como consecuencia de una exacerbacion
infecciosa que produce destruccién de tejidos y dafio de la
pared de los vasos sanguineos.

No hay datos publicados que describan cual es su incidencia
en BO post infecciosa. La mayorfa de casos son leves y
autolimitados. Se ha propuesto como definicién de hemoptisis
de riesgo vital aquella de un volumen mayor de 8 mi/kg. La
angio TAC: permite detectar el vaso sanguineo que esta
sangrando.

El manejo de hemoptisis masivas incluye:
|. Soporte vital: VA segura, oxigeno, ventilacion.

2. Evaluar hematocrito y pruebas de coagulacion. Even-
tual transfusion de glébulos rojos, vitamina K o factores
de coagulacion.

3. Vasoconstrictores: Se han utilizado sin evidencia clara
en nifios que respalde su uso (Ej: vasopresina,
octreotide, acido tranexamico).

4. Broncoscopfa: Utilidad diagndstica y terapéutica.
Cauterizacién laser, inyeccion de epinefrina, baldn
bronquial.

5. Embolizacién de arteria bronquial: Evidencia emergente
para su uso en hemoptisis graves y ante falla de
otras terapias. Riesgo de efectos adversos.

6. Cirugfa: Reseccién de zona de pulmén que origina
sangrado (segmento o I6bulo).

11.3. Neumotédrax

Se define como la presencia de aire en la cavidad pleural. No
existen datos publicados sobre su incidencia en nifios con
BO post infecciosa. El mecanismo exacto no esta claro.
Generalmente se ha postulado la ruptura de una bula subpleu-
ral, sin embargo los hallazgos en autopsias no han sido
consistentes.
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Otra teorfa postula que la obstruccién severa de la via
aérea pequefa produce hiperinsuflacién alveolar y ruptura
alveolar por aumento de presion transpulmonar. Para esta-
blecer su diagndstico se requiere dolor toracico y disnea,
pudiendo ser asintomético. La Rx térax en general confirma
el diagndstico, aunque puede no detectar neumotérax leves.
La ecografia de torax mejora la sensibilidad diagnéstica. No
existen gufas para el manejo del pneumotdrax en BO post
infecciosa.

12. Cirugia de térax

La reseccion pulmonar es un recurso de dificil administracién.
No debe ser considerada como una “pérdida” pulmonar un
segmento que produce broncorrea crénica y recibe de

CUIDADO NO RESPIRATORIO

I. Evaluacién y apoyo nutricional
I.1 Generalidades

Existe una prevalencia significativa de malnutricién en nifos
con EPC; junto al tipo de patologfa, la edad de inicio, duracién
y severidad influyen el grado de compromiso nutricional. En
estos pacientes con frecuencia coexisten diferentes factores
que favorecen la desnutricion (Tabla 5), a la vez que también
se les indican medicamentos que interactlian directa o indi-
rectamente con algunos nutrientes, como por ejemplo los
corticoesteroides, que modifican el gasto calérico, el meta-
bolismo dseo, la composicidn corporal y que ademas pueden
disminuir el crecimiento estatural.

La prevencién, el diagndstico precoz de desnutricién y el
apoyo oportuno cobran especial interés, no solamente para
evitar el compromiso del crecimiento, sino que también
secuelas a mediano v largo plazo en el desarrollo neurolégico.

Se ha demostrado que la desnutricion influye en el creci-
miento y desarrollo del pulmén, interaccion muy importante
dentro los primeros dos afios de la vida y que se relaciona
a la funcién de la musculatura respiratoria. Por otro lado, las
infecciones aumentan los requerimientos y favorecen un
circulo vicioso en que aumenta la morbimortalidad y la
desnutricién que a su vez disminuye los mecanismos defensivos
pulmonares, aumentando el riesgo de infecciones.

Se ha descrito en los pacientes con BO una prevalencia de
desnutricién aguda de entre 3 y 209% y de desnutricion crénica
de 10%, esta Ultima mas acentuada en los niflos mayores de
|0 afos. Inicialmente existe deterioro exclusivo del peso,
asociado a cuadros infecciosos agudos graves o recurrentes
y posteriormente se compromete el crecimiento estatural,

manera frecuente cursos de antibidticos. Se debiera considerar
candidato a cirugfa a aquel paciente con EPC preferentemente
localizada grave (I6bulo o segmento), con el resto o la mayorifa
del pulmdn sano o desproporcionadamente menos compro-
metido asociado a una mala calidad de vida, definida como:

a) Ausencia escolar frecuente por exacerbaciones
b) Hospitalizaciones frecuentes (3-4 al afo)

¢) Incapacidad de realizar actividad fisica debido a la
broncorrea y tos

d) Requerimiento frecuente de cursos antibidticos (riesgo
de resistencia)

e) Broncorrea permanente e invalidante socialmente
(sonido/olor)

produciéndose una normalizacién de la relacién entre el peso
y la estatura. Mediante una deteccién oportuna y un apropiado
apoyo nutricional es posible lograr una recuperacion en la
primera fase, al igual que lograr un ritmo normal de crecimiento
en talla. No siempre se logra la recuperacién de un mejor
canal de crecimiento (catch-up growth), persistiendo retraso
estatural, lo cual sumado a la menor actividad fisica y manten-
cién de altos aportes caléricos, puede favorecer posterior-
mente el desarrollo de sobrepeso, presente en alrededor de
0% de los nifios con BO en edad escolar.

