ENFERMEDAD PULMONAR CRONICA
EN LA INFANCIA
DIAGNOSTICO INICIAL

Maximiliano Salim
Servicio de Neumonologia —Htal Garrahan.

Noviembre 2015



7° Congreso Argentino de Neumonologia Pediatrica
ENFERMEDAD PULMONAR CRONICA

EN LA INFANCIA
DIAGNOSTICO INICIAL

Maximiliano Salim
Servicio de Neumonologia —Htal Garrahan.

Noviembre 2015



ENF. PULMONAR CRONICA
Sospecha en la consulta pediatrica

Historia perinatal
Hallazgo por examen fisico o imagenes
Obstruccion bronquial recurrente o persistente

Infeccidon pulmonar recurrente focal (en la
misma o diferente zona) o difusa

Tos cronica como unica manifestacion
Dishea



ENF. PULMONAR CRONICA SOSPECHA

Enfermedad aguda o cronica (enf cronica
reagudizada?)

Patologia pulmonar focal o difusa

Enfermedad pulmonar exclusiva o con
manifestaciones extrapulmonares

Huésped normal o inmunocomprometido



ENF. PULMONAR CRONICA
CONSULTA INICIAL

* Anamnesis amplia:
antecedentes familiares y personales
factores de riesgo
injuria pulmonar severa previa
enfermedad de base

e Examen fisico completo:

peso, talla, FR, FC. Oximetria de pulso. Evaluar
crecimiento.

elasticidad toracica, diametro ant-post del torax
tos, sibilancias, rales persistentes, hipocratismo digital
manifestaciones extrapulmonares.



ENFERMEDAD PULMONAR CRONICA
EXAMEN FiSICO




ENF. PULMONAR CRONICA

Tos cronica, generalmente productiva sin
respuesta a tratamientos por mas de tres meses.

Tendencia a desarrollar bronquiectasias
Grados variados de limitacion al flujo aéreo

Infecciones respiratorias recurrentes
canaliculares ( bronquitis mucopurulenta
, heumonia recurrente)

Tendencia a la colonizacion bacteriana en vias
aéreas inferiores

Evolucion progresiva.



ENF. PULMONAR CRONICA
DIAGNOSTICO SINDROMICO

Enf. pulmonar crdnica en el lactante
perinatal
leros meses de vida
Asma bronquial
Sindrome bronquitico crénico
Malformacion pulmonar
Neumonia intersticial cronica



ENF. PULMONAR CRONICA
DIAGNOSTICOS

Enf. pulmonar cronica en el lactante:

displasia broncopulmonar, postviral, fibrosis
quistica, malformaciones,neumonia intersticial

Sindr. asmatico:
sibilancias transitorias, asma
Sindr. bronquitico cronico, bronguiectasias:

aspirativo, postinfeccioso, fibrosis
quistica, inmunodeficiencias primarias, disquinesia ciliar

Bronquiolitis obliterante

Neumonia intersticial cronica

Enfermedades sistémicas con compromiso pulmonar.
Tuberculosis



ENF. PULMONAR CRONICA: DBP

Tabla I. Criterios diagndsticos y clasificacién de severidad de la DBP

Edad gestacional

< 32 semanas = 32 semanas
Momento de la evaluacion: 36 semanas PMA >18 d. pero < 56 dias de edad

6 alta al domicilio postnatal é alta al domicilio
Tratamiento con Oxigeno: > 21% durante = 28 dias > 21% durante = 28 dias
Displasia Broncopulmonar:
- DBP Leve Respira aire ambiente Respira aire ambiente
- DBP Moderada FiO2 <0.30 FiO2 <0.30
- DBP Severa FiOZ 2 0.30 FiO2 2 0.30

y/o CPAP 6 VM yfo CPAP 6 VM

PMA: Edad postmenstrual; FiOZ: Fraccion de oxigeno inspirado; CPAP: Presién positiva continua de la via aérea; VM: ven-
tilacién mecdnica; DBP: displasia broncopulmonar.

