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Este es un tema que debes dominar con soltura porque, ademas
de ser el mas preguntado dentro de la neumologia, te ayudara
a entender la fisiopatologia de las distintas enfermedades res-
piratorias. Es importante que comprendas los distintos patrones
espirométricos y sepas diferenciar el patrén obstructivo del res-
trictivo.

La principal funcién del aparato respiratorio es la de permitir
una adecuada oxigenacion de la sangre y eliminar el anhidrido
carbonico producido. Esto se logra gracias a cuatro procesos:
ventilacion, perfusion, distribucién y difusion. El resultado es el
intercambio gaseoso. Cualquier trastorno en estos procesos
puede provocar hipoxemia, siendo la causa mas frecuente de la
misma el trastorno en la relacién ventilacion-perfusion.

La mecanica ventilatoria es el conjunto de fuerzas capaces de
vencer la resistencia que ofrecen la caja toracica y el parénquima
pulmonar, para llevar a cabo la ventilacion. Una respiracién nor-
mal consta de una fase inspiratoria y una fase espiratoria. La
inspiracion es un proceso activo que consume energia, porgue
requiere la utilizacion de los musculos inspiratorios para vencer
las resistencias que se oponen a la entrada de aire en los pulmo-
nes. Estos musculos son los intercostales externos, paraesterna-
les, esternocleidomastoideo, escaleno y, el mas importante, el
diafragma. La espiraciéon normal es pasiva.

Es el movimiento de gas desde la atmdsfera hasta el interior de
los pulmones durante la respiracion. Intervienen los siguientes
elementos:

1. Sistema conductor: arbol traqueobronquial

Existe una zona de conduccion que no participa en el intercam-
bio gaseoso, llamada espacio muerto anatémico (desde nariz
hasta bronquiolos terminales, que consta de unos 150 cc). De-
bemos diferenciarla del espacio muerto alveolar, que se co-
rresponde con el aire contenido en alveolos no perfundidos y
gue aumenta en determinadas patologias, como las enfermeda-
des intersticiales, enfermedades vasculares pulmonares (TEP),
etc. Se denomina espacio muerto fisiolégico a la suma del
espacio muerto anatémico y del espacio muerto alveolar.

La resistencia al paso de aire por la via aérea depende sobre
todo de la seccion transversal del conducto, por lo que la via
aérea superior (nariz, boca, faringe, laringe y trdquea) presenta
la mayor resistencia, mientras la pequefa via aérea contribuye
solo el 10-20% de la resistencia total de la via aérea.

2. Volumenes pulmonares
Volumenes estaticos
Determinan la cantidad de aire que hay en los pulmones, te-
niendo en cuenta las distintas posiciones que adopta la caja to-
racica. Para calcularlos se utiliza la espirometria.
Distinguimos cuatro volimenes estaticos:
- Volumen Corriente (VT): volumen de aire que entra en los
pulmones durante una respiracién normal (500 ml aproxima-
damente).
- Volumen Residual (VR): volumen de gas que permanece
en los pulmones después de una espiracion forzada maxima
(1.200 ml aproximadamente).
- Volumen de Reserva Espiratorio (VRE): volumen de gas

expulsado durante una maniobra espiratoria maxima después
de haber eliminado el volumen corriente, o el volumen que se
puede espirar tras una espiracion normal (1.100 ml aproxima-
damente).
- Volumen de Reserva Inspiratorio (VRI): volumen de gas
inhalado durante una maniobra inspiratoria maxima tras una
inspiracion normal (3.000 ml aproximadamente).
La suma de dos o mas de los volumenes anteriores determina
cuatro capacidades:
- Capacidad Pulmonar Total (CPT o TLC)
cantidad de aire que contienen los pulmones cuando se hallan
totalmente distendidos. Es la suma de todos los volumenes
(aproximadamente 5.800 ml).
- Capacidad Funcional Residual (CFR) es el
volumen de gas que permanece en los pulmones después de
una espiracién normal. Es la posicion de reposo del aparato
respiratorio (2.300 ml aproximadamente) = VR + VRE.
- Capacidad Vital (CV): volumen de gas expulsado durante
una espiracion maxima a partir de una inspiracion maxima
(4.600 ml aproximadamente) = VT+VRE+VRI = CPT-VR.
- Capacidad Inspiratoria (ClI): volumen de gas inspirado du-
rante una maniobra forzada maxima a partir de la CFR (3.500
ml aproximadamente) = VRI + VC.
Para calcular el VR, y por tanto la CPT y la CFR, es necesario re-
alizar la técnica de dilucion de helio o la pletismografia corporal.
El resto de voliumenes estaticos se pueden calcular con la espi-
rometria.