Tabla 5.- Mecanismos de desnutricién en enfermedades
respiratorias cronicas.

Mecanismo Causas

Anorexia de enfermedad crénica
Dificultad respiratoria

Restriccion hidrica

Rechazo alimentario, aversion
Aporte insuficiente

Disfagia (RGE, sondas naso gastricas)
Medicamentos

Disminucion de la
ingesta

Aumento del GER
Infeccién

Inflamacién

Stress

Mayor trabajo respiratorio
Sobrealimentacién

Aumento de los
requerimientos

Pérdidas fecales
Vémitos
Expectoracién, drenajes

Aumento de las
pérdidas

Disminucion de la
utilizacion

Hipoxemia croénica
Aumento del metabolismo
anaerdébico

Acidosis
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Tabla 6.- Férmulas para el calculo de gasto energético
en reposo (GER), OMS 1985.

Edad Hombre Mujer

0 - 3 afios (60,9 x Peso) - 54 (61 x Peso) - 51

3-10afos (22,7 xPeso) + 495 = (22,5 x Peso) + 499

[0a |8afos | (17,5xPeso) + 651 | (12,2 x Peso) + 746

|.2 Objetivo nutricional:

El objetivo principal del apoyo nutricional en los pacientes
con EPC es la optimizacién del crecimiento y desarrollo, para
favorecer una mejor evoluciéon de la patologia de base, de
la calidad de vida y para prevenir el desarrollo de secuelas y
patologfas crénicas. Ello es posible con un manejo multidisci-
plinario que incluya precozmente la participacion de un
especialista en nutricion, antes de producirse la malnutricion.

.3 Evaluacién y monitorizacién nutricional:

Es necesario monitorizar en forma regular la ingesta, a través
de una anamnesis nutricional detallada que considere hébitos,
horarios, conducta, encuesta y registros de ingesta. También
medir evolutivamente peso, talla y perimetro craneano,
construyendo curvas que permitan visualizar la velocidad del
crecimiento del paciente, el patrén de referencia actualmente
recomendado es el de la OMS (http:/Mmwww.Minsal.cl), valo-
rando los indices antropométricos de peso para edad (P/E),
talla para la edad (T/E) y peso para la talla (P/T). También es
posible estimar en el examen fisico la masa magra y la masa
grasa a través de pliegues cutaneos y buscar carencias espe-
cfficas, como es por ejemplo el déficit de hierro, frecuente
en nifios con EPC.

Los exdmenes de laboratorio constituyen medidas de apoyo
en algunas ocasiones, pero en general tienen baja sensibilidad
para diagnosticar déficit nutricional. La albimina plasmatica
es un marcador tardio de deplecién proteica y aunque la pre-
albimina tiene menor vida media, es poco especffica. Los
niveles plasmaticos de vitaminas son Utiles en casos escogidos,
en cuanto a minerales, se requiere del hemograma para
pesquisar anemia y de la ferritina plasmatica para evaluar
depésitos de hierro. El status de zinc es mas complejo de
medir en la practica clinica, se estudis si existe ingesta marginal
y cuadro clinico compatible, por Ultimo, calcio, foésforo y
fosfatasas alcalinas permiten aproximarse a la situacion del
metabolismo dseo.

Es posible estimar los requerimientos de energfa a través
de fébrmulas, pero se puede medir el gasto energético en
reposo (GER) a través de la calorimetria indirecta, si esta
disponible constituye un elemento objetivo e individualizado
para adecuar el aporte calérico (Tabla 6). El estudio de la
composicién corporal y masa mineral dsea es Util en pacientes

en ventilacién crénica o con enfermedades neuroldgicas, la
absorciometria con rayos X de doble energia (DEXA) cons-
tituye un método de referencia en clinica, o en su defecto la
impedanciometria bioeléctrica (BIA) tetrapolar, que tiene
menor costo econdémico pero presenta mayor variabilidad.

|4 Manejo nutricional:

Es recomendable que los aportes energéticos sean individua-
lizados, ya que el mejor indicador de su adecuacion es un
buen progreso pondo-estatural. Este se define a través de
indices antropométricos en rango normal: En los menores
de | afio, peso para la edad (P/E) y en los mayores de | afio
peso para la talla (P/T) entre -1 y + 1 DE, al igual que talla
para la edad (T/E) entre -2 y +2 DE. En los nifios mayores,
si existe talla baja (T/E < -2 DE), debe plantearse lograr un
peso armonico a ésta.

Los requerimientos caldricos varfan de acuerdo a la edad,
el sexo y la actividad fisica (tabla 7) y se corrigen de acuerdo
al mayor gasto por la patologfa y el déficit nutricional. El aporte
proteico oscila entre los 2,2 y 2 g/Kg./dia en el primer afio
y disminuye gradualmente hasta | g/Kg/dia en el adolescente,
los requerimientos proteicos son mayores en prematuros y
desnutridos.

