NOTAS CLINICAS

Fibrosis pulmonar idiopatica en una nina de 14 afios
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La fibrosis pulmonar (FP) es una entidad nosolégica poco
frecuente, que aparece como estadio final de la cicatrizacion
tras diferentes tipos de agresiones en el pulmén. La forma
idiopatica es la mas frecuente, constituyendo hasta el 60%
del total, segiin las series. En nifios la FP supone un trastor-
no ain menos frecuente, diagnosticindose la mayoria de
ellos en los primeros 5 aiios de vida y describiéndose en al-
gunos casos una incidencia familiar.

Presentamos el caso de una nifia de 14 aiios que ingresé por
un cuadro de tres aiios de evolucion, consistente en tos seca y
disnea progresiva, que llegé a hacerse a moderados esfuerzos,
y en la que una biopsia pulmonar por minitoracotomia puso
de manifiesto una fibrosis difusa de etiologia no filiada, falle-
ciendo a los cuatro afios de establecerse el diagnéstico.

Llama la atencién lo inusual del caso, tanto por su edad
de presentacion, como por su evolucion y fatal pronéstico.
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sante criptogenética. Nifios.
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Idiopathic pulmonary fibrosis in a 14-year-old girl

Pulmonary fibrosis (PF) is a rare disease that develops as
the final stage of scarring after a series of episodes of lung
injury. PF is idiopathic in most cases (60%), though the
exact rate varies from series to series. Childhood PF, which
is even rarer than the adult form, is usually diagnosed
when the patient is less than five years old. Some cases are
familial.

We report the case of a 14-year-old girl admitted with a
three-year history of dry cough and increasing dyspnea that
eventually appeared even with moderate effort. Pulmonary
biopsy by mini-thoracotomy showed diffuse fibrosis of unk-
nown cause. She died four years after diagnosis.

The patient’s age, the rapid course of disease, and the fi-
nal outcome are all unusual features of this case.

Key words: Idiopathic pulmonary fibrosis. Cryptogenetic fibro-
sing alveolitis. Children.

Introduccién

Las enfermedades intersticiales difusas del pulmén
son un heterogéneo y poco frecuente grupo de enferme-
dades que comprende mds de 180 entidades' caracteri-
zadas por la inflamacién crénica del intersticio pulmo-
nar con acumulacién de macrofagos alveolares vy
neutrdfilos en el tracto respiratorio inferior, lesionando
el parénquima y llegando a producir en ocasiones fibro-
sis y destruccién de unidades alveolocapilares>?, De
ellas, la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI), también co-
nocida como alveolitis fibrosante criptogenética, es la
forma mas frecuente”.

En nifios, la FPI constituye una entidad ain mas in-
frecuente, siendo el reflujo gastroesofdgico con aspira-
ciones cronicas una de las posibles causas a tener en
cuenta. De las series descritas por otros autores, la ma-

Correspondencia: Dra. E. Laserna Martiner.

Unidad Médico-Quirtrgica de Enfermedades Respiratorias.
Hospital Universitario Virgen del Rocio.

Avda. Manuel Siurot, s/n 41013 Sevilla

Reeibido: 13-10-98; aceptado para su publicacion: 16-3-99.
404

yoria han sido diagnosticados antes de los cinco afios,
siendo su aparicion posterior muy poco comun.

Se presenta un caso de fibrosis pulmonar difusa, sin
una etiologia filiada, en una nifia de 14 afos. Esta forma
de presentacién es poco frecuente; se han recogido po-

cos casos en la bibliografia™®.

Caso clinico

Mujer de 14 aiios que acudié a nuestras consultas hace 9
afios, remitida desde otro centro, por presentar cuadro de tos
seca y disnea progresiva, hasta hacerse a moderados esfuer-
20s, de tres afios de evolucidn, sin clinica previa, presentando
hipoxemia persistente en la gasometria arterial. En sus ante-
cedentes personales referfa haber tenido hernia de hiato al
nacer, tos ferina, sarampidn y cifoescoliosis ligera, sin otros
antecedentes valorables. a pesar del interrogatorio dirigido.
No habia antecedentes de otros familiares con afeccion respi-
ratoria.

En la exploracién fisica se apreciaba taquipnea en reposo a
40 rpm, soplo sistdlico 1I/VI multifocal, reforzamiento del se-
gundo tono en foco pulmonar y disminucion del murmullo
vesicular generalizado sin estertores. No presentaba acropi-
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quias ni cianosis en reposo, aunque en situaciones de ejercicio
presentaba cianosis ungueal y labial.

En la radiografia simple de térax se observaban ambos
campos pulmonares disminuidos de tamafio con incremento
discreto de la trama. No se pudo realizar una TC de térax por
no estar entonces en nuestro hospital. La gasometria en repo-
so era: pH, 7,36; pCO,, 41: pO,, 67; SatO,, 91,6%; D (A-
a)O,, 74 mmHg, con aumento de la desaturacién e incremento
de la hipoxemia tras el esfuerzo.

Se realizaron ecocardiografia, cateterismo cardiaco derecho
e izquierdo, angiografia pulmonar y aortografia, descartindo-
se patologia cardiovascular como origen del cuadro.

La analitica bdsica no indicé alteraciones. Las determina-
ciones de ANA, serologia reumdtica, inmunocomplejos circu-
lantes, complemento sérico, fenémeno LE, hormonas tiroi-
deas, ECA, enzimas musculares y alfa-1-antitripsina fueron
normales o negativas.

Las pruebas funcionales respiratorias resultaron infructuo-
sas ante la mala colaboracién de la paciente, no pudiéndose
obtener ningtin valor fiable, salvo los gasométricos.