CPT = 5.800
CV =4.600
Cl =3.500
CFR =2.300
a &
o = 3.000
VRE =1.100
CRF
VR=1.200

Figura 1. Volimenes pulmonares estaticos.

Volumenes dinamicos
Miden cantidad de gas en condiciones de movimiento del
mismo, fundamentalmente durante una espiracion forzada. Al
introducir el factor tiempo estamos refiriéndonos a flujos (volu-
men/tiempo). Para calcularlos utilizamos el espirémetro.
- VEF1 o FEV,: volumen de gas espirado en el primer segundo
de una espiracién forzada.
- Capacidad Vital Forzada (CVF): volumen total que el pa-
ciente espira mediante una espiracion forzada maxima.
- Flujo mesoespiratorio: flujo espiratorio forzado de aire en
la parte media de la espiracion (FEF 25%-75% o VMFM, velo-
cidad méaxima del flujo mesoespiratorio). Es la medida mas sen-
sible para valorar la obstruccion precoz de la pequefia via aérea
(vias de didametro menor a 2 mm) y suele ser la primera altera-
cion detectada en fumadores
- indice de Tiffeneau (IT): se define como VEF,/CVF y su
valor normal es de 0.8, e indica obstruccion si es menor de 0.7
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Figura 2. Volumen espirado en el primer sequndo (FEV1).

Todos los volimenes pulmonares (tanto estaticos como dina-

micos) dependen de la raza, edad, sexo y peso del individuo y

se considera como normal valores comprendidos entre el 80%

y 120% del esperado, excepto el FEF 25%-75%, que se consi-
dera como normal a partir del 60% del tedrico.

3. Volumen de cierre

A volumenes inferiores a la CFR, la presion pleural inspiratoria
puede hacerse positiva en las bases y originar un cierre distal de
las vias aéreas, probablemente en los bronquiolos respiratorios.
Este volumen aumenta con la edad, pudiendo superar a la CFR
en ancianos aparentemente sanos. En otras situaciones en las
que la retracciéon elastica del pulmén estad reducida (EPOC)
puede producirse esta misma situacion, de forma que las porcio-
nes basales de los pulmones sélo son ventiladas intermitente-
mente.

75%

CVF 50% 1 FEV

25% »

R | S S

Figura 3. Volimenes pulmonares dinamicos.

Podemos distinguir dos conceptos tedricos: la ventilacion total
o volumen/minuto y la ventilacion alveolar. Sabiendo que la fre-
cuencia respiratoria (FR) es 12-16 respiraciones minuto:
Ventilacion total = VT x FR

Asi, la ventilacion total es el volumen total de aire movilizado
en un minuto.
Sin embargo, la ventilacién alveolar o volumen real de aire sigue
la formula siguiente:

Ventilaciéon Alveolar (VA) = (VT - espacio muerto) x FR

Es decir, la VA representa el volumen real de aire que participa
en el intercambio gaseoso en un minuto.

El pardametro fundamental que determina la ventilaciéon en un
persona sana es la presion parcial de CO, en sangre arterial
(PaCO,).

4. Elasticidad pulmonar (retraccién elastica)

Representa la resistencia a la expansion que ofrecen las estruc-
turas elasticas del pulmon y la caja toracica o, dicho de otro
modo, la tendencia a volver a la configuracion inicial cuando la
fuerza de distorsion inspiratoria cesa. Depende de las fibras elas-
ticas del tejido pulmonar y de la tension superficial del surfac-
tante pulmonar. La elastancia esta disminuida tipicamente en el
enfisema pulmonar por destrucciéon de tejido pulmonar.
Distensibilidad pulmonar (compliance)

