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DEFINICION

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas (EPID)
constituyen un grupo de patologias raras que afectan al pa-
rénquima pulmonar (alveolo, intersticio, pequenas vias
aéreas y vasos) e interfieren en el intercambio gaseoso pro-
duciendo una elevada morbimortalidad™.

Sus caracteristicas comunes incluyen hipoxemia, patron
restrictivo en el estudio funcional respiratorio e infiltrado
pulmonar difuso en la radiografia y/o TC de torax. Los ha-
llazgos anatomopatoldgicos incluyen inflamacion con des-
truccion de la pared alveolar y afectacion del intersticio y
del lecho vascular desencadenando en tltimo término fibro-
sis pulmonar®?,

Actualmente se denominan “enfermedades pulmonares
infiltrativas difusas” o “enfermedades pulmonares paren-
quimatosas difusas”.

EPIDEMIOLOGIA

Su incidencia en nifios es menor que en adultos, aunque
hay patologias exclusivas de la infancia. La prevalencia
estimada en la edad pediatrica es de 0,36/100.000%% mien-
tras que en adultos es de 70/100.000. Son mds frecuentes
en niflos que en nifas, sobre todo en menores de 2 afios®.
La mayoria se diagnostican en el primer afio de vida. Da-
das sus manifestaciones clinicas inespecificas y variables,
hasta el 35% de los casos se diagnostican erroneamente
de asma®.
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CLASIFICACION

Se han realizado multiples clasificaciones, existiendo mas
de cien formas descritas en el adulto®.

En general las clasificaciones mds aceptadas son las de
la American Thoracic Society y European Respiratory So-
ciety, que dividen este grupo de patologias segun su etio-
logia (conocida o desconocida) o segun sean primarias o
asociadas a enfermedad sistémica (Tablas 1 a 3)*78),

Existe un grupo de enfermedades que debutan en los pri-
meros meses de la vida que atin no estan definidas clara-
mente en muchos casos y que quedan referidas en la tabla
5.

ETIOLOGIA
En algunos casos, estas enfermedades tienen causas

definidas®:

e Causas infecciosas:

- Virus: CMV, adenovirus, otros. Neumonitis inters-
ticial linfocitica debida a VIH.

- Hongos: Pneumocistis jiroveci.

- Bacterias: Legionella pneumophila.

- Otras: Mycoplasma pneumoniae.

e Inhalantes ambientales:

- Polvos inorganicos: silice, asbesto, polvo de talco,
estearato de zinc.

- Acidos: sulfirico y clorhidrico.

- Gases: cloro, didxido de nitrogeno, amonio.

- Polvos organicos: neumonitis por hipersensibilidad.

* Inducidas por radiacion.

* Inducidas por drogas: ciclofosfamida, metotrexate, aza-
tioprina, arabinésido de citosina, vinblastina, bleomici-
na, nitrosoureas, nitrofurantoina, penicilamina, sales de
oro.

e Enfermedad injerto contra huésped posttrasplante de
médula Osea.
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TABLA 1. Enfermedades intersticiales pulmonares de causa
desconocida o primarias

1. Diagnostico histolégico-Clasificacion previa

- Neumonia intersticial usual (NIU)

- Neumonia intersticial inespecifica (NII)

- Neumonia organizada

- Daiio alveolar difuso

- Bronquiolitis respiratoria (no descrita en nifios)

- Neumonitis intersticial descamativa (NID)

- Neumonia intersticial linfoide (NIL)

2. Diagnostico clinico/radiolégico/patoldgico-Clasificacion

actual

- Fibrosis pulmonar idiopatica/ Alveolitis fibrosante
criptogenética

- Neumonia intersticial descamativa (NID)

- Neumonia intersticial inespecifica (NII)

- Neumonia intersticial linfoide (NIL)

- Neumonia intersticial aguda

- Bronquiolitis con enfermedad intersticial pulmonar

- Neumonia organizada criptogenética (anteriormente
denominada bronquiolitis obliterante con neumonia
organizada)