El primer paso es la optimizacion de la alimentacion habitual
que el nifo recibe, ello se favorece mediante un mayor
fraccionamiento, con las 4 comidas diarias mas una o dos
colaciones extra, luego se utilizan fortificantes caléricos naturales
y posteriormente se utilizan mddulos caléricos. El uso de
férmulas poliméricas es inhabitual en estos pacientes, se
recomienda que no reemplacen las comidas de la alimentacién
regular, sino que se utilicen en forma complementaria. Los

Tabla 7.- Requerimientos de energia*

Edad Hombre Muijer
(afios) (Cal/Kg/dia) (Cal/Kg/dia)
0-05 13 -8l 107 - 82
0,6 -1 79 - 80 78-79
[1-3 82,4-83,6 80,1 - 80,6
3,1-6 79,7 - 74,5 76,5-71,5
6,1 -9 72,5 - 68,5 69,3-63,8
9,1-12 66,6 - 62,4 60,8 - 54,8
12,1 -15 60,2 - 55,6 52,0-47,0
I51-18 53,4-503 45,3 - 44,1

* Las recomendaciones consideran gasto energético total (GET) mas
energfa requerida para crecimiento y nivel de actividad fisica promedio
de cada periodo etareo, FAO-OMS 2001 . Adaptados de Butte N et al
2000y Torun B et al 1996.
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pacientes con lactancia materna exclusiva deben suplementarse
con vitamina D durante los primeros 6 meses, hierro hasta
el afio y zinc hasta lograr ingesta adecuada de alimentacién
sdlida. Si existe restriccion hidrica o mal progreso ponderal,
se puede incrementar la concentraciéon de la férmula y
fortificarla en forma balanceada, para aumentar el aporte
caldrico sin reduccion proporcional del proteico. Se dispone
también férmulas poliméricas de alta densidad caldrica, que
cubren ademas los requerimientos de vitaminas y minerales
cuando se utilizan como fuente Unica de alimentacién. Si no
se logra un aporte adecuado via oral o si pese a lograrse, no
se obtiene un adecuado progreso ponderal, es recomendable
el uso de la via enteral a través de sonda nasogastrica si su
uso es a corto plazo. A mediano o largo plazo es preferible
el uso de gastrostomfa de alimentacion, sea como medida
temporal o definitiva de acuerdo al motivo de su indicaciéon
y la evolucion del paciente.

Si bien el fraccionamiento es una medida Util, los periodos
interprandiales deben permitir un vaciamiento gastrico com-
pleto y favorecer un mayor apetito para la siguiente alimen-
tacion. Cuando se utiliza la via enteral, es mas fisiologica la
alimentacién en bolos, sin embargo, para optimizar la absorcion
o la tolerancia, se requiere a veces de alimentacion enteral
continua, preservando periodos cortos de descanso intestinal.

En adultos existe evidencia de que férmulas de alto contenido
en grasas y bajo en carbohidratos disminuyen la produccién
de CO, v el trabajo ventilatorio, efecto favorable en pacientes
retenedores de CO,. Estas no son apropiadas para nifos,
por su composicién desbalanceada y alta carga proteica,
osmética y de solutos. Existe limitada evidencia del uso de
férmulas equivalentes via oral en lactantes con displasia
broncopulmonar, habiéndose reportado efectos colaterales
como son un menor crecimiento secundario a mayores
pérdidas fecales y trastornos de lipidos sanguineos y de sus
metabolitos en orina.

2. Gastrostomia/sondas de alimentacién

Sino se logra un aporte adecuado via oral o si pese a lograrse
no se obtiene un adecuado progreso ponderal, es recomen-
dable el uso de la via enteral a través de sonda nasogastrica
si su uso es a corto plazo. A mediano o largo plazo es
preferible el uso de gastrostomfa de alimentacién o yeyunos-
tomia, sea como medida temporal o definitiva de acuerdo al
motivo de su indicacién v la evolucién del paciente. De esta
forma, se puede independizar la ingesta de la voluntad y
apetito del paciente, pudiendo dar suplementos nutricionales
durante el suefio, y asegurando ingesta a pesar del compromiso
del apetito durante las exacerbaciones.

3. Evaluacién y apoyo psico-social
3.1 Aspectos psicosociales

Los procesos familiares son experiencias complejas que ponen
en evidencia la conjugacién de distintas personalidades,

experiencias de vida e interrelaciones que viven y conviven
frente a situaciones satisfactorias y adversas. La presencia de
una EPC lleva a la familia al limite de su capacidad de sobre-
vivencia; desde esta perspectiva, es necesario comprender
y describir los procesos a través de los cuales las familias van
exponiendo sus habilidades para enfrentar situaciones rela-
cionadas a la enfermedad, asf como la caracterizacién familiar
multiproblematica. Se considera a la presencia de estos
elementos, como la razén para un trabajo multidisciplinario
con el enriquecimiento y retroalimentacién de procesos que
brinden un nuevo equilibrio a una familia dispuesta al enfren-
tamiento de crisis.

3.2. Pautas de interaccién

Es importante reconocer las pautas de interaccién al interior
de la familia. Esto permite lograr un primer acercamiento a
la forma en que la familia convive y se relaciona. Generalmente
las pautas de interaccion de familias en donde existe un
integrante con EPC, se ven afectadas por la presencia de
estrés vinculados a la misma, desencadenando la polarizacién
de formas de interaccién, como rigidez o ausencia total/parcial
de pautas de interaccién, provocando caos al interior del
sistema familiar. Por ello es importante facilitar el florecimiento
de un nuevo estilo flexible en las dindmicas vinculadas a la
toma de decisiones, limites y roles de cada miembro. Se
debe identificar alianzas, entendidas estas cémo relaciones
positivas y que nutren una relacién. No debemos olvidar que
la estructura familiar puede presentar coaliciones -muchas
veces entre enfermo y cuidador - dejando en desmedro la
participacion de terceros, evidenciandose asf, el desligamiento
de otros integrantes con la enfermedad. Es importante
considerar que la coalicién enfermo-cuidador puede traer
como consecuencia el fenédmeno de parentalizacion de otro
miembro de la familia que no necesariamente es parte de la
alianza conyugal.