Es la inversa de la elastancia; refleja la facilidad para la insufla-
cion pulmonar. Mide los cambios de volumen en relacién con
los cambios de presion y es una medida estatica,
esto es, cuando el flujo es cero. Esta disminuida en patologias
que ofrecen una resistencia a la entrada de aire en los pulmo-
nes, como el edema pulmonar, las enfermedades intersticiales
y las alteraciones esqueléticas toracicas. Esta caracteristicamente
aumentada en los procesos en los que se produce destruccion
del tejido elastico, como en el enfisema. Las caracteristicas pre-
sién-volumen del pulmén no son lineales. Cuando aumenta
mucho el volumen pulmonar, los elementos elasticos se distien-
den al limite, y los cambios en la presion transpulmonar a partir
de entonces apenas modificaran el volumen pulmonar. Por
tanto, la compliance es menor a elevados volimenes pulmonares.
Las propiedades elasticas del conjunto del sistema respiratorio se
determinan a partir de la curva presién-volumen en relajaciéon
(ver figura 4). La CFR representa el punto de equilibrio del sis-
tema caja toracica-pulmén, cuando los musculos respiratorios
estan relajados. En la curva de la caja toracica observamos que
a CFR, la presion de relajacion de la caja torécica es negativa, es
decir, que a este volumen, la caja toracica tiende a expandirse.
Por otro lado, la curva de presién-volumen del pulmon refleja
que a CFR, el retroceso elastico del pulmén hace que éste tienda
a colapsarse. Por ello, la CFR es el volumen de equilibrio en que
la tendencia de los pulmones a colapsarse es igualada por la
tendencia de la caja toracica a expandirse.

SISTEMA RESPIRATCRIO
Presiones retraccidn eldstica
Sisterna Respiratorio
Cajatordcica 1 =~ —- PA-Pam
Ppl-Patm ! ,’

Figura 4. Curvas presion-volumen de relajacion pulmonar, de la caja toracica y
del sistema respiratorio.

5. Patrones de funcion anormal

Restrictivo

Existe una dificultad para llenar de aire el pulmén, por lo que
todos los volumenes pulmonares estan disminuidos, sobre todo
la CPTyla CV . El'in-



dice de Tiffeneau serd normal o mayor de 0.8.
A su vez, dentro de las alteraciones restrictivas y en funcion del
VR, podemos distinguir:
- Enfermedades con patrén restrictivo con aumento del VR
- se trata de alteraciones extraparenquimatosas
en las que, tanto la inspiracion como la espiracion estan afec-
tadas. Por lo tanto, al pulmén le cuesta tanto llenarse como
vaciarse de aire y por ello el VR suele aumentar. Son ejemplos
tipicos algunas alteraciones de la caja toracica, como la espon-
dilitis anquilosante y enfermedades neuromusculares, como la
miastenia gravis, Guillain-Barré, distrofias musculares, etc.
- Enfermedades con patron restrictivo con disminucién del
VR: se incluyen enfermedades en las que predomina la dificul-
tad para llenar de aire los pulmones y el VR suele disminuir.
Dentro de éstas, encontramos las enfermedades restrictivas
parenquimatosas, como la sarcoidosis, la neumoconiosis y al-
gunas enfermedades intersticiales, como la fibrosis pulmonar
idiopatica . También se incluyen alteraciones extraparen-
quimatosas con disfuncién principalmente inspiratoria, como
la obesidad (enfermedad restrictiva mas frecuente), la cifoes-
coliosis y enfermedades neuromusculares, como la pardalisis
diafragmatica, pues el diafragma es un musculo exclusiva-
mente inspiratorio .
Otros parametros que tienen interés en la patologia restrictiva
son la presion espiratoria (PEM) e inspiratoria maximas (PIM),
gue valoran la fuerza muscular que se tiene que desarrollar en
una espiracion o inspiracion forzada ante una via aérea ocluida.
En la enfermedad restrictiva extraparenquimatosa inspiratoria y
espiratoria, tanto el PIM como el PEM pueden ser normales o
estar disminuidos, mientras que en la extraparenquimatosa ins-
piratoria el PEM serd normal, pero el PIM puede estar dismi-
nuido (paralisis diafragmatica).
Tanto en la patologia obstructiva como en la restrictiva paren-
quimatosa, el PIM y el PEM son normales.