TABLA 2. Formas de EPID asociadas a enfermedad sistémica

Enfermedades del tejido conectivo

Histiocitosis

Enfermedades de depdsito de lipidos

Sindromes neurocutdneos (esclerosis tuberosa)

Tumores

Sarcoidosis

Errores congénitos del metabolismo (lisinuria, intolerancia
a proteinas)

TABLA 3. Otras formas de EPID

Sindromes de hemorragia alveolar

Sindromes aspirativos

Enfermedad pulmonar inducida por drogas o por radiacion
Neumonitis por hipersensibilidad

Enfermedad pulmonar crénica infecciosa o postinfecciosa
Proteinosis alveolar pulmonar

Infiltrados pulmonares con eosinofilia

Enfermedades linféticas pulmonares

Enfermedades vasculares pulmonares (proliferativas y
congénitas)

*  Microlitiasis pulmonar

o Déficit de proteinas B y C del surfactante.
* Asociadas a enfermedades sistémicas:

- Conectivopatias (enfermedades del coldgeno-vas-
culitis sistémicas, artritis reumatoide juvenil, derma-
tomiositis y polimiositis, lupus eritematoso sistémi-
co, esclerosis sistémica progresiva, espondilitis an-
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quilosante, sindrome de Sjogren, sindrome de Good-
pasture, sarcoidosis, amiloidosis, histiocitosis X).

- Vasculitis pulmonar: poliarteritis, granulomatosis de
Wegener, sindrome de Churg-Strauss, vasculitis leu-
cocitoclastica.

- Otras enfermedades vasculares pulmonares: enfer-
medad venooclusiva, atresia o estenosis pulmonar,
malformaciones arteriovenosas difusas.

- Enfermedades linfaticas pulmonares.

- Tumores.

- Enfermedades metabdlicas.

- Sindromes neurocutineos (neurofibromatosis).

- Hepatopatias (hepatitis cronica activa, cirrosis biliar
primaria).

- Enfermedades digestivas (enfermedad de Crohn, co-
litis ulcerosa).

- Sindromes aspirativos.

Formas exclusivas del lactante
Taquipnea persistente del lactante/Hiperplasia de células
neuroendocrinas de la infancia

Clinica compatible con enfermedad pulmonar intersticial
difusa, sin evidencia de otra enfermedad, con radiografia y
tomografia compatibles (atrapamiento aéreo y patréon en vi-
drio esmerilado en la TC). En la biopsia pulmonar no hay
inflamacion intersticial; existe hiperplasia del musculo liso,
con aumento de macréfagos alveolares, y por inmunohisto-
quimica se observa hiperplasia de células neuroendocrinas
en vias aéreas distales, y a veces también agregados de célu-
las neuroendocrinas en parénquima pulmonar distal(?),

No se han identificado agentes infecciosos causales.

No hay estudios sistematicos sobre el tratamiento de es-
ta enfermedad; normalmente mejora con el tiempo y no se
han descrito fallecimientos.

Bronquiolitis folicular

Es posible que sea la misma entidad que la forma ante-
rior, pues también los afectos de esta enfermedad mejoran
con los afios. En el estudio histoldgico se encuentra infiltra-
cion linfocitica folicular. Se han descrito 13 casos!'12),

Neumonitis intersticial celular/Glucogenosis intersticial
pulmonar

Se ha postulado como etiologia de esta entidad una ano-
malia en la diferenciacion celular pulmonar’. El estudio ana-
tomopatologico muestra proliferacion intersticial inespe-
cifica, sin inflamacién o con minimos signos inflamatorios.
En la microscopia electronica se observan células con acu-
mulo de glucogeno®. En general el prondstico es bueno.