3.3. Alteraciones “procesales”

Entendemos como un proceso a la forma de interaccion de
la familia durante un periodo transitorio. Durante los periodos
de exacerbacion de la EPC las familias experimentan procesos
complejos identificindose cambios en la capacidad de auto-
rregulacién, lo que genera caos o pérdida del equilibrio al
interior de ellas. Podemos identificar fenémenos de aglutinacién
con limites interpersonales difusos, limitada autonomia indivi-
dual, y un alto grado de reactividad emocional; por otro lado,
podemos observar el desligamiento caracterizado por mayor
distanciamiento emocional, limites internos mas rigidos, los
externos mas permeables. No es raro observar triangulaciones
utilizdndose al tercer elemento para encubrir o desactivar un
conflicto; muchas veces este tercer elemento corresponde
a la misma presencia de la enfermedad.

3.4. Alteraciones emocionales

Las familias que posee uno de sus integrantes con necesidades
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especiales debido a una EPC, son vulnerables a desarrollar
alteraciones emocionales en alguno de sus integrantes. La
estabilidad emocional de la familia dependera de cémo este
grupo afronte sus propias crisis, entendiéndose como periodos
de agudizacién.

Seglin Caplan, existen tres factores que influyen en el desen-
cadenamiento de una crisis:

I.  La capacidad de la familia para tolerar el estrés y la
ansiedad, sin perder el equilibrio

2. Elgrado que tiene la familia para reconocer la realidad
y enfrentar los problemas.

REHABILITACION PULMONAR

La rehabilitaciéon respiratoria (RR) incluye una serie de estrategias
que pretenden mantener o aumentar las capacidades fisicas
generales y especificas de un sujeto portador de alguna
enfermedad respiratoria crénica; considerando la intervencion
de un equipo multidisciplinario de profesionales, con planes
individualizados para pacientes colaboradores. La RR esta
indicada en pacientes portadores de una condicién respiratoria
crénica, que a pesar de un optimo manejo médico, persisten
sintomaticos (disneicos, con reducida capacidad de ejercicio,
y/o restriccién en sus actividades rutinarias); es decir, su
incorporacién como estrategia adicional al manejo conven-
cional, se basa en sintomas, no en el deterioro fisioldgico de
las pruebas de funcién pulmonar.

En pacientes con falla primaria de la bomba respiratoria; ha
sido estudiada especialmente portadores de FQ, donde ha
demostrado su beneficio, fundamentalmente en entrenamiento
fisico general. En ellos ha sido asociada con un mejor prondstico
y aumento en la expectativa de vida. Existe poca experiencia
en nifios portadores de BO post-viral; sin embargo, existen
estudios preliminares que sugieren su beneficio. La RR ha
sido recomendada como estrategia para el manejo de nifios
con antecedentes de BO post-viral, en gufas clinicas de
reciente publicacion.

I. Entrenamiento fisico general

Se recomienda un entrenamiento fisico general (EFG) con
ejercicios aerobicos, al menos 3 veces por semana por un
minimo de 30 minutos. Los mejores resultados han sido
obtenidos en programas supervisados; lo cuales son realizados
fundamentalmente en hospitales, clinicas o instituciones que
poseen la asesoria humana y tecnoldgica adecuada. Su empleo
es reservado para pacientes mas complejos, en términos de
evolucion de su enfermedad. Para planificar el EFG, se debe

3. Elrepertorio de mecanismos que tiene la familia para
el enfrentamiento y que mantendra su equilibrio biop-
sicosocial.

Por ello todo plan de abordaje debe considerar:

|. Fortalecimiento psicolégico y social para el grupo
familiar.

2. Fadilitar la identificacion de eventos estresares adversos
vinculados a la enfermedad y/o agudizaciones.

3. Enriquecimiento de las habilidades psicolégicas, sociales
e instrumentales.

evaluar la capacidad de realizar ejercicio actual de cada
paciente; para lo cual, puede realizarse un Test de marcha
de 6 minutos (TM6). A partir de la distancia caminada al final
del test, se calcula la velocidad de marcha promedio convir-
tiendo los metros recorridos en 6 minutos a kilémetros por
hora (Km/h) que nos servira para establecer la carga inicial
de trabajo para planificar el test de carga incremental (TCI).

El test de carga incremental nos permite llevar al paciente
desde un estado de reposo fisico a su méxima capacidad de
trabajo, de manera paulatina y controlada. Puede ser ejecutado
en treadmill o en un cicloergébmetro. El TCI en treadmill se
inicia con 3 minutos de calentamiento, con velocidad del
60% de la velocidad promedio calculada a partir del TM6,

Tabla 8.- Ciriterios de detencién de prueba del Test de
Carga Incremental.