Il
b 1
Normal o aumentado Variable
Normales PIM puede | Normales o |

Tabla 1. Patron restricitvo.

Obstructivo

Se caracteriza por la dificultad para el vaciamiento del aire. Por
tanto, la CPT estard normal o aumentada y el VR

estard aumentado. Sabiendo que CPT = CV+VR, la CV estara
normal o disminuida. El FEV4 estara disminuido y por tanto el in-

- Sarcoidosis

- Neumoconiosis

- Fibrosis pulmonar idiopatica

- Otras enfermedades intersticiales

Miastenia gravis
Guillain - Barré
Distrofias musculares

Paralisis diafragmatica

Obesidad

Cifoescoliosis Espondilitis anquilosante

Tabla 2. Principales enfermedades respiratorias con patron restrictivo.

dice de Tiffeneau estara disminuido (< 70%) . El
PIM y el PEM seran normales .

Son patologias que cursan con patrén obstructivo: la EPOC, el
asma, la fibrosis quistica, las bronquiectasias, la bronquiolitis y
algunas enfermedades intersticiales, como la histiocitosis X y la
linfangioleiomiomatosis.

Es importante recordar, respecto a las enfermedades que cursan
con patrén obstructivo, que la primera alteracion de los parame-
tros funcionales es la disminucion del PEF,5_750.

En los trastornos obstructivos, durante el ejercicio, aparece un
fendmeno denominadado hiperinsuflacién dinamica. La ta-
quipnea, al acortar el tiempo de espiracion, impide el vaciado al-
veolar completo, con el consiguiente aumento de VR y CFR, y
descenso concomitante de la CVF . No hay empe-
oramiento de la obstruccién: el VEMS no decae, a menos que el
tiempo espiratorio se haga inferior a un segundo.

H b ) 7 b
l No 1 Variable l l

1. El VR no se calcula con la espirometria, sino mediante
pletismografia o la técnica de dilucion del helio

2. Toda enfermedad con 1 VR es una enfermedad obstructiva
(con la excepcion de las enfermedades restrictivas extra-
parenquimatosas con disfuncién inspiratoria y espiratoria)