Jobe AH, BancahriE. AM | Respir Crit Care Med 2001; 163:1723-9



BRONQUIECTASIAS

Son lesiones permanentes de la via aérea
caracterizadas por:

dilatacion irreversible de la misma.
alteraciones del clearance mucociliar
retencion de secreciones

reinfeccion pulmonar

Rene Theophile Hyacinthe Laénnec
(1781-1826):
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BRONQUIECTASIAS
PREVALENCIA

Difiere entre paises desarrollados y en vias de desarrollo

Decliné en paises desarrollados( 48/100.000 1940 a
10/100.000 1970 .EUA)- (143 /1.000.000 1972 *87/1.000.000
1992,Finlandia)

Nueva Zelanda 3,7 /100.000 afo.

Mavyor incidencia en poblacion indigena y autoctona.



Bronquiectasias/ Nueva Zelanda

TAC DE ALTA RESOLUCION( score Bhalla)

MENORES DE 15 a

TOS PROD. MAS DE 6 SEMANAS O 3 MESES/ ANO POR DOS ANOS
RX PERSISTENTEMENTE PATOLOGICA

DESCARTAR FQ

New Zealand national incidence of bronchiectasis
"too high”’ for a developed country

Table 1 Age, sex, and past history Table 3 Aeﬁcﬂngy of confirmed cases
Male-female mtio 28:37 [54% female) -
Age ot diognosis Median 52 years [mnge 0.5-15 Anticlogy % nl
years) Unknown/idiopathic 54 [35)
Age af onset of cough ME&:;'" 2.3 yoors (mnge 0-14 Post infedious 22 |6 odenovirus, 3 perfussis, 1 uberculosis,
) ¥ 4 athear)
R Tffgunrs]h-ﬁ years (rnge 6 wecks to Post onoology 11 [5 leukoemia, 2 ymphoma; 1 had bone
Age first (non-bronchiecosis) Medion 1.0 years [range 1 month to - AL 1mn5’|imﬂ ) i
respiralory hospitdisation [F4%) 13 years) Aspimtion & [3 dhronic aspiration, 1 refined peanut]
29% bronchopneumenia Primary & (4, dl humeoml defidendes)
33% lobar preumaonia immunadeficiency
IBE hrmc:l!n}i:r“ﬁs.

J Twiss, R Metcalfe, E Edwards, C Byrnes  Arch Dis Child 2005:90:737-740. doi: 101138/ ade.2004. 066472



BRONQUIECTASIAS :Etiologia

AL EEL _E 1 SAveeticelaacgne: O F oy hiectasis

A =l T Py s e = FE™Wu ™

By rerwes e e T s e sy
Friirmsar iyt irmrraars=e e feac =
= b o oo g==r v s b allirm s =
Hingoeear— kg B == wrmm e d e e =
Pl wreees - hrecd irmeeg  robesirm e sy
o m adlirb=cbiner e S bl e A v o T e ey
legiT= oA e=Fia e
[e=talig gl iy = e R P Teto i m B Iy e i LB e m me =S s = s
L ireee=-fairme-rd «oarmildirse-rd  irr s e s T e ey
> -lirnkce-rd S s T Sl eailba sl s Tl =

o= I =, B T R [ e e e

Pl ol e~ e Tl i T

F—aoe=illll  we=-Fi e ey

e wie s e e S s S el i

e wies cyr=ar s koo st aoa as oS e

RPN ey o o e P | el R e |t oy o U=
e w i =y i T arse Cdefees b=

Fooast—ow—hwear e e ar=ag oy

LW | =

[ B B o B= Ty o [ B == s e e = B e (=1 —1 1D

o= Bl =T e By | 1 =1k == Wi~ =—m il w15y ]
Frrirmaur gy il oo sk iiirmee o=iies S IOy B (Aes—1 1 1S
A Faill Bl o] meespeiir e e e Traf et e ek ST [ == S L E-=_ ey S )
Pl
P ess=is
A e e =S
W sl al e =
o ageerm ital strmuacharral s o rrm s @ B (FEaE—BD L= = S B = S5

e wi t=ll | o s sy s e T

Faalorr e s =y S by =lirseg

B n i wi =l =bmeesiiae weeriitiie e o sl =
TreeEllcoreme il S el o T e

B n e rresallasr i =

JJJJJmJJJMmQEGmJ .I..l.l.l.lhm;h.l.lmu 3 |

Cr=ates A Pressaryhberd Ses rreescd s (e wbaeg e orEcdiccbeswd (raarsceeaed . Larmles=s  oobiheesr v e
=t =% = T e MEETC e e e msom ol T irm [on T = = a—te g tm i o VL === | Ry =1 |
L= T BE= Thmr ) o VR | e e T s e ik allirn o P T jpor s oo s bbbl Ty ey be=ec