* Dolor toracico sugerente de isquemia
* Alteracién ECG

* HTA severa

* Desaturacion < 90%

¢ Palidez repentina

¢ Pérdida de la coordinacién

* Confusién mental

¢ Disnea y/o fatiga El insostenible

* Frecuencia cardiaca limite (90% de tedrica)
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luego se aumenta en 2% la inclinacién del treadmill en cada
minuto que pase. Al llegar a inclinacién de 14%, se empieza
a realizar un incremento de la velocidad en 0,5 km/h cada
un minuto, hasta que se cumplan los criterios de detencién
del test (Tabla 8).

La carga maxima de ejercicio sera el méximo valor de pendiente
y velocidad logrado durante un minuto completo. Este valor
serd utilizado como la méaxima capacidad de realizar ejercicio
y a partir de éste se planificar el entrenamiento méas adecuado
para cada paciente.

El TCl en cicloergdmetro debe iniciarse con 3 minutos de
calentamiento con carga cero y manteniendo 50-60 revolu-
ciones por minuto (rpm). Cada un minuto se incrementara
la carga enl /4 de Kilopondio o 10 watts manteniendo 50 a
60 rpm, hasta que se cumpla alguno de los criterio de
detencién de prueba. Una vez obtenida la carga méaxima en
treadmill o cicloergébmetro, es imprescindible, realizar un
TCC en el ergdmetro que utilizaremos para entrenar al
paciente, empleando un alto porcentaje de la carga maxima
alcanzada en el test de cargas incrementales (70-809%). Los
test de carga constante son mas sensibles para evaluar la
respuesta al entrenamiento fisico u otras intervenciones
terapéuticas. Este tipo de pruebas permite evaluar el tiempo
que el sujeto es capaz de mantener la carga preestablecida
junto con otras variables fisioldgicas (FC, FR, saturacion,
disnea, fatiga EEIl'y ojala ventilacién minuto). El TCC se realiza
sobre el ergdmetro de la siguiente manera:

Figura 8.- Entrenamiento intervalico recomendado

Entrenamiento intervalico

80-90% |

50%

En el caso de realizar entrenamiento en cicloergdmetro, se debe mantener
una velocidad entre 50-60 rpm. La periodicidad sugerida de este tipo
de entrenamiento es 2-3 veces a la semana. A la sexta semana se debe
realizar una nueva evaluacién de TMé y TCl para establecer nuevas
cargas de trabajo y reprogramar el entrenamiento, si fuera necesario.
El EFG, no supervisado fuera de instituciones, carece del control de
variables clinicas y de asesoramiento de exigencias. Es una alternativa
para pacientes menos complejos. Se puede emplear la marcha, natacion,
camas elasticas, entre otros. Otra alternativa es crear un plan mixto que
incluya evaluaciones periédicas en instituciones y EFG tanto fuera, como
dentro de instituciones. Su planificacién debe ser periddica y dependera
de las caracteristicas clinicas y sociales de cada paciente.

* Se inicia con 3 minutos de calentamiento con carga
cero y manteniendo 50-60 rpm en el caso del cicloer-
gémetro y en el caso del treadmill con pendiente
cero al 60% de la velocidad promedio obtenida en
el TMé.

* Luego se debe agregar el 70% de la carga méxima
obtenida en el TCl y mantenerla en el tiempo hasta
que se cumpla alguno de los criterios de detencién
de prueba anteriormente sefialados.

* Finalmente se planifica un régimen de entrenamiento,
siendo de eleccién el intervalo por relacionarse mas
con actividades de la vida cotidiana.

En paciente debe monitorizarse: SpO, y frecuencia cardiaca
(idealmente con sistema inalambrico), utilizando oxigeno
suplementario si durante los test de evaluacién preliminares
presentd desaturaciones (< 90%).Se aplican cargas de 50%
y 80-90% de la carga maxima de trabajo de forma alternada
cada 2 minutos hasta completar, idealmente, un tiempo de
30 minutos de alta carga (80-90%) (Figura 8).

2. Entrenamiento Muscular Respiratorio (EMR)

En nifos los existe escasa evidencia de EMR, algunos reportes
realizados en nifos con FQ han demostrado aumentar su
fuerza y resistencia. En un estudio nacional placebo-control,
no publicado in extenso, en nifios con antecedentes de BO
post-viral, se demostré que utilizando valvula umbral y carga
de 30% de la Pimax basal, 20 minutos de entrenamiento
diario, 5 veces a la semana; luego de 10 semanas, se obtu-
vieron significativas mejorfas en cuanto a pardmetros de
funciéon muscular respiratoria (especialmente aspectos de
resistencia), como también de tolerancia al ejercicio. Para la
aplicacién de un plan de entrenamiento muscular respiratorio
se recomienda utilizar valvulas umbral (Threshold IMT y PEP);
que mantienen constante la carga de entrenamiento, inde-
pendiente del flujo que el paciente desarrolle.