3. Toda enfermedad con IT <0,7 es una enfermedad obstructiva
(sin excepciones)

4. El FEV1 no sirve para el diagndstico de nada; sélo sirve para
el prondstico

5. Un IT normal o 1 en un sujeto enfermo indica enfermedad
restrictiva (sin excepciones)

6. Control de la ventilacion
Centros respiratorios
Las conexiones neuronales entre el centro respiratorio y la cor-
teza cerebral permiten el control voluntario de la ventilacién.
Los centros respiratorios involuntarios se localizan en la sustan-
cia reticular del bulbo (nucleos inspiratorio y espiratorio) y de la
protuberancia (centro neumotéxico y apnéustico). El centro neu-
motaxico regula la duracién de la inspiracion, de manera que la
estimulacién de este centro acortard las inspiraciones e incre-
mentara la frecuencia respiratoria; si se lesiona, aparece una res-
piraciéon tipica regida por el centro apnéustico (respiracion
apnéustica con inspiracion prolongada).
A pesar de que el principal estimulante directo a nivel bulbar es
el ion H+, éste atraviesa la barrera hematoencefalica con dificul-
tad, a diferencia del CO,. Por ello, el principal estimulo para la
inspiracion es sin duda la hipercapnia. Sin embargo, en los pa-
cientes con retencion crénica de CO,, como en la EPOC, el cen-
tro bulbar se habitta a elevadas concentraciones de CO, y se
hace insensible a su incremento, pasando a ser la hipoxemia el
principal estimulo. Esto ocurre porque, en respuesta al incre-
mento de CO,, el rifion retiene HCO3 que pasa al LCR y se une
al ion H* disminuyendo su concentracion. Por esta razon, en los
pacientes con retencion crénica de CO, no se deben emplear
altos flujos de oxigeno para no inhibir el estimulo que supone la
hipoxemia, que es el principal en estos pacientes.
Receptores
Pueden distinguirse tres tipos en funcion de su localizacién ana-
tomica:
- Pulmonares (mecanorreceptores):
e Bronquiales y bronquiolares: responden a estimulos de es-
tiramiento del parénquima pulmonar, enviando sefales inhi-
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bitorias a través del nervio vago, que tienden a hacer mas
corta la inspiracion, aumentando asf la frecuencia respiratoria
(reflejo de Hering-Breuer). Protegen asi de una posible hiper-
distension pulmonar.
e Via respiratoria: responden a la irritacion con estornudos o tos.
* Receptores J (yuxtacapilares): responden a cambios del in-
tersticio o por aumento del volumen capilar.
- Quimiorreceptores: periféricos o arteriales (adrticos y bifurca-
cion carotidea), que responden a cambios en el pH, pCO, y
pO, de la sangre (fundamentalmente a la pO,) y centrales
(probablemente localizados en el bulbo raquideo), que sélo re-
conocen cambios en los dos primeros (siendo el estimulo de la
pCO, mas potente que el del pH).
- Musculares: situados en el huso de los diferentes musculos
respiratorios. Responden a reflejos de estiramiento.
Consecuentemente el patron ventilatorio se modifica por:
1. Efecto de la voluntad.
2. Cambios en el pH, la pO, y/o la pCO, arteriales.
3. Depresion SNC (sedantes).
4. Estimulacion de los receptores intrapulmonares (embolia
pulmonar, neumonia, asma) o estimulacién de los quimiorre-
ceptores periféricos.
5. Obesidad, mixedema, enfermedades neuroldgicas o estimu-
lacion de los quimiorreceptores centrales (acido acetilsalicilico,
naloxona, enfermedades neurolégicas).
Perfusion pulmonar
En el parénquima pulmonar existen dos sistemas circulatorios
diferentes: la circulacién pulmonar propiamente dicha, que
interviene de manera directa en el intercambio de gases (la mas
importante cuantitativa y cualitativamente) y la circulacién
bronquial. La funcién de esta Ultima es nutrir las vias aéreas,
constituyendo una fraccion minima del gasto cardiaco (1-2%),
por lo que, excepto en algunas enfermedades (bronquiectasias,
insuficiencia ventricular izquierda), su trascendencia funcional
es escasa. De hecho, la funcion pulmonar se mantiene intacta
incluso en ausencia completa de circulaciéon bronquial (tras-
plante pulmonar).
La circulacién pulmonar a diferencia de la circulacién sistémica,
posee presiones muy bajas (entre 25 mmHg en la sistole y 8
mmHg en la didstole, con una presién media de la arteria pul-
monar de 14 mmHg) y unas resistencias vasculares pulmonares
(RVP) minimas y que se modifican muy poco frente a aumentos
notables del gasto cardiaco. Ello se debe, por una parte, a que
se produce distension de capilares previamente perfundidos vy,
por otra, a que se perfunden nuevos territorios capilares (fené-
meno de reclutamiento o “recruitment”). De esta forma, se re-
duce el trabajo del ventriculo derecho necesario para mantener
una perfusién capilar constante.
Otra diferencia respecto a otros érganos es que ante la hipoxia
se produce vasoconstriccion, para impedir que zonas mal
ventiladas sean perfundidas, credndose una redistribucién del
flujo hacia zonas oxigenadas. Este mecanismo mantiene la rela-
cion ventilacion/perfusion (V/Q), pero si se mantiene mucho en
el tiempo, se desarrollan cambios proliferativos que conducen a
una hipertensién pulmonar irreversible i
La distribucion del flujo sanguineo viene condicionada por un
efecto gravitacional. Cuando la presién diastolica es mayor que
la alveolar se produce una perfusion continua, mientras que si
la presion del aire alveolar es mayor que la presion sanguinea ca-
pilar, los capilares se cierran y no existe flujo sanguineo.
Podemos dividir el pulmén en tres zonas, segun el flujo sea
constante, intermitente o nulo.
Normalmente, los pulmones sélo tienen zonas de los tipos 2 y
3 de flujo: la zona 2 (flujo intermitente) en las zonas apicales y
la zona 3 (flujo continuo) en todas las zonas inferiores. Cuando
un sujeto esta en posicion de bipedestacion, el flujo sanguineo
por los vértices pulmonares es intermitente, con flujo durante la
sistole y cese del mismo en la diastole, dado que en los vértices
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la presién alveolar supera la presion diastélica. Cuando un sujeto
estad en decubito, no existe ninguna zona pulmonar que quede
por encima de unos pocos centimetros sobre el corazén, por lo
que el flujo sanguineo es en su totalidad de zona 3, incluidos los
vértices.