.I':".r'l."l |_| ET .I':".L Eur Respir J 2005; 26: B-14



Bronquiectasias: Etiologia

Table Alll Causes of bronchiectasis
Post- I mimune: Obstruction or  Aspiration or Congenital or airway  No cause
Ref Year Country N infection defect CTD ABPA CF Ciliary IBD foreign body inhalation Asthma  abnormality identified
Children
8 1994 LK* 41 32t 27 NAT 14 15% iM%
42 20001 Turkey i 17 17 13 17 0%
19 2003 NZ GB6 25 12 NAF 10 1% 50%
23 2004 UK§ 93 30 26 0 1 3 1 8% 18%
232 2005 UK* 136 4 34 NAE 15 18 4% 25%
Al ages
483 2000 laly 49 6 4 4 2 10 2 4 6% 55%
Adults
46 1995  UUSA 123 42 4 4 %
22 2000 UK* 150 29 8 3 2 1 4 1% 53%
54 2003 UK 100 33 1 1%

Data shown as percentages.
*Tertiary refemal populations.
fAuthors discounted prior pneumonia or pertussis in the absence of an immune defect as a possible cause of bronchiectasis.

44 disgnosis of cystic fibrosis was excluded prior to study entry.
SMixed secondary and tertiary referral population.

ABPA, allergic bronchopulmonary aspergillosis; CF, cystic fibrosis; CTD, connective tissue disease; |B0, inflammatory bowel disease.

British Thoracic Society guideline for non-CF
Bronchiectasis. Thorax 2010;65:i1ei58. doi:10.1136/thx.2010.136119



BRONQUIECTASIAS

Hospital Garrahan, 1988-2002:
687 pacientes

Post IRAB
59%

FQ
16%

Inmunodeficiencias primarias
11%

Sindr. aspirativo crénico
4,8%

Malformaciones pulmonares
3,2

Tabla 1. Clasificacion de las bronquiectasias (n: 687)

Grupo I: posinfecciosas

+ Infeccion aguda baja inespecifica: 59%
+ Sarampion: 1.3%

+ Tuberculosis: 1,29

+« Cogqueluche: 0,6%

+« Aspergilosis: 0.4%

Grupo lI: aspirativas

« Sindrome aspirativo cronico: 4,8%

« Adtresia de esofago: 2,3%

Reflujo gastroesofagico: 1.6%
Trastornos de deglucion: 0,7%

Fistula broncoesofigica adquirida: 0.1%
Cuerpos extrafios: 0,.4%

Grupo llI: enfermedades genéticas o congénitas
Fibrosis quistica: 16%

Inmunodeficiencias primarias: 11%

Malformaciones pulmonares: 3, 2%

Kartagener: 0,9%

Mounier-Kuhn: 0,1%

Marfan: 0,1%

« Sin diagnostico: 0,2%

Grupo IV: miscelaneas

MNeumonitis actinica y/o por drogas: 0.4%
Sarcoidosis: 0,1%

Carcinoma mucoepidermoide endobronguial: 0,1%
Tumeor pseudoinflamatorio pulmonar: 0,3%
Mucopolisacaridosis: 0, 1%

Atresia de vias biliares transplantada: 0,1%

Murtagh P.et al Arch Ped Uru g. 2003




Bronquiectasias : congénitas????