Sugerimos realizar entrenamiento muscular respiratorio
en nifos con BO con PiMax o PeMax inferiores a 60 cmH20
y/o que se encuentren bajo el limite inferior de los valores
de referencia seglin edad y sexo de Szeinberg (Tabla 9). En
pacientes con Pimax < 30 cmH,O, sugerimos comenzar
con cargas de 20% de la Piméax y en la medida que supere
en evaluaciones posteriores dicho valor, incrementar el nivel
de carga a 30% de la Pimax correspondiente. En aquellos
con Piméax inicial mayor de 30 cmH,O, iniciar el entrenamiento
con cargas del 30% de Pimax y/o PeMéx. Recomendamos
un sistema tipo intervalo o en series, de duracién progresiva
(hasta que en una sesién se complete un tiempo maximo de
20 minutos); y con un perfodo de descanso interseries no
mayor a dos minutos. Sugerimos iniciar con 3 series de 3
minutos, con dos minutos de descanso entre cada serie.
Cuando el paciente logre tolerar adecuadamente el esquema
anterior, aumentar el tiempo de sobrecarga y el nimero de
series hasta finalmente lograr las 4 series de 5 minutos de
entrenamiento. Controlar presiones maximas en boca, a la
segunda semana y luego mensualmente, durante las fases de
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Tabla 9.- Valores de PiMax y PeMax seglin edad sexo,
seglin Szeinberg.

Nifos

Edad Talla (cms) PIM (cm H20) PEM (cm H20)
8-10,9 136+-7 [16+-26 [42+-25
[1-13,9 [51+-10 [30+-16 | 76+-24
14-16,9 172+-8 [26+-22 66+-44
17-20,9 179+-6 [43+-12 204+-37
21-40 180+-7 [23+-12 242+-41
Ninas

Edad Talla (cms) PIM (cm H20O) PEM (cm H20)
8-10,9 [139+-7 104+-20 [29+-29
[1-13,9 154+-7 [12+-20 [39+-31
[4-16,9 162+-6 [09+-21 [35+-29
17-20,9 l64+-7 107+-25 138+-33
21-40 [63+-8 91+-20 [43+-36

mejorfa de presiones maximas en boca, para aumentar
gradualmente la carga y el tiempo de trabajo, siempre en
relacién al 30% de la PiMax y/o PeMax. En caso que el
paciente no tolere las exigencias progresivas de cargas y
tiempos, disminuir estas exigencias.

Recomendamos evaluaciones periddicas de la PiMax,
PeMax, Pims y/o tiempo limite. Los pacientes con presiones
respiratorias méximas en boca disminuidas deben realizar
entrenamiento muscular respiratorio, recomendamos man-
tenerlo en forma permanente con el objetivo de mantener
un fitness optimo de la bomba muscular respiratoria, de esta
forma aumentar la capacidad funcional ventilatoria frente a
eventos de descompensacion respiratoria. Cada paciente
debe contar con una pauta de entrenamiento disefiada en
forma individual, donde se registraran: la metodologfa, exi-
gencias (dfas, cargas y tiempos) y factores que pudiesen haber
afectado el proceso de entrenamiento.

Es importante monitorizar el comportamiento de la SpO,
en estos pacientes en toda situacién y en especial durante el
ejercicio. Se debe realizar un TM6 que permita establecer
la necesidad de suplementacion de O; cuando el nivel de
esfuerzo hace disminuir la SpO; < 90%. El uso de O,
suplementario reduce el requerimiento ventilatorio para un
mismo nivel de trabajo, aumentando la capacidad de ejercicio
maximo, aun en sujetos con saturaciones normales, ya que
facilita la entrega de oxigeno a los musculos periféricos en
ejercicio.

3. Consideraciones sobre O, en domicilio

La oxigenoterapia prolongada es definida como la utilizacion
de oxigeno en forma continua en el hogar para mantener
una SatO; mayor a 92% y una PaO; mayor a 60 mmHg. La
utilizacién de oxigeno suplementario puede ser durante las
24 horas del dia o solamente durante los periodos de suefio.

El objetivo del aporte de oxigeno suplementario es corregir
la hipoxemia aportando el menor flujo posible de oxigeno.
Se recomienda la certificacién de la saturometria durante el
ejercicio, la comida y el suefo.

La determinacién del pH, PaO2, PaCO, y SpO, en una
muestra de sangre arterial y su evaluacion a través de un
analizador de gases en sangre es el mejor método para
determinar los niveles de oxigeno sanguineo. Esta evaluacion
en pacientes con oxigenoterapia prolongada debiera realizarse
al menos una vez por afo. Una vez instaurada la oxigenoterapia
crénica, el método de eleccién para el monitoreo de la
oxigenoterapia domiciliaria es la oximetria de pulso, por ser
una forma simple y segura de monitorear la oxigenacién del
paciente. Puede usarse a toda edad y no requiere calibracién.

La BO puede producir hipoxemia crénica y por ello requerir
oxigeno suplementario en forma prolongada como tratamien-
to. En una revision realizada por Kurland, no se menciona a
la oxigenoterapia como tratamiento de la BO. Un estudio
local con 18 nifios con BO post viral, reveld que el 28%
requirié oxigeno domiciliario, cuyo uso podia prolongarse
por mas de un afio. Norzila y colaboradores analizaron a
nifos con O, domiciliario, encontrando que los nifios con
BO requirieron mayor tiempo de oxigeno suplementario,
con una media de 28 meses (rango: 14 - 66 meses). Balfourt-
Lynn y colaboradores, recomiendan la utilizacién de oxige-
noterapia domiciliaria aunque destaca la pobre evidencia que
existe sobre el tema.