Zona 1 (patoldgica):
- Virtual ausencia de flujo sanguineo
- P. alveolares > P. sistdlica

Zona 2 (bipedestacion):
- Flujo intermitente
-P.S>Pa>PD

Zona 3 (en dectibito):
- Flujo sanguineo constante
- P. diastdlica > P. alveolares

Figura 5. Flujo sanguineo regional pulmonar.

<40  >45

Figura 6. Presiones parciales de p0, y pCO,



Adecuacion ventilacion/perfusion
Para que exista un correcto intercambio de gases, es necesario
que los alveolos bien ventilados estén ademas bien perfundidos,
es decir, debe existir una adecuada relacion ventilacion/perfu-
sion (V/Q). Las alteraciones extremas posibles son las siguientes:
- Unidad de espacio muerto: zona alveolar normalmente
ventilada pero no perfundida. La relacion V/Q tiende a infinito.
La poca sangre que atraviese estas unidades tendra valores de
pO, y pCO, similares a las del aire inspirado
- Unidad de shunt: zona alveolar normalmente perfundlda
pero no ventilada. La relacién V/Q tiende a cero. La composi-
cion de la sangre que sale de dicha unidad sera similar a la de
la sangre venosa que entrd en el capilar pulmonar.
- Unidad silente: unidad alveolar no perfundida ni ventilada.

Recuerda que, aunque tanto la ventilacion como la perfusion

son mayores en las bases, la relacion ventilacion/perfusion es

mayor en los vértices, por lo que la sangre que sale de los vér-
tices sale mejor oxigenada que la que sale de las bases.

Difusion
Consiste en el paso de gases a través de la membrana alveolo-
capilar.
El CO, tiene una capacidad de difusion 20 veces mayor que la
del O, por lo que ante un fallo respiratorio lo primero que acon-
tece es la disminucion de la PaO,, y posteriormente el aumento
de la PaCO,.
En condiciones normales, para que el intercambio gaseoso
tenga lugar basta el tercio inicial del recorrido del capilar (tiempo
de trénsito de hematies a través del capilar), y en los dos tercios
restantes no hay difusion gaseosa. Ello explica que las alteracio-
nes en la difusién no suelan producir hipoxemia en reposo ya
que se utilizarfan los dos ultimos tercios del recorrido para el in-
tercambio gaseoso. Solamente cuando el paso de la sangre a
través del capilar debe ser mas rapido, es decir durante el ejer-
cicio, es cuando suele aparecer hipoxemia como consecuencia
de una difusién disminuida.
La eficacia de este intercambio se valora mediante la diferencia
o gradiente alveolo-arterial de O, (P(A-a) O,). Se considera
como normal un gradiente menor de 15 mmHg en jévenes,
pero en ancianos puede alcanzar 30 mmHg o mas.
Para calcular el gradiente utilizamos la siguiente formula:
D (A-a) 02 = PAOZ - PaOz
PAO, = FiO, x (Pb- PH,0) - PaCO,
R

- PAO,: presion alveolar de O,.

- FiO5: fraccion de O, en el aire inspirado (0.21).

- Pb: presién barométrica ambiental (760 mmHg).

- PH,O: presion parcial de vapor de agua del aire inspirado (47

mmHg).

- PaCoO, : presion arterial de CO,.

- R: cociente respiratorio, o relaciéon entre la produccion de

CO, y el O, consumido (0.8).