Neumonitis cronica del lactante

Caracterizada por septos alveolares engrosados, hiper-
plasia marcada de neumocitos tipo 2 y exudado alveolar
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TABLA 4. Formas exclusivas de EPID en el lactante

o Desordenes del crecimiento y del desarrollo pulmonar

e Taquipnea persistente/Hiperplasia de células
neuroendocrinas

e Bronquitis o bronquiolitis folicular

¢ Neumonitis intersticial celular/Glucogenosis intersticial
pulmonar

¢ Hemorragia idiopdtica aguda pulmonar

¢ Neumonitis cronica/Defectos genéticos del surfactante

con numerosos macrofagos, ocasionalmente eosinofilos y
cristales de colesterol; hallazgos no encontrados en otras en-
fermedades pulmonares intersticiales difusas. Existen 17 ca-
sos descritos»!) y presenta una alta mortalidad.

Anormalidades genéticas del surfactante

Las mutaciones en los genes que codifican las proteinas
B, C y ABCA 3 (ATP-binding cassette transporter A3), asi
como otras previsibles mutaciones en otros genes en in-
vestigacion en la actualidad, estan implicadas en la patoge-
nia de las EPID.

Las proteinas B y C del surfactante son proteinas hidro-
fobicas que interaccionan con lipidos del surfactante para
facilitar la absorcion de la interfase aire-liquido. ABCA 3 es
una proteina transmembrana miembro de la familia de las
ATP que transporta sustancias a través de las membranas
bioldgicas y tiene un importante papel en el metabolismo
del surfactante.

El déficit de la proteina B del surfactante en su forma
homocigota para la mutacion mas frecuente (121ins2) es le-
tal. Se han descrito otras mutaciones y su asociacion con la
forma congénita de proteinosis alveolar’. No obstante exis-
ten referencias acerca de un mayor espectro clinico relacio-
nado con déficit de SP-B, pudiéndose observar EPID en
nifios mayores'®).

Los déficits de proteinas C y ABCA 3 tienen una presen-
tacion clinica variable, desde formas asintomaticas hasta
enfermedad pulmonar intersticial difusa en adultos o for-
mas con sintomas graves a los pocos meses de edad. Ambas
pueden cursar con distintos patrones histoldgicos (neumo-
nia intersticial usual, neumonia intersticial descamativa,
neumonia intersticial inespecifica) siendo el patron mds fre-
cuente la lipoproteinosis alveolar. Existe una forma fami-
liar asociada a mutacion del gen SP-C(17),

Clinica

Habitualmente las manifestaciones iniciales son inespe-
cificas®. Puede presentarse a cualquier edad, aunque es mds
frecuente en el periodo neonatal. En los lactantes, los ha-
llazgos mas frecuentes son taquipnea, tos cronica, crepi-
tantes a la auscultacion pulmonar, hipoxemia e infiltrados
difusos en radiografia o TC de térax. Los nifios mds ma-
yores suelen presentar tos, disnea, taquipnea, tiraje, cre-
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pitantes y limitacion para el ejercicio de mas de tres meses
de evolucion.

La tos es un sintoma que se encuentra en un 78% de los
casos y es normalmente no productiva y no interrumpe el
suefio. El signo respiratorio mds frecuente es la polipnea,
que aparece en el 76% de los casos. El fallo de crecimien-
to aparece globalmente en un 37% de los casos, ascendien-
do al 62% en el grupo de menores de 2 afios®.

Las manifestaciones clinicas tardias incluyen cianosis,
acropaquias e hipertension pulmonar®1%),

La media de duracion de los sintomas antes del diagnos-
tico es de 6,6 meses = 0,50,

Aunque una historia previa de sibilancias aparece en el
50% de los pacientes s6lo en 20% pueden ser documenta-
das en el examen fisico.

En la historia clinica es fundamental interrogar sobre in-
fecciones respiratorias repetidas, exposicion ambiental a
polvos organicos o inorganicos y uso de firmacos con to-
xicidad pulmonar, asi como historia familiar de enfermeda-
des pulmonares.

Una historia positiva para aspiracion, artritis o hemop-
tisis indica una causa especifica de enfermedad intersticial>'?),

Se ha elaborado un sistema clinico de puntuacion para
valorar la gravedad de la afectacion pulmonar (modificado
de Fan y Langston): (Tabla 5).