Sindrome de Campbell Williams ( ausencia
congénita de cartilagos bronquiales )

Sindrome de Mounier Khun
(tragueobroncomegalia)

Sindrome de Marfan
Asociados a Fistulas traqueoesofagica



GENERAILIZED BRONCHIECTASIS ASSOCIATED WITH
DEFICIENCY OF CARTILAGE IN THE BRONCHIAL TREE

BY

HOWARD WILLIAMS and PETER CAMPBELIL
From rhe Deparrmernts of Clinical Research arnd Parfhology, Royval Children’s Hospiral, Adelbornnrne

(RECEIVED FOR PUBLICATION JULY 20, 1959)

FIG. 2a.—Case 1. J.G. Bronchogram of right bronchial tree in
inspiration showing gross bronchial dilatation beyond segmental
bronchi but no bronchiolar filling.

~ The most striking 8
feature was the extreme soft-
ness of the bronchial walls,
which, despite formalin fixa- caion of ye and no Aiing. of smait ronch
tion, were as flabby as blood
vessels, .

ARCHIVES OF DISEASE IN CHILDHOOD



Bronquiectasias
Cuando sospechar-Guias Britanicas

Tos crénica productiva ( ocho semanas)

Cultivos bacterianos + donde se aisle
Staph.,Haemoph,Pseudom.,Myc no TBC, Complejo Burkhol

cepacea.

Neumonia persistente ( clinica / radiologia).Neumonia
recurrente

Asma gue no responde al tto.
Sindrome coqueluchoide mas de 6m de evolucion.

Sintomas respiratorios en pacientes con anomalias del tracto
digestivo superior y/o via aérea superior
Hemoptisis.

British Thoracic Society guideline for non-CF
Bronchiectasis. Thorax 2010;65:i1ei58. doi:10.1136/thx.2010.136119



BRONQUIECTASIAS
GUIAS BRITANICAS

Defectos congénitos de la via aérea

Sindromes aspirativos y cuerpos extrafos

Historia de infecciones previas

BAAR ( Myc. TBCy no TBC)

Inmunodeficiencias primarias especialmente anticuerpos
Aspergilosis broncopulmonar alérgica ( IgE , Rast/Cap, precipitinas)
Asma que no responde al tratamiento.

Sindrome de panbronquiolitis en raza oriental

Fibrosis Quistica

Desordenes del tejido conectivo especialmente artritis reumatoidea
Desdrdenes de la funcidn ciliar ( historia neonatal , oma, infertilidad)
Enfermedad inflamatoria intestinal con tos cronica productiva.

British Thoracic Society guideline for non-CF
Bronchiectasis. Thorax 2010;65:i1ei58. doi:10.1136/thx.2010.136119



Bronquiectasias e Inmunodeficiencias

Ante la sospecha/hallazgo de bronquiectasias y hallazgos de
déficit en laboratorios iniciales.

Perfil inmunologico normal pero:

Baja talla, anomalias cardiacas, defectos craneo
faciales,hipocalcemia, telangiectasias 6culocutaneas,eczema
, dermatitis , organomegalias , adenomegalias, fallo en el
medro,endocrinopatias.

Historia familiar de inmunodeficiencias
Infecciones severas.

British Thoracic Society guideline for non-CF
Bronchiectasis. Thorax 2010;65:i1ei58. doi:10.1136/thx.2010.136119



Bronquiectasias/
Inmunodeficiencias/Inmunodeficiencia comun

variable

Nina de 7 anos

AP Neumonias bacterianas recurrentes
Neumonia viral (Adenovirus +)

EF Tos productiva, disnea, sibilancias

EFR Incapacidad obstructiva moderada
sin R® a broncodilatadores

IgG e IgA 4, IgM normal
Ausencia de Ac
Linfocitos B: N2 normal (CD19: 16 %)

Fibrosis de |la pared bronquiolar
y peribronquiolar

Depdsitos de fibrina, colageno
Algin macrofago



BRONQUIECTASIAS




Bronquiectasias : Inmunodeficiencias

Table 3

Primary immune deficiency diseases associated with bronchiectasis in children

Dizeases

Immunological abnormalities

Agammaglobulinaemia

Class switch recombination defects
Comman vanable immunodeficiency
|zA deficiency

Selective antibody deficiency

Severe combined immunodeficiency

TAP deficiency
Wiskott-Aldrich syndrome
Atavia telangiact asia
Hyper-lgk syndrame