7. Capacidad de difusion
Se valora con la difusién pulmonar medida con monoxido de
carbono (DLCO). Depende de cinco factores:
- La superficie y grosor de la membrana alveolo-capilar,
siendo la causa mas frecuente de disminucién de la DLCO la
destruccion del parénquima pulmonar bien por rotura de ta-
biques (como ocurre en el enfisema pulmonar) o bien por fi-
brosis pulmonar (como ocurre en las enfermedades
intersticiales).
- Adecuacion de la relacion ventilaciéon-perfusion.
- Concentracion de hemoglobina en sangre, ya que es la

encargada de fijar el CO. Por ello en enfermedades que pre-
sentan hemorragia alveolar (Wegener, PAN microscépica, LES,
hemosiderosis pulmonar idiopatica, sindrome de Goodpasture,
etc) existe un aumento de la difusion. En la anemia se subes-
tima la difusion, pues el CO difunde bien pero no hay hemo-
globina que lo pueda fijar apareciendo un valor de DLCO
falsamente descendido ; justo lo contrario ocurre
en la poliglobulia.
- Volumen de sangre en capilares pulmonares. Cuanto mayor
sea la perfusion alveolar, mayor sera la difusion.
Asi, sucede que en las fases iniciales de la insuficiencia cardiaca
congestiva, debido al elevado volumen sanguineo capilar, au-
mentara la difusion; sin embargo en fases mas tardias, el edema
intersticial y alveolar dificultan la difusion, pudiendo ser normal
e incluso llegar a disminuir.
Por otro lado, en enfermedades como el tromboembolismo pul-
monar (TEP) y en la hipertension pulmonar, dado que disminu-
yen tanto el volumen capilar pulmonar como la superficie total
de capilares pulmonares, la difusiéon va a disminuir.

- Fases iniciales de insuficiencia

- Enfisema ; -
. - cardiaca congestiva

- Enfermedades intersticiales .
- Hemorragia alveolar

- TEP . .

) . - Poliglobulia (falsamente
- Anemia (falsamente descendido)
. e aumentado)

- Hipertension pulmonar

- Embarazo

SRR L IIE] - Asma bronquial

Tabla 3. Alteraciones de la DLCO

El intercambio gaseoso depende de la ventilacion, de la perfu-
sion, de la relacion V/Q y de la difusion.
Para valorar el intercambio gaseoso, podemos usar la gasome-
tria, la pulsioximetria y la capacidad de difusion del CO (DLCO).
Mediante la gasometria podemos diferenciar diversas situacio-
nes patoldgicas:

- Hipoxemia: PaO, <80 mmHg.

- Hipercapnia: PaCO, > 45 mmHg

- Insuficiencia respiratoria parcial: PaO, <60 mmHg.

- Insuficiencia respiratoria global: PaO, <60 mmHg y PaCO,

>45 mmHg.
Normalmente, la gasometria también proporciona el pH, el bi-
carbonato, el exceso de bases y el gradiente alveolo-arterial de
oxigeno.
Es muy importante asegurarnos de que la muestra de sangre es
arterial y no venosa. Ante un paciente clinicamente asintomatico
que presenta una PO, <40 mmHg y/o una PCO, 246 mmHg de-
bemos sospechar que la extraccion no se ha realizado correcta-
mente y que se corresponde con datos de sangre venosa

El mejor pardmetro que evalla el estado de oxigenacion es la
Pa0,. Para conocer el contenido de oxigeno que hay en sangre
arterial se utiliza la formula:

Contenido O, en sangre arterial =

O, disuelto + O, combinado

Tan sélo el 3% del total del O, va disuelto en el plasma; concre-
tamente 0.0031 ml de O, por decilitro de sangre por mmHg.
El O, se transporta fundamentalmente combinado junto a la he-
moglobina, formando la oxihemoglobina, de forma que cada
gramo de hemoglobina saturada transporta 1.34 ml de O,. El
porcentaje de saturacion (SaO,) se puede extraer de la curva de
disociacion de la hemoglobina conociendo la PaO,
Por tanto:



Contenido O, arterial =
(0.0031 x PaO,) + (1.34 x [Hb] x Sa02)

El trasporte de CO, es diferente. Tan sélo un 7% del CO, va di-
suelto en plasma. El resto se distribuye del siguiente modo: 70%
en forma de anién bicarbonato y un 20-30% en forma de car-
baminohemoglobina.

La PaO, es el mejor parametro para valorar el transporte de oxi-
geno. La pulsioximetria valora el porcentaje de SaO, de la hemo-
globina y es la mejor técnica para valorar el transporte de
oxigeno en pacientes criticos o inestables o en presencia de CO
o0 metahemoglobinemias

La Sa0, de la hemoglobina se relaciona con la PaO, mediante
la curva de disociacion de la hemoglobina; en ella se observa
como diversos factores la desplazan haciendo que aumente o
disminuya la afinidad de la hemoglobina por el oxigeno.