DIAGNOSTICO
Historia clinica

Es fundamental la busqueda de las manifestaciones clini-
cas referidas mas arriba mediante un interrogatorio dirigido.

Exploracion fisica

Se evaluari la presencia de alteraciones dérmicas, signos
de dificultad respiratoria, cianosis (etapas avanzadas), de-
dos en palillo de tambor y retraso del crecimiento. La aus-
cultacion pulmonar puede ser normal, aunque se deben bus-
car crepitantes, habitualmente en ambas bases, a la inspira-
cion profunda; también pueden detectarse sibilancias has-
ta en un 20% de los casos®). Por otro lado, se deben buscar
signos extrapulmonares que puedan dirigir el diagndstico,
y signos de hipertension pulmonar y cor pulmonale en es-
tadios avanzados.

Pruebas no invasivas

En un estudio realizado por la European Respiratory So-
ciety se comprobd que las pruebas no invasivas fueron su-
ficientes para el diagnostico en el 48% de los pacientes eva-
luados®.

Las pruebas no invasivas utilizadas en el diagnostico de
este tipo de pacientes quedan referidas en la tabla 6.

En el estudio funcional respiratorio se observa un pa-
tron restrictivo y una capacidad de difusion disminuida sal-
vo si existe hemorragia pulmonar*??. Es probable que ha-
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TABLA 5. Valoracion de la gravedad de la afectacion pulmonar

Puntuacion Sintomas Sat 0,<90% ejercicio/sueiio Sat 0,<90% reposo Hipertensién pulmonar
1 No No No No
2 Si No No No
3 Si Si No No
4 Si Si Si No
5 Si Si Si Si

TABLA 6. Pruebas no invasivas para el diagndstico de EPID

¢ Hemograma con reactantes de fase aguda. Funcion hepitica y renal

¢ Estudio de la inmunidad: VIH, inmunoglobulinas, IgE-Prick, subpoblaciones linfocitarias B y T CD4, CD8 y CD4/CDS8, estudios
linfociticos funcionales. Si sospecha de enfermedad autoinmune: ANA, C3, ECA, ANCA, ac antimembrana basal

¢ Inmunoprecipitinas especificas a determinados inhalantes o a excrementos de aves

¢ Estudio si sospecha de infeccion: cultivos y pruebas de deteccion rdpida de gérmenes en secreciones nasofaringeas y/o esputo

Anticuerpos contra virus y Mycoplasma

o Estudios especiales segtin sospecha diagnostica (proteinas del surfactante, estudio genético-biologia molecular, prueba del sudor)

e Pruebas de funcion pulmonar: pulsioximetria (basal, suefio, ejercicio), gasometria arterial (si precisa), espirometria,
pletismografia corporal total y prueba de difusion; prueba de esfuerzo

¢ Estudio cardioldgico: ECG, ecocardiografia, valoracion de cateterismo cardiaco

¢ Estudio de imagen: radiografia simple y TACAR de tdrax, transito esofagogastrico y estudio de deglucion

e Otros: alfalantitripsina. pHmetria. Estudio de liquido pleural (linfangiectasia pulmonar)

ya un patrén obstructivo en el lactante, donde el estudio
funcional no estd totalmente estandarizado®.

La radiografia de torax tiene escasa sensibilidad y espe-
cificidad; en algunos casos puede ser normal. Para algu-
nos autores, la TACAR es menos ttil en nifios que en adul-
tos para el diagnostico de EPID21; sin embargo, es obliga-
da su realizacion, puesto que ayuda a identificar el lugar mds
adecuado para la biopsia y es diagndstica en algunos ca-
sos como la hemosiderosis pulmonar idiopatica, la histioci-
tosis con participacion pulmonar y la microlitiasis o protei-
nosis alveolar.