Cartilage-hair hypoplasia
Chronic granulomatous disease

|ow serum Igs, no Ab msponses, decreased or absent B-cells

|low serum IgG & IgA, nomal ar high IgM

|owr serum Igs, poor Ab responses, variable T-cell dafects

|ow serum IgA, often with decreased serum IgG, levels and impaired Ab respanses to polysaccharide antigens
defective response to polysaccharide antigens with normal g levels

lymiphopaenia, decreased T-cells and T-<cell function, variable B-cell and NK cell function,

|ow serum Igs and no Ab responses

absent HLA class | molecules, dysregulated NK cells

|ow IgM, poor Ab response to polysaccharide anfigens

low serum IgC & IgA, decmased T-cells and function

high serum Igk, reduced Th1 & Th17 function, variable impairment of neutrophil chemat axis &
Ab responses to polysaccharide antigens

decreased T and B-cell function, low seum Igs

absent neutmophil cxidative burst with defective intracellular killing

|gs, immunoglobuling; Ab, antibody; MK, natural killer; TAP, trans porter for antigen presentation; HLA, human leukocyte antigen; Th, T-helper.

K. Grimwooad/ Peediatric Respiratory Reviews 1.2 (2011) 111-118



Bronquiectasias / Sintomas
gastrointestinales

Patologia pulmonar y secuelas neuroldgicas/
afectacion neuromuscular

Defectos congénitos digestivos / via aérea
superior

Sintomas digestivos rebeldes al tto

Sospecha de cuerpo extrano ( antecedente de

episodio de ahogo — lesiones localizadas
persistentes)



BRONQUIECTASIAS : CUERPO
EXTRANO




Bronquiectasias : aspiracion de cuerpo
extrano

Resolution of Severe Bronchiectasis After Removal of
Long-Standing Retained Foreign Body

Fig. 1. Computed tomography of chest demonstrating saccular  Fig. 3. Resolution of bronchiectasis 6 months after removal of
bronchiectasis in right lower lobe. obstruction, with minimal residual bronchiectatic changes.

Pediatric Pulmonology 25:130-132 (1998)



Bronquiectasias / Sintomas
gastrointestinales

e Evaluacion clinica exhaustiva

e Estudio de deglucidon / eventual uso de sng

e Estudios especificos RGE : Ph metrias-
Impedanciometrias.



BRONQUIECTASIAS: Aspergilosis

Asma de dificil control/ fibrosis quistica
Bronquiectasias centrales
Hallazgo de Aspergillus fumigatus en esputo

Pruebas seroldgicas positivas ( Ig E total ;
IgE/1gG especificas

Test cutaneos

oy ‘_ ".f T
- a 3 o
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&
, TR ~
L - w
.

iy 57 --i-r Ex
latreia Vol. 25 (1): 65 - 74, enero-marzo 2012
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Bronquiectasias: Desordenes de la
funcion ciliar

hildren
ommon
Continuous coughing, which is often wet
Sinusitis
Recurrent and chronic otitis media, continuous discharge after
grommet insertion
Meonatal respiratory distress and/or pneumonia
Dextrocardia (about half of cases) or complete miror image
Poor feeding (blocked nose)
Atypical asthma not responding to treatment
are
Complex congenital heart disease, particularly with disorders
of laterality
Oesophageal atresia and other severe defects of oesophageal
function
Biliary atresia
Hydrocephalus
Positive family history (usually a sibling)

Test indirectos:

Oxido Nitrico nasal( menos de
100 partes por billon sugieren
evaluacién de estructura)

Test de sacarina.

Evaluacion de
estructura y funcion:

Patron de batido ciliar
Microscopia electrdnica

British Thoracic Society guideline for non-CF
Bronchiectasis. Thorax 2010;65:i1ei58. doi:10.1136/thx.2010.136119



Disfuncion Ciliar

TEST DE SACARINA

Note that a simple cold can disrupt mucociliary clearance for
up to 6 weeks.

Check the patient can taste saccharin.

A 1—2 mm particle of saccharin is placed on the inferior nasal
turbinate 1 cm from the anterior end (in front of this the cilia
beat forwards).