Ante la sospecha de una afectacién pulmonar intersticial, se
practicé fibrobroncoscopia (FB) con lavado broncoalveolar
(LBA) en el que se obtuvo un aumento en el namero total de
células (265.000 células/ml), con un reparto porcentual de
83% de macréfagos, 9% de linfocitos, 8% de neutréfilos y <
1% de eosindfilos. La biopsia transbronquial (BTB) obtenida
fue inexpresiva.

Dado lo inexpresivo de los hallazgos, el cuadro clinico y la
edad de la paciente, se realizé posteriormente una minitoraco-
tomfa, tomandose una biopsia pulmonar que revel6 la presen-
cia de un parénquima pulmonar con intensa fibrosis colageni-
zada difusa.

Se instaurd tratamiento esteroide (con deflazacort (75
mg/dia), persistiendo la hipoxemia severa en los controles ga-
sométricos practicados a los 30 dias, aunque con una ligera
mejoria clinica.

Tras esta primera revision perdimos la pista a la paciente,
que siguid, al parecer, controles en su ciudad de origen, donde
sabemos que fallecié a los 4 afios del diagnodstico en situacion
de insuficiencia respiratoria.

Discusion

Aunque la FPI puede aparecer en cualquier etapa de
la vida, es poco frecuente en nifios y adultos jévenes’.
Las series publicadas de FPI en nifios demuestran una
clinica de tos, taquipnea y disnea antes de un afio desde
el comienzo del cuadro y se diagnostican la mayoria de
ellas antes de los 5 afios de vida, aunque también se han
descrito casos en adolescentes®.

En estos pacientes la radiograffa de térax suele reve-
lar anormalidades, predominando los infiltrados inters-
ticiales bilaterales y el patrén en vidrio deslustrado. En
nuestro caso las alteraciones radioldgicas eran poco ex-
presivas, lo que concuerda mal con la fibrosis consoli-
dada encontrada en la biopsia, si bien en ninguna de las
revisiones publicadas se han encontrado correlaciones
entre los hallazgos radioldgicos y el grado de fibrosis en
la biopsia, ni de éste con la respuesta al tratamiento®.

Su historia natural, al igual que en el adulto, es muy
variable. Parece existir una mayor mortalidad cuando la
enfermedad se presenta en los primeros 6 meses de
vida®®, al contrario que en la forma adulta, en la que
una presentacién precoz parece ser un buen predictor de
la respuesta a los corticoides.
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El diagndstico suele retrasarse ante lo inespecifico de
los sintomas y la necesidad de medidas diagndsticas
agresivas. Esta demora puede ser, en parte, responsable
del mal prondstico de la FPI en la nifiez. Se han elabo-
rado teorias que implican a los distintos factores que
participan en el desarrollo del pulmén normal, y que in-
tervienen como precipitantes de una clinica mas precoz
que en los adultos, ya que estos factores de crecimiento
podrian acelerar el proceso fibrético'®''. En la paciente
que presentamos hubo una demora de tres afios en el
diagnéstico, que podria estar justificada por lo raro de
la afeccion y lo inexpresivo de la radiologia.

Existe una forma familiar de FPI que se define como
la presencia de al menos dos familiares, relacionados en
primer grado, con una enfermedad respiratoria compati-
ble y con FPI confirmada por biopsia. Es muy similar
en sus caracteristicas clinicas, fisiopatoldgicas y bioqui-
micas a la FPI, destacando la frecuente disociacidn cli-
nicorradiolégica (marcada sintomatologia con escasa
afectacion radiolégica). Su modo de transmision parece
ser autosémico dominante, con penetrancia variable, sin
que este aspecto haya sido demostrado. Esta forma fa-
miliar parece ser mds agresiva, con mala respuesta al
tratamiento corticoide y mayor mortalidad®’. Nuestra
paciente no tenia familiares con afecciones respirato-
rias, por lo que no creemos que se pueda calificar como
FPI familiar.

Los hallazgos histolégicos demostraron la existencia de
fibrosis pulmonar, si bien no pudo perfilarse ninguno
de los tipos descritos por Katzenstein'?, dado lo masivo de
la fibrosis. El estudio previo descartd causas de fibrosis
pulmonar conocidas, como conectivopatias y otras enfer-
medades autoinmunes. Por otro lado, la paciente no habia
estado expuesta a agentes externos que pudieran causar
cuadros de este tipo, por lo que parece adecuado asumir el
diagnéstico de fibrosis pulmonar idiopatica.

El tratamiento de estos casos estd aun en controver-
sia, utilizdndose corticoides a altas dosis, pese a la
gran cantidad de efectos secundarios que pueden oca-
sionar a edades tempranas. Sin embargo, y a pesar de
un tratamiento correcto, la mortalidad suele ser muy
elevada, superando el 50% en muchas series'’. Tam-
bién se han ensayado tratamientos inmunosupresores,
solos o combinados con corticoides, para intentar con-
trolar la enfermedad, no observdndose una respuesta
homogénea a este tratamiento en las series publica-
das®'4. En este caso, dado que no pudimos hacer el se-
guimiento de la paciente, no podemos precisar este as-
pecto. No obstante, parece evidente que o bien no hizo
un tratamiento reglado o éste fue ineficaz, ya que si
sabemos que la paciente fallecid en situacién de insu-
ficiencia respiratoria, sin que se hubiera realizado un
estudio necroépsico.

Hemos tenido conocimiento de esta paciente a través
de una revision sistemdtica realizada por nuestra uni-
dad. A pesar del tiempo transcurrido desde el diagn6sti-
co, y del hecho de que falleciera hace 5 aflos, hemos
creido interesante su publicacién dado lo infrecuente de
estas patologias, especialmente en el grupo de edad
—adolescencia— de la paciente, asi como la evolucién fa-
tal constatada.
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