Figura 7. Curva de disociacion de la hemoglobina.

Los factores que desplazan la curva hacia la derecha y por
tanto hacen que disminuya la SaO, y que se ceda O, mas facil-
mente son :

- La acidosis (1 H+, 1 PaCO, y | pH -efecto Bohr-).

- El aumento de la temperatura.

- El aumento del 2.3 difosfoglicerato (DPG).

- El aumento de la PaCO;.
Desplazan la curva hacia la izquierda los contrarios: el au-
mento del pH, el descenso de la PaCO,, el descenso del DPG y
el descenso de la temperatura.
Se denomina Pgq al valor de PaO, para el que la hemoglobina
se encuentra saturada al 50%; en condiciones normales es cer-
cano a 27 mmHg.
En el tratamiento de la insuficiencia respiratoria, la oxigenotera-
pia intenta conseguir una PaO >60 mmHg y una SaO =290% que
asegura un aporte suficiente de oxigeno a los tejidos. Si con flu-

Efecto Bohr: aumento de la liberacién de oxigeno a los tejidos
cuando el di6xido de carbono y los hidrogeniones desplazan
la curva de disociacion de la oxihemoglobina a la derecha.
Esto determina que cuando la sangre alcanza los capilares ti-
sulares, el diéxido de carbono que penetra en la sangre proce-
dente de los tejidos desplaza la curva a la derecha, lo que
suelta oxigeno de la hemoglobina y por tanto se libera mas
oxigeno a los tejidos.

Efecto Haldane: la unién del oxigeno a la hemoglobina tiende
a desplazar el diéxido de carbono de la sangre. Este efecto
determina que en los pulmones se produzca un aumento de la
liberacion del diéxido de carbono, porque la hemoglobina
toma oxigeno

jos bajos de oxigeno suplementario no aumentamos la PaO,,
habra que aumentar el aporte de oxigeno vigilando la ventila-
cion (PaCO,) y el nivel de conciencia . Si no hay
una respuesta adecuada, habrad que pasar a la ventilacion me-
canica para mantener un pH normal y una PaO, >60 mmHg.

La hipoxia consiste en el déficit del aprovechamiento de O,.
Se define como hipoxemia el descenso de O, en la sangre,
siendo la PaO, menor de 80 mmHg. Es una de las causas de hi-
poxia pero no la Unica.

Los distintos tipos de hipoxia quedan resumidos en la siguiente
tabla:

Disminucion de la PO, EPOC
Disminucion del Anemia
contenido de O, Intoxicacion por CO
Disminucion del Shock

caudal de O, Obstruccion local

Disminucion de
la utilizacion celular
de 02

Intoxicacion por
cianuros

Tabla 4. Tipos de hipoxia.

Existen varios mecanismos que pueden causar hipoxemia. Para
identificar el mecanismo responsable ante un paciente con hi-
poxemia, lo primero que debemos mirar es la PaCO,:
1. PaCO, aumentada: el mecanismo responsable mas proba-
ble serd la hipoventilacion

. Hipoventilan pacientes con SAOS (sindrome de apnea

obstructiva del suefio) o con enfermedades neuromusculares

. En estos pacientes la PaO, esta disminuida y la

PaCO, aumentada. Mejoran con aportes de O,. Ademas el

gradiente D(A-a) O, suele ser normal (excepto en la obesidad
que puede aumentar en las bases pulmonares)

; por ello y como norma general, si el gradiente esta au-
mentado, pensaremos en la existencia de un mecanismo adi-
cional (shunt, alteracion de la ventilacion-perfusion, etc) que
contribuya a la hipoxemia.

2. PaCO, normal o disminuida: existen varias opciones:
- D (A-a)O, normal (menor de 15 mmHg): situaciones en las
que aparece una disminucion de la PO, en el aire inspi-
rado, como ocurre en las alturas o al respirar aire con con-
centraciones de oxigeno inferiores al 21 % (por ejemplo en
ambientes de hacinamiento). Estos pacientes también mejo-
ran si administramos oxigeno, debido a que en ellos la PaO,
disminuye como consecuencia del descenso de la PAO,.