The patient sits quietly with the head bent forward and must
not sniff, sneeze, cough, eat or drink for the duration of the
test.

The time that it takes for the patient to taste saccharin is
noted and is a measure of nasal mucociliary clearance. If after
60 min the patient has not tasted saccharin, a particle is
placed on the tongue to make sure that they can truly taste
saccharin,

Tasting saccharin in <30 min is normal. Patients with
rhinosinusitis commonly taste in 30—60 min.

Patients not tasting in 60 min should have a ciliary function
test.

British Thoracic Society guideline for non-CF

OBTENCION DE MUESTRAS PARA
EVALUACION DE CILIAS

Method

Cilia are conveniently obtained without local anaesthetic {(which
can affect ciliary beat) by mowving a cytology brush backward
along the inferior turbinate of the nostril under direct vision wvia an
auroscope. Good yields of epithelium are only obtained with
practice. Sometimes nasal endoscopy or bronchoscopy is
required to obtain a sample. The brush is agitated in cell culture
medium and the strips of epithelium transferred to a slide prep-
aration. Various technigues are used to measure beat frequency
{normal 11—16 Hz) and to assess beat pattern. An experienced
technician is required to perform the ciliary examination. The
report should include the size of the sample and what proportion
of the epithelium was ciliated. A patient should not be labelled as
having primary ciliary dyskinesia (PCD) if the sample is inade-
quate. There may in some cases be a normal or near normal beat
frequency but an abnormal beat pattemn. In all cases in which
there is a strong clinical suspicion of PCD, even when light
microscopy appears normal, the sample should be fixed in
gluteraldehyde and processed for electron microscopy examina-
tion. Dynein arm defects are the most common ultrastructural
defect, but many rarer abnormalities have been reported.

Ciliary abnormalities of both function and structure can occur at
sites of infllammation such as allergic rhinitis, chronic rhinosinu-
sitis or following a viral infection. Investigations can be repeated
after a time interval of at least 6 weeks during which treatment
may be given. Electron microscopy can often differentiate
primary from secondary cases, although urnfortunately the yield of
ciliated epithelium from inflamed sites is usually lower. Ciliary
disorientation is a condition in which the orientation of the beat
direction is disorganised. This can certainly occur as a disorder
secondary to inflammation. Howewver, some reports have
suggested that some patients with a wvery suggestive history of
PCD but normal electron microscopy have ciliary disorientation as
a primary disorder.

Bronchiectasis. Thorax 2010;65:i1ei58. doi:10.1136/thx.2010.136119



ENFERMEDAD PULMONAR CRONICA :
FIBROSIS QUISTICA

e Genética: *enfermedad autosdmica recesiva de

expresion geno y fenotipica variable .
. * Brazo largo del cromosoma 7.

e Multisistémica: *aparato respiratorio

. *otros drganos.

* Progresiva : *enfermedad pulmonar crénica

. * principal causa de muerte por
complicaciones respiratorias



Fibrosis Quistica

La causa de la FQ es una mutacion en el
brazo largo del cromosoma 7.

Este gen contiene la informacion para la
produccion de una proteina reguladora del
Intercambio de electrolitos a traves de las

membrana, llamada CFTR



Enfermedad Pulmonar Cronica :
Fibrosis Quistica

‘ Transmision hereditaria: autosdémica recesiva

Madre
portadora

Padre
portador

25%
sanos

50%
portadores

Homocigota: igual mutacion.

Heterocigota: distinta mutacion



FIBROSIS QUISTICA

e AUTOSOMICA « Frecuencia: 1 por cada
RECESIVA 2.000 nacidos vivos, en
algunos grupos humanos.