El programa nacional de oxigeno ambulatorio en nifos cuenta
con normas de ingreso para pacientes menores de 20 afios
de edad portadores de insuficiencia respiratoria crénica con
requerimiento de oxigeno en forma transitoria o permanente
y en quienes el O, determine un beneficio clinico objetivable.
Los requerimientos de oxigeno no deben exceder los dos
litros por minuto, administrados por canula nasal. Este aporte
de oxigeno debe ser el necesario para lograr una saturacion
minima de 95%. Para determinar los requerimientos adicio-
nales de oxigeno, se debe realizar un registro de saturometria
simple, en periodos de actividad y suefo, que demuestren
saturaciones de oxigeno menor de 95% y que coincidan con
aumento de frecuencia respiratoria y frecuencia cardiaca de
por lo menos | 5% sobre la condicién basal del paciente. Si
se cuenta con una saturometria continua, el registro debe
tener una duracién de al menos 8 horas (idealmente |2
horas), con menos del 20% del tiempo de registro ocupado
por desconexiones y artefactos, que muestre al menos uno
de los siguientes puntos: a.- saturacién promedio menor de
95%, mas del 10% del tiempo total de registro saturando
menos de 93%, b.- desaturaciones bajo 85% de mas de 10
segundos de duracién, (aunque sea solo un episodio, si se
verifica que es real y no artefacto) c.- si el nifo es mayor de
dos anos, desaturaciones bajo 85% de menos de 10 segundos
de duracion.
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3.1. Fuentes de O; disponibles
I. O liquido.
2. Cilindro de O, gaseoso.

3. Concentrador de O,.

3.2. Eleccién de la fuente de O,

I.- Siesun paciente en edad escolar, que requiere auto-
nomia para deambular y reintegrarse a clases, se elegira
O; liquido.

MISCELANEA

I. Preparacién para cirugia de térax

Todo paciente considerado candidato quirlrgico debe tener
una HRCT durante los Ultimos |2 meses. Se requiere de
apoyo institucional para kinesiterapia pre y post-operatoria.
Es necesario tener un cultivo de esputo para la evaluacion
antibidtica apropiada profilactica. Las preocupaciones en torno
a CPT, CRF, post-lobectomia no son pertinentes en estos
pacientes, dado que habitualmente el segmento pulmonar
ha ser resecado es completamente disfuncionante y no aporta
con hematosis efectiva, sino mas bien actlia como shunt; por
ello algunos equipos quirlrgicos solicitan cintigrama V/Q
previo a la cirugfa resectiva, para certificar que el segmento
a resecar no es funcional. La reseccidn pulmonar en estos
casos, debe plantearse lo mas precozmente posible.

2. Soporte ventilatorio no invasivo en domicilio

La asistencia con VNI domiciliaria utilizando generadores de
flujo y BiPAP ha sido descrita en pacientes con hipoventilacion
nocturna secundaria a insuficiencia de la bomba respiratoria
por enfermedades neuromusculares y cifoescoliosis. En aduttos
con EPOC se ha demostrado que el soporte ventilatorio no
invasivo logra disminuir la actividad electromiogréfica del
diafragma, la presion transdiafragmética, la FR y aumentar el
VC, el uso de CPAP a niveles cercanos al PEEP intrinseco
disminuye la gradiente de presion pleural al inicio de la
inspiracion determinando disminucién del trabajo respiratorio.
El efecto clinico en las agudizacion de estos pacientes se
relaciona con menor mortalidad, dfas de hospitalizacién y
complicaciones.

No existen reportes que mencionen la utilidad de la asistencia
con VNI en pacientes con BO; sin embargo, en Chile desde
el inicio del Programa AVNI se ha utilizado en nifios con BO

2.- Si es un paciente que no deambula, pero utiliza flujos
menores o iguales a | litro por minuto, debera usar
cilindro de O, gaseoso.

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

post-viral con insuficiencia respiratoria crénica hipercapnica.
La evaluacion requerida incluye:

a. Pardmetros de funcidn pulmonar: espirometria y curva
flujo volumen.

b. Evaluacion de fuerza muscular: presiéon inspiratoria
maxima (Pimax) y presion espiratoria maxima (Pemax),
ventilacién voluntaria méaxima (VWM), peak flow tos
(pico maximo flujo de tos), evaluacion de la fatigabilidad
o resistencia de la musculatura respiratoria a través del
tiempo limite (Tlim) y de la capacidad del desempefio
fisico (fitness) con el test de marcha de 6 minutos.

¢.  Estudios durante el suefo: SpO, de 8-12 horas, PSG
o poligrafia.

d. Monitorizacion de intercambio gaseoso: Gasometria
arterial o venosa, SpO, diurna y nocturna, capnografia
o registro de PCO, transcutanea (PtCO,).

Los criterios de seleccién utilizados son:

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

b. Gases sanguineos con PaCO2 >50 mmHg, EB>
4mEq/L.

c. Espirometria con trastorno ventilatorio restrictivo
severo (CVF <50% valor predicho) o debilidad de la
musculatura respiratoria (Pimax/ Pemax <40cmH,O,
peak flow < 150-200 I/m).