Pruebas invasivas
Deben realizarse siempre que con los medios no inva-

sivos no se llegue al diagndstico'>2?),

e Lavado broncoalveolar (BAL): es ttil para el diagnosti-
co de infecciones, sindromes aspirativos y hemosidero-
sis pulmonar. El diagndstico definitivo con BAL s6lo
se obtiene en el 17% de los casos*). Demuestra un au-
mento en el porcentaje de neutréfilos® o macrofagos
cargados de lipidos en los sindromes aspirativos®®.

e Biopsia pulmonar: constituye la prueba principal para
el diagnodstico® y debe realizarse en la mayoria de los
pacientes, no debiendo ser retrasada a menos que el res-
to de las pruebas hayan proporcionado el diagndstico.
Se ha comparado entre biopsia transbronquial (con ella

se obtiene poca cantidad de tejido®?® y es utilizada habi-
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tualmente para el diagnéstico de infecciones o para moni-
torizar el rechazo en el nifio trasplantado), biopsia por
videotoracoscopia asistida (VATS), y biopsia pulmonar
abierta en nifios inmunocompetentes para el diagndstico
de enfermedad intersticial pulmonar. Se ha encontrando
que se llega al diagndstico mds o menos igual por biopsia
mediante VATS que por biopsia pulmonar abierta (54%
versus 57% respectivamente); sin embargo la duracion de
la hospitalizacion y el tiempo de drenaje toracico es menor
en la biopsia por VATS®¢). Otro estudio prospectivo y ran-
domizado no ha encontrado diferencias en morbimortali-
dad entre ambos procedimientos, aunque los resultados no
son muy validos al ser un estudio con un numero de pa-
cientes escasol?’).

Otras publicaciones afirman que el diagndstico definiti-
vo por biopsia pulmonar abierta se obtiene en el 80-92%
de los casos, con una mortalidad < 6 %282,

El papel de la biopsia percutdnea con TACAR en nifios
no esta definido®").

Actualmente, en los pacientes en los que con pruebas no
invasivas no se llega al diagnéstico, las recomendaciones
son realizar lavado broncoalveolar y biopsia abierta o guia-
da mediante VATS®?.

La biopsia estaria contraindicada si hubiera evidencia
de enfermedad difusa en estadio terminal (patrén en panal
de miel) sin dreas de enfermedad activa, ademds de las con-
traindicaciones habituales de toda biopsia pulmonar(2$29),
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Es muy importante estandarizar el procesado del ma-
terial procedente de la biopsia y su visualizacion por perso-
nal experimentado, asi como recoger muestra de DNA pa-
ra un posible analisis posterior.

Lo mas importante en el diagndstico es la precocidad del
mismo, de tal manera que se pueda evitar la progresion y el
deterioro de la funcion pulmonar con un tratamiento pre-
COZ y agresivo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Queda referido en la tabla 7.

COMPLICACIONES
Las complicaciones aparecen de forma mds frecuente en

los pacientes con enfermedad avanzada o que evoluciona a

fibrosis pulmonar, o en aquellos tratados prolongadamen-

te con corticoides y/o inmunosupresores®3?.,
En lineas generales las complicaciones mds frecuentes son:

¢ Insuficiencia respiratoria: es la causa de muerte en el
40% de los casos. En las fases avanzadas de la enferme-
dad un gran nimero de pacientes desarrolla insuficien-
cia respiratoria cronica que se puede presentar de for-
ma rapidamente progresiva si existe fibrosis pulmonar.
La insuficiencia respiratoria aguda se debe habitualmen-
te a la progresion fulminante de la enfermedad, aunque
en el 30-40% de los casos la exacerbacion respiratoria
estd producida por infecciones, sin poderse identificar
ninguna causa desencadenante en el resto de los casos.
El examen de la biopsia pulmonar objetiva dafio alve-
olar difuso o neumonia organizada, ademds de las al-
teraciones propias de la enfermedad de base.
El 90% de los pacientes fallecen y no se ha demostra-
do ningtin efecto beneficioso de la ventilacion mecdnica
ni del tratamiento con glucocorticoides a dosis altas.