* En Argentina, se calcula 1l
por cada 6.500 NV.
Frecuencia de portadores

1/40

o 0
N P, 8

30l

Una pasibilidad en cuatro Dos posibilidades:n cuatro Una posibilidad en cuatro
Hija: 1ormall sana Hijos Portadares Hijg ¢ar FQ



Sintomas

CARACTERISTICAS CLINICAS

respiratorios

Obstruccion bronquial
recurrente o persistente

Atelectasia recurrente o
persistente

Bronquiectasias

Tos cronica

Hemoptisis

Infeccion cronica por
Pseudomonas aeruginosa

Poélipos nasales
Pansinusitis
Neumonia recurrente

Sintomas
gastrointestinales

{leo meconial

Dios

Ictericia neonatal
prolongada

Hepatitis cronica, cirrosis
biliar

Litiasis biliar
Esteatorrea

Prolapso rectal
Invaginacion recurrente
Pancreatitis recurrente
Insuficiencia pancreatica

Otros
sintomas

Retraso pondero-estatural

Deshidratacion
hiponatrémica

Alcalosis metabdlica
Hiponatremia / edemas
Déficitde vitAy Vit E

Sudor salado
Azoospermia

Acropaquias

Antecedentes familiares de

FQ
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS

una o mas de las caracteristicas clinicas de la enfermedad
historia de hermanos con FQ
pesquisa neonatal positiva

-+

dos test de sudor positivos
dos mutaciones del gen FQ conocidas
diferencia de potencial de membrana nasal anormal



TEST DEL SUDOR

Metodologia:

e personal experimentado
*  numero adecuado de test mensuales
o test cuantitativos por iontoforesis con pilocarpina.

Meétodos de recoleccidn:

o Gibsony Cook ( peso del sudor)
Minimo 75-100 mg

e Macroduct (volumen del sudor)
Minimo 15 pl

Analisis de las muestras: medida cuantitativa de cloro

- <40 mEg/l: Normal
- 40-60 mEqg/I: Dudoso
- > 60 mEg/l: Patoldgico

Journal of Pediatrics. July 2007



ALGORITMOS DIAGNOSTICOS
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BRONQUIOLITIS OBLITERANTE

Bronquiolitis obliterante posinfecciosa

Postinfectious bronchiolitis obliterans

Dr. Alejandro . Colom®* y Dr. Alejandro M. Teper®

“his-
toria clinica tipica” (4 puntos), definida como:
paciente previamente sano, conun grave episodio
de bronquiolitis que desarrolla hipoxemia crénica
(O, sat <92%), por mds de 60 dias; “historia de
infeccién por adenovirus” (3 puntos), v “TCAR
con patrén en mosaico” (4 puntos) (Tabla 2). Un
puntaje =7 predice el diagnostico de BO posin-
fecciosa con alta precision (especificidad 100% y
sensibilidad 677 ). Se debe enfatizar que un puntaje
negativo (<7) no descarta con certeza el diagnos-
tico de BO, yva que solo incluimos en su desarrollo
pacientes gravemente enfermos.*

Tasra 2. Puntaje™ clinico-radiologico para diagnéstico de
bronquiolitis obliterante posinfecciosa

Variable Valor
predictora Presente  Ausente
Historia clinica tipica 4 0
Infeccion por adenovirus 3 0
TCAR con patrén en mosaico 4 0

* Intervalo del puntaje: (-11.

Arch Argent Pediatr 2009;107(2):160-167



ENFERMEDAD PULMONAR CRONICA :

BRONQUIOLITIS OBLITERANTE

Postinfectious bronchiolitis obliterans in children: the South American
contribution
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ENF. PULMONAR CRONICA
PROTOCOLO DE ESTUDIOS

CONSULTAS ULTERIORES:
Anamnesis evolutiva
Rx de Térax (f y p)

Dosaje de Inmunoglobulinas- corrida electroforética- Dosaje de anticuerpos germenes
capsulados / toxoide tetanico

Serologia VIH
Estudio de deglucidn, esofagograma
PPD - Lavados Gastricos-Esputos
test de sudor
Evaluacion de Funcionalidad ciliar
Broncoscopia
Evaluacion cardioldgica con ecocardiograma doppler —htp-
EVALUACION FUNCIONAL- IMAGENES:
Imagenes: Tac de Torax—alta resolucion—baja dosis
Examenes funcionales respiratorios
Espirometria con y sin broncodilatadores
Pletismografia — Difusion de CO
Test de Marcha



A veces sentimos que lo que hacemos es tan solo una gota en el océano, pero el océano
seria menos si le faltara una gota.
Madre Teresa de Calcuta