2.1. Eleccién de la modalidad ventilatoria

Existe poca evidencia que sugiera la modalidad de AVNI a
emplear en distintas patologias crénicas; en general se utiliza
la mejor tolerada por el paciente. La asistencia con VNI en
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domicilio se entrega generalmente a través de una mascarilla
nasaly para aliviar la hipoventilacién nocturna. En la insuficiencia
cronica reagudizada, se prefiere el BiPAP en su modo S/T o
P/C, con la que se logra mejorar la ventilacion minuto, FR'y
gasometria. Se aportara el O, necesario para saturar = 93%.
Los generadores de flujo no tienen un mezclador interno,
por este motivo la entrega de FO; serd variable dependiendo
de los flujos entregados por las presiones programadas y del
escape generado. La mejor alternativa para entregar O, es
por medio de una conexién en T colocada a la salida del
BiPAP previo a la conexién a la tubuladura; que puede servir
como reservorio y determinar una FiO; mas estable que
dependerd de la mezcla producida durante el ciclo inspiratorio
y espiratorio entre el flujo de O, desde su fuente de adminis-
tracién (concentrador, cilindro, red) v el flujo generado por
el BiPAR Con flujos de O, menores a 3 L/min generalmente
solo es necesario usar un humedificador tipo burbuja, en
caso de flujos mayores podria ser necesario sistemas de
termohumedificacién tradicionales tipo sobrepaso o aquellos
compatibles con los generadores de flujo. El escape de flujo
a través de la interfase es causa frecuente de desaturacion,
que no sera corregida con aumentos en la concentracién de
O,, sino reposicionando y adaptando la mascarilla a la cara
del paciente.

3. Cuidados paliativos/terminales

Uno de los momentos dificiles, es definir clinicamente el
estadio terminal de una enfermedad. La valoracion clinica y
de laboratorio debe estar en manos de personal experimen-

tado que pueda establecer sin dudas algunos parametros de
irreversibilidad. El eje debe ser siempre el paciente, con
cuidados lo suficientemente flexibles, en relacién directa con
la familia. Deben evitarse los tratamientos innecesarios y
cruentos, siendo la prioridad calmar el dolor y controlar los
sintomas. La familia deberd estar muy bien informada y el
equipo médico, receptivo a preguntas adn sin conocer las
respuestas, transmitiendo comprensién vy sabiduria. Se debe
discutir dénde quieren (el paciente y la familia) pasar los
Ultimos momentos de la enfermedad. Esta decisién surge
muchas veces en forma espontanea en el curso de la relaciéon
médico-paciente.

La mayorfa de los pacientes con BO fallecen por insuficiencia
respiratoria. Aunque la VNI fue inicialmente propuesta como
una conducta paliativa, algunos estudios recientes han mostrado
una mejorfa del trabajo muscular incrementando la ventilacién
alveolar/minuto. El gran componente inflamatorio y el aumento
de la resistencia y compliance pulmonar pueden explicar el
incremento en el trabajo respiratorio; sin embargo, los efectos
fisiolégicos de la VNI, alin son desconocidos.

Algunos pacientes experimentan una dramética mejorfa en
su calidad de vida. La VNI por largo tiempo, debe ser reco-
mendada en aquellos sujetos con un claro beneficio en la
sobrevida y/o calidad de suefo. Ya que la funcién pulmonar
de estos pacientes experimenta, caracteristicamente, una
calda irreversible y progresiva, una disminucién en la velocidad
de esta caida podria representar un argumento valido para
su ensayo.
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Anexo | .- Antibiéticos endovenosos

Amikacina 20-30 mg/kg/d; infusién lenta 30m

Aztreonam 1 50-200 mg/kg/d; no actividad contra gram positivos.
Cefalotina [00-150 mg/kg/d

Ceftazidima I 50 mg/kg/d; puede ocurrir hipersensibilidad la primera vez.
Ceftriaxona I 50 mg/kg/d; no buena concentracién a tejido pulmonar.
Cefotaxima 150 mg/kg/d

Cefuroxima 150 mg/kg/d

Cloxacilina 1 50-200 mg/kg/d

Gentamicina 10 mg/kg/d; infusidn lenta 30m

Linezolide 20 mg/kg/d; infusion lenta 60m

Meropenem 60-100 mg/kg/d; frecuente cefalea

Tobramicina 10-12 mg/kg/d; infusion lenta 30m

Anexo 2.- Antibidticos orales para exacerbaciones

Amoxicilina-clavulanico

Para S. aureus y H. influenzae, etc.
Cuidado con funcién hepdtica.

50-75 mg/kg/d x2 | dias

Azitromicina

Para S. aureus, M. pneumoniae, etc.

|0 mg/kg/d x| 0dias

Cefalexina/cefalotina

Bueno para H. influenzae

50-70 mg/kg/d x| 4dias

Cefadroxilo

Bueno para H. influenzae

30-50 mg/kg7d x14dfas

Cloranfenicol

Evaluacién cuidadosa y periddica del

perfil de coagulacion.

50-75 mg/kg/d x2 | dias

Ciprofloxacino

Cuidado con la fotosensibilizacion solar.

20-30 mg/kg/d x| 4dias

Claritromicina

Alternativa a azitromicina.

20-30 mg/kg/d x| 4dfas

Doxiciclina

Cuidado con los menores de 7 afios.

4-5 mg/kg/d x 1 4dias

Eritromicina

Efectos adversos frecuentes.

40-50 mg/kg/d x| 4dias

Flucloxacilina

Para S. aureus. Administrar antes
de los alimentos.

50 mg/kg/d x2 I dias

Linezolide Siempre bajo supérvisién dle BP 20 me/kg/d x2 | dias
Cuidado con funcién hepdtica.
Rifampicina Cuidado con resistencia TBC.

Cuidado con funcién hepética.

20 mg/kg/d x|4dias
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