¢ Infecciones respiratorias: las bronquiectasias de traccion,
la disminucién del aclaramiento ciliar y el tratamiento
con glucocorticoides e inmunosupresores predisponen a
las infecciones respiratorias, tanto por gérmenes habi-
tuales como oportunistas. Ademds existe un aumento de
la incidencia de tuberculosis pulmonar en la fibrosis pul-
monar idiopdtica.

e Hipertension pulmonar: en las fases avanzadas de las
enfermedades pulmonares intersticiales difusas con fi-
brosis, la hipertension pulmonar y el cor pulmonale apa-
recen en el 70% de los pacientes y es la causa de la muer-
te en el 30% de los casos.

e Tromboembolismo pulmonar: es el responsable de la
muerte del 3-7% de los pacientes. Los factores predis-
ponentes son la inactividad debida a la disnea, la insu-
ficiencia cardiaca derecha y la presencia de cancer de
pulmén asociado.

e Neumotorax: es poco frecuente (3,6% de los casos) y se
acompafia de un rdpido deterioro clinico e insuficiencia
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TABLA 7. Diagnéstico diferencial de las enfermedades
intersticiales pulmonares

¢ Inmunodeficiencias con o sin infeccion oportunista afiadida

e Aspiracion recurrente

e Edema pulmonar (sobre todo de origen cardiaco) con o sin
hipertension pulmonar

¢ Enfermedades vasculares pulmonares: tromboembolismo
pulmonar, enfermedad pulmonar venooclusiva,
hemangiomatosis capilar pulmonar

¢ Fibrosis quistica

e Alteraciones de la motilidad ciliar

¢ Neumonitis postinfecciosa

respiratoria. Generalmente no se resuelve con drenaje
toracico, por la rigidez del parénquima pulmonar, que
impide la reexpansion del pulmon.

TRATAMIENTO

El 50% de los casos tiene una etiologia especifica; el res-
to son idiopaticos®?.

Algunos casos no requieren tratamiento y revierten es-
pontaneamente. La hiperplasia de células neuroendocri-
nas de la infancia, a veces requiere oxigenoterapia durante
meses o afos, aunque ha sido publicada la mejoria espon-
tanea con el tiempo, posiblemente sin tratamiento®.

Los objetivos del tratamiento consisten en evitar la ex-
posicion al agente causal, suprimir el componente inflama-
torio de la enfermedad (alveolitis) y tratar las complica-
ciones. El primer objetivo s6lo es posible en las enfermeda-
des de etiologia conocida. La supresion de la alveolitis es el
tnico medio terapéutico en las EPID de causa desconocida,
ya que no se dispone en la actualidad de farmacos antifi-
bréticos con probada eficacia. Los firmacos que se utilizan
son glucocorticoides e inmunosupresores. Las indicacio-
nes y la duracién del tratamiento varian segun el tipo de
EPID. Los pacientes con hipertension pulmonar secundaria
pueden beneficiarse de la oxigenoterapia y de los vasodi-
latadores. Un estudio reciente ha demostrado que el silde-
nafilo ocasiona vasodilatacion pulmonar y mejoria del in-
tercambio gaseoso®2),

e Tratamiento de soporte?:

- Evitar tabaco y otros irritantes.

- Soporte nutricional.

- Oxigenoterapia.

- Ejercicio controlado.

- Broncodilatadores (uso selectivo).

- Vacunacion segun calendario asociando la vacuna
anual de la gripe y tratamiento agresivo de las infec-
ciones intercurrentes.

- Transfusiones sanguineas.

- Tratamiento del reflujo gastroesofdgico asociado, ya
sea un fendmeno primario o secundario.
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Tratamientos especificos:

- Evitacion de los desencadenantes en neumonitis por
hipersensibilidad.

- Antiinfecciosos como el ganciclovir durante 14-21
dias en infeccion por CMV y VEBSY,

- LBA terapéutico seriado y GM-CSF en la proteino-
sis alveolar asociada a déficit de proteina B del sur-
factantel®¥,

- Prednisona en neumonitis intersticial linfocitica, que
suele asociarse a infeccion por VIH y en menor me-
dida con otros inmunosupresores'®>.

