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Bronquiolitis obliterante en paciente con R
poliquistosis hepatorrenal en lista para
trasplante

Bronchiolitis obliterans in a transplant-waitlisted patient with
hepatorenal polycystic disease

Estimado Director:

La bronquiolitis obliterante (BO) es una entidad que se ha
descrito en pediatria como complicacién de diversas entidades,
entre ellas las inmunodeficiencias'~.

Se presenta el caso de un nifio de 11 afios con poliquistosis hep-
atorrenal autosémica recesiva (2 mutaciones gen PKHD1). Como
antecedentes destacar: insuficiencia renal crénica, pielostomia
izquierda, hipertensién arterial, sindrome hemofagocitico a los 3
afos secundario a infeccién virica, fibrosis hepatica y severa hepa-
toesplenomegalia con pancitopenia crénica secundaria. Evolucién
con reagudizaciones de su pancitopenia coincidiendo con procesos
infecciosos, sin afectacién medular. Sin antecedentes neumolégi-
cos de interés. En el momento del ingreso, incluido un afio en lista
de espera para trasplante hepatorrenal.

Consultaba por episodio febril de 48 h de evolucidn, asociando
como Unica sintomatologia tos productiva escasa. A la explo-
raciéon destacaba buen estado general, astenia, discreta polipnea
y subcrepitantes finos en base pulmonar derecha. La analitica
mostré proteina C reactiva 220 mg/l y procalcitonina 7,4 ng/ml,
deterioro de creatinina y agudizacién de pancitopenia basal. La
radiografia de térax fue normal. Pensando como primera opcién
en una sepsis de origen digestivo se instauré tratamiento con
meropenem, quedando afebril 24h después y mejorando los
parametros infecciosos. Se descartaron los focos urinario, gastroin-
testinal, otorrinolaringolégico y la neumonia. A pesar de la mejoria
clinica, persistian crepitantes pulmonares bilaterales y migratorios,
manteniendo saturacién de oxigeno normal en todo momento, por
lo que durante la semana de ingreso se realizaron: gammagrafia
de ventilacién-perfusion pulmonar, normal; espirometria, patréon
mixto; capacidad de difusién pulmonar de monéxido de carbono,
limite bajo de normalidad, y finalmente TAC de alta resolucién
(TCAR) toracico que confirmé la sospecha diagnéstica de BO (fig. 1,
patrén en mosaico).

El manejo de la BO es complejo e interferia en la actuacién sobre
nuestro paciente, otorgando un pronéstico desfavorable. Por una
parte, la BO contraindicaba el trasplante hepatorrenal y, a su vez, la
curacion de una posible futura BO evolucionada, requeriria proba-
blemente de un trasplante pulmonar que quedaba excluido por su
insuficiencia renal’. Quedé excluido de lista de trasplante hepator-
renal. Se instauré tratamiento pulmonar con budesonida inhalada
(800 pg/dia)?, salbutamol ademanda y azitromicina (250 mg/3 dias
semana). La BO postinfecciosa se planteé como etiologia probable,
quedando desplazada tras confirmar en 2 muestras nasofaringeas
la ausencia de reaccién en cadena de la polimerasa (PCR) de virus
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Figura 1. TCAR. Estudio en espiracién que muestra areas de atrapamiento aéreo
severo y multifocal, patrén en mosaico.

respiratorios?, asi lainmunosupresién crénica, condicionada por la
pancitopenia secundaria al hiperesplenismo mantenido, decant6
a pensar en ella como etiologia probable de la BO y se real-
iz6 esplenectomia, presentando de manera inmediata a la cirugia
mejoria de su neutropenia y trombocitopenia. La anemia persistié
debido a su situacién de insuficiencia renal crénica. Tras 3 meses de
tratamiento neumoldégico, no presentaba sintomas, la espirometria
fue normaly el TCAR evidenci6 ausencia de lesiones. Dada la resolu-
cién de la BO y la pancitopenia se retiré tratamiento neumoldgico
y volvié a ser incluido en lista de trasplante, que llegd 6 meses
después con evolucién satisfactoria actualmente.

La BO es un sindrome clinico caracterizado por la obstruccién
crénica e irreversible al flujo de aire secundario a cambios inflama-
torios asociados a fibrosis en la via aérea de pequefio tamafio?°.
La etiologia mas frecuente en nifios son la postinfecciosa y la
inmunosupresién'. La clinica, en la mayoria, es muy inespecifica,
por lo que la aproximacién diagnéstica inicial resulta dificil*°. Ante
la sospecha de BO debe realizarse espirometria que mostrara un
patrén obstructivo fijo y TCAR (inspiracién y espiracién) en el que
podremos observar el caracteristico «patrén en mosaico» (zonas de
atrapamiento aéreo con otras de atelectasia y dilatacién bronquial).
No suele precisarse biopsia si se dispone de TCAR. El tratamiento
inicial consiste en terapia combinada con glucocorticoides inhala-
dos, macrélidos y broncodilatadores beta-2 adrenérgicos>. Cuando
la enfermedad esta establecida este tratamiento es de apoyo, debi-
endo incluir inmunosupresores. En pacientes evolucionados esta
indicado el trasplante pulmonar!.

En nuestro paciente la terapia pulmonar y la esplenectomia
condicionaron una mejoria clinica, por lo que, ante la ausencia de
otros datos, la hipétesis etiolégica mas respaldada fue la inmun-
odeficiencia crénica secundaria a la pancitopenia que gener6 el
hiperesplenismo por fibrosis hepatica.
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