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ENF. PULMONAR CRONICA
S h l l diá iSospecha en la consulta pediátrica

• Historia perinatal
• Hallazgo por examen físico o imágenesHallazgo por examen físico o imágenes
• Obstrucción bronquial recurrente o persistente
• Infección pulmonar recurrente focal (en laInfección pulmonar recurrente focal (en la 
misma o diferente zona) o difusa

• Tos crónica como única manifestación
• Disnea



ENF. PULMONAR CRONICA SOSPECHAENF. PULMONAR CRONICA SOSPECHA

• Enfermedad aguda o crónica (enf crónica 
reagudizada?)reagudizada?)

• Patología pulmonar focal o difusa
• Enfermedad pulmonar exclusiva o con 
manifestaciones extrapulmonares

• Huésped normal o inmunocomprometido



ENF. PULMONAR CRONICA
CONSULTA INICIALCONSULTA INICIAL

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

• Examen físico completo:
peso, talla, FR, FC. Oximetría de pulso. Evaluar 
crecimiento.
elasticidad torácica, diámetro ant‐post del tórax
tos, sibilancias, rales persistentes, hipocratismo digital
manifestaciones extrapulmonares.



ENFERMEDAD PULMONAR CRÓNICA 
ÍEXAMEN FÍSICO



ENF. PULMONAR CRONICAENF. PULMONAR CRONICA

• Tos crónica , generalmente productiva sin , g p
respuesta a tratamientos por más de tres meses.

• Tendencia a desarrollar bronquiectasias
• Grados variados de limitación al flujo aéreo 
• Infecciones respiratorias recurrentes 
canaliculares ( bronquitis mucopurulentacanaliculares ( bronquitis mucopurulenta
, neumonía recurrente)

• Tendencia a la colonización bacteriana en vías 
aéreas inferiores

• Evolución progresiva.



ENF. PULMONAR CRÓNICA
DIAGNOSTICO SINDRÓMICODIAGNOSTICO SINDRÓMICO

Enf. pulmonar crónica en el lactante
perinatalperinatal
1eros meses de vida

A b i lAsma bronquial
Síndrome bronquítico crónico
Malformación pulmonar
Neumonía intersticial crónica 



ENF. PULMONAR CRONICA
DIAGNÓSTICOSDIAGNÓSTICOS

• Enf. pulmonar crónica en el lactante:
displasia broncopulmonar, postviral, fibrosis p p , p ,
quística, malformaciones,neumonía intersticial

• Sindr asmático:• Sindr. asmático: 
sibilancias transitorias, asma

• Sindr. bronquítico crónico, bronquiectasias:
aspirativo, postinfeccioso,  fibrosis 
quística, inmunodeficiencias primarias, disquinesia ciliar

• Bronquiolitis obliteranteBronquiolitis obliterante
• Neumonía intersticial crónica
• Enfermedades sistémicas con compromiso pulmonar.
• Tuberculosis



ENF. PULMONAR CRONICA: DBPENF. PULMONAR CRONICA: DBP



BRONQUIECTASIASBRONQUIECTASIAS

Son lesiones permanentes de la vía aéreaSon lesiones permanentes de la vía aérea 
caracterizadas por:

• dilatación irreversible de la misma• dilatación irreversible de la misma.
• alteraciones del clearance mucociliar
• retención de secreciones
• reinfección pulmonarp



BRONQUIECTASIASBRONQUIECTASIAS



BRONQUIECTASIAS
PREVALENCIA

• Difiere entre países desarrollados y en vías de desarrollop y

• Declinó en países 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  año.

• Mayor incidencia en población indígena y autóctona.



Bronquiectasias/ Nueva Zelandaq /
TAC DE ALTA RESOLUCIÓN( score Bhalla)
MENORES DE 15 a
TOS PROD MAS DE 6 SEMANAS O 3 MESES/ AÑO POR DOS AÑOSTOS PROD. MAS DE 6 SEMANAS O 3 MESES/ AÑO POR DOS AÑOS
RX PERSISTENTEMENTE PATOLÓGICA
DESCARTAR FQ



BRONQUIECTASIAS :EtiologíaBRONQUIECTASIAS :Etiología



Bronquiectasias: EtiologíaBronquiectasias: Etiología

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



BRONQUIECTASIASBRONQUIECTASIAS

Hospital Garrahan, 1988‐2002:  
687 pacientes687 pacientes

• Post IRAB                                                  
59%

• FQ• FQ                                                              
16%

• Inmunodeficiencias primarias             
• 11%
• Sindr. aspirativo crónico                        

4,8%
• Malformaciones pulmonares                
• 3,2

Murtagh P.et al Arch Ped Uru g. 2003 



Bronquiectasias : congénitas????Bronquiectasias : congénitas????

• Síndrome de Campbell Williams ( ausenciaSíndrome de Campbell Williams ( ausencia 
congénita de cartílagos bronquiales )

• Síndrome de Mounier Khun• Síndrome de Mounier Khun
(traqueobroncomegalia)

Sí d d M f• Síndrome de Marfan
• Asociados a Fístulas tráqueoesofágica





Bronquiectasias
d h í áCuando sospechar‐Guías Británicas

• Tos crónica productiva ( ocho semanas)
• Cultivos bacterianos + donde se aísle 

Staph.,Haemoph,Pseudom.,Myc no TBC, Complejo Burkhol
cepaceacepacea.

• Neumonía persistente ( clinica / radiología).Neumonía 
recurrente

• Asma que no responde al tto.
• Sindrome coqueluchoide mas de 6m de evolución.
• Síntomas respiratorios en pacientes con anomalías del tracto• Síntomas respiratorios en pacientes con anomalías del tracto 

digestivo superior y/o vía aérea superior
• Hemoptisis.

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



BRONQUIECTASIAS
GUÍAS BRITÁNICASGUÍAS BRITÁNICAS

• Defectos congénitos de la vía aérea
• Síndromes aspirativos y cuerpos extraños
• Historia de infecciones previas
• BAAR ( Myc. TBC y 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 Quística
• Desórdenes del tejido conectivo especialmente artritis reumatoidea
• Desórdenes de la función ciliar ( historia neonatal , oma , infertilidad)
• Enfermedad inflamatoria intestinal con tos crónica productiva.

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



Bronquiectasias e InmunodeficienciasBronquiectasias e Inmunodeficiencias

• Ante la sospecha/hallazgo de bronquiectasias y hallazgos de p / g q y g
déficit en laboratorios iniciales.

• Perfil inmunológico normal pero:
• Baja talla , anomalías cardíacas, defectos cráneo 

faciales,hipocalcemia, telangiectasias óculocutáneas,eczema
, dermatitis , organomegalias , adenomegalias, fallo en el , , g g , g ,
medro,endocrinopatías.

• 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 común 

Atelectasia persis

Niña de 7 años

variable

AP   Neumonías bacterianas recurrentes
Neumonía viral (Adenovirus +)

EF    Tos  productiva, disnea, sibilancias

EFR  Incapacidad obstructiva moderada
sin Rta a broncodilatadoressin R a broncodilatadores

IgG e IgA , IgM normal
Ausencia de AcAusencia de Ac
Linfocitos B: Nº normal (CD19: 16 %)

Fibrosis de la pared bronquiolar
y peribronquiolary peribronquiolar
Depósitos de fibrina, colágeno
Algún macrófago



BRONQUIECTASIASBRONQUIECTASIAS



Bronquiectasias : InmunodeficienciasBronquiectasias : Inmunodeficiencias



Bronquiectasias / Síntomas 
lgastrointestinales

• Patología pulmonar y secuelas neurológicas/Patología pulmonar y secuelas neurológicas/ 
afectación neuromuscular

• Defectos congénitos digestivos / vía aérea• Defectos congénitos digestivos / vía aérea 
superior
Sí di i b ld l• Síntomas digestivos rebeldes al tto

• Sospecha de cuerpo extraño ( antecedente de 
episodio de ahogo – lesiones localizadas 
persistentes)



BRONQUIECTASIAS : CUERPO 
EXTRAÑOEXTRAÑO



Bronquiectasias : aspiración de cuerpo 
extrañoextraño



Bronquiectasias / Síntomas 
lgastrointestinales

• Evaluación clínica exhaustivaEvaluación clínica exhaustiva
• Estudio de deglución / eventual uso de sng

• Estudios específicos  RGE : Ph metrías‐
Impedanciometrías.



BRONQUIECTASIAS: AspergilosisBRONQUIECTASIAS: Aspergilosis

• Asma de difícil control/ fibrosis quísticaAsma de difícil control/ fibrosis quística
• Bronquiectasias centrales

ll d ill f i• Hallazgo de Aspergillus fumigatus en esputo
• Pruebas serológicas positivas ( Ig E  total ; 
IgE/IgG especificas

• Test cutáneos

Iatreia Vol. 25 (1): 65 ‐ 74, enero‐marzo 2012 



Bronquiectasias: Desórdenes de la 
f ó lfunción ciliar

• Test indirectos:
• Oxido Nítrico nasal( menos de 

100 partes por billón sugieren p p g
evaluación de estructura)

• Test de sacarina.

• Evaluación de 
estructura y función:estructura y función:

• Patrón de batido ciliar
• Microscopía electrónica

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



Disfunción CiliarDisfunción Ciliar
TEST DE SACARINA 

OBTENCIÓN DE MUESTRAS PARA 
EVALUACIÓN DE CILIAS

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



ENFERMEDAD PULMONAR CRÓNICA : 
ÍFIBROSIS QUÍSTICA

• Genética : *enfermedad autosómica recesiva deGenética :     enfermedad autosómica recesiva de 

expresión geno y fenotípica variable .
* B l d l 7• * Brazo largo del cromosoma  7.

• Multisistémica:     *aparato respiratorio
• *otros órganos.

• Progresiva  : *enfermedad pulmonar crónica
• *   principal causa de muerte por 

complicaciones respiratorias



Fib i Q í iFibrosis Quística

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

Este gen contiene la información para la 
producción de una proteína reguladora del p p g
intercambio de electrólitos a través de las 

membrana, llamada CFTR ,



Enfermedad Pulmonar Crónica : 
b íFibrosis Quística



FIBROSIS QUISTICAFIBROSIS QUISTICA

• Frecuencia:  1 por cada 
2.000   nacidos vivos, en 
l h

• AUTOSÓMICA 
RECESIVA

algunos grupos humanos. 
• En Argentina, se calcula 1 

por  cada 6.500 NV. po cada 6.500 NV.
Frecuencia de portadores  
1/40



CARACTERISTICAS CLINICASCARACTERISTICAS CLINICAS

Síntomas respiratorios
Síntomas 

gastrointestinales
Otros 

síntomasSíntomas       respiratorios

• Obstrucción bronquial 
recurrente o persistente

• Atelectasia recurrente o

gastrointestinales síntomas 

• Íleo meconial
• Dios
• I t i i t l

• Retraso pondero-estatural
• Deshidratación 

hiponatrémica• Atelectasia recurrente o 
persistente

• Bronquiectasias
• Tos crónica

• Ictericia neonatal 
prolongada

• Hepatitis crónica, cirrosis 
biliar

hiponatrémica
• Alcalosis metabólica
• Hiponatremia / edemas
• Déficit de vit A y vit E

• Hemoptisis
• Infección crónica por 

Pseudomonas aeruginosa
• Pólipos nasales

• Litiasis biliar
• Esteatorrea
• Prolapso rectal
• Invaginación recurrente

• Sudor salado
• Azoospermia
• Acropaquias

A d f ili dPólipos nasales
• Pansinusitis
• Neumonía recurrente

• Invaginación recurrente
• Pancreatitis recurrente
• Insuficiencia pancreática

• Antecedentes familiares de 
FQ



CRITERIOS DIAGNOSTICOSCRITERIOS DIAGNOSTICOS

 una o más de las características clínicas de la enfermedad
 historia de hermanos con FQ
 pesquisa neonatal positiva pesquisa neonatal positiva

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



TEST DEL SUDORTEST DEL SUDOR
Metodología:

• personal experimentado
• número adecuado de test mensuales
• test cuantitativos por iontoforesis con pilocarpina.

Métodos de recolección:
• Gibson y Cook ( peso del sudor)

Mínimo 75-100 mg
• Macroduct (volumen del sudor)

Mínimo 15 µl

Análisis de las m estras: did tit ti d lAnálisis de las muestras: medida cuantitativa de cloro
- < 40 mEq/l: Normal
- 40-60 mEq/l: Dudoso
- > 60 mEq/l: Patológico

Journal of Pediatrics. July 2007

 60 mEq/l: Patológico



ALGORITMOS DIAGNOSTICOSALGORITMOS DIAGNOSTICOS



BRONQUIOLITIS OBLITERANTEBRONQUIOLITIS OBLITERANTE



ENFERMEDAD PULMONAR CRÓNICA : 
BRONQUIOLITIS OBLITERANTE



BRONQUIOLITIS OBLITERANTE



ENF. PULMONAR CRONICA
PROTOCOLO DE ESTUDIOSPROTOCOLO DE ESTUDIOS

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

d l b l d l f é dDosaje de Inmunoglobulinas‐ corrida electroforética‐ Dosaje de anticuerpos germenes
capsulados / toxoide tetánico

Serología VIH
Estudio de deglución, esofagograma
PPD ‐ Lavados Gástricos‐Esputos
test de sudor
Evaluación de Funcionalidad ciliar
Broncoscopia
Evaluación cardiológica con ecocardiograma doppler –htp‐

• EVALUACIÓN FUNCIONAL‐ IMÁGENES:
• Imágenes: Tac de Tórax—alta resolución—baja dosis
• Exámenes funcionales respiratoriosExámenes funcionales respiratorios
• Espirometría con y sin broncodilatadores
• Pletismografía – Difusión de CO
• Test de Marcha
•• .



A ti l h t l t l é l éA veces sentimos que lo que hacemos es tan solo una gota en el océano , pero el océano 
sería menos si le faltara una gota.

Madre Teresa de Calcuta