- En la linfangioleiomatosis se precisa de drenaje del
quilotorax, alimentacion con dcidos grasos de cade-
na media, y a veces ciclofosfamida y etopdsido.

- Interferén o para la hemangiomatosis pulmonart®),

Tratamiento en los casos de causa desconocida:

- Corticosteroides: el tratamiento mas usado es pred-
nisona oral, aunque la terapia con pulsos de esteroi-
des parece asociar menos efectos colaterales, por lo
que este tratamiento es preferido por muchos grupos,
en particular en nifios con enfermedad significati-
val73%), Ademas asi se evita la regulacion a la baja de
receptores de glucocorticoides que se observa en el
tratamiento diario con este grupo de fairmacos®”.
La prednisona oral se usa a dosis de 1-2 mg/kg/dia,
durante un tiempo variable, generalmente 4-6 sema-
nas o hasta que exista respuesta satisfactoria. Se de-
be reducir la dosis a la minima para el control de la
enfermedad, usando regimenes de dias alternos si es
posible. La metilprednisolona iv a dosis de 10
mg/kg/dia con un maximo de 1gramo durante 3 di-
as consecutivos al mes normalmente requiere 6 ci-
clos para evaluar respuesta®.

- Hidroxicloroquina: se utiliza como alternativa a los
corticoides o cuando no existe respuesta a los mis-
mos, o aparecen efectos adversos. Puede asociarse
a los corticoides®®). La dosis es 6-10 mg/kg/dia di-
vidida en dos dosis.

- Inmunosupresores (si no respuesta a corticoides o
efectos adversos): ciclofosfamida, azatioprina®), me-
totrexate, ciclosporina o inmunoglobulinas a altas
dosis.

- Trasplante pulmonar: el trasplante pulmonar es la
tltima opcion terapéutica para las enfermedades pul-
monares infiltrativas difusas que progresan a fibro-
sis y causan insuficiencia respiratoria. Los candida-
tos a trasplante deben cumplir los requisitos genera-
les de cualquier candidato a trasplante pulmonar y
no presentar contraindicaciones. Para muchos auto-
res debe ser considerado como primera opcion en el
tratamiento de enfermedades pulmonares intersticia-
les asociadas a mutaciones en las proteinas del sur-
factante B y ABCA 364,

A. Salcedo Posadas y cols.

PRONOSTICO

El prondstico es variable segtn el tipo de enfermedad,
gravedad, estadio y respuesta a tratamiento. Deben ser con-
siderados ademds los aspectos genéticos. En ausencia de un
patron conocido de herencia, se sugiere que el riesgo de
recurrencia es del 10%“). Fallecen el 15% de los casos®**?).
La gravedad de la enfermedad definida por sintomas, satu-
racion de oxigeno en ejercicio, suefio y reposo, e hiperten-
sion pulmonar se ha demostrado 1til como predictor de la
probabilidad de supervivencia®.

La mayoria de los nifios se recuperan y pueden llevar
una vida normal; sélo unos pocos tienen secuelas, como
limitacion para el ejercicio o necesidad de oxigenoterapia
durante largo tiempo®?,

SEGUIMIENTO

Para valorar la evolucion y respuesta al tratamiento, la
European Respiratory Society y la American Thoracic So-
ciety han elaborado criterios de consenso para la sarcoi-
dosis y la fibrosis pulmonar idiopatica, que, de forma gene-
ral, pueden utilizarse para el resto de enfermedades pulmo-
nares intersticiales difusas. Es recomendable realizar la sis-
tematica siguiente®?):
1. Seguimiento trimestral:

- Control clinico (en especial hay que valorar la dis-
nea utilizando siempre escalas validadas).

- Radiografia de torax.

- Exploracion funcional respiratoria (espirometria for-
zada, volimenes pulmonares, prueba de difusion y
gasometria arterial en reposo)®!),

2. Control anual:
- TACAR de torax.

- Pruebas de esfuerzo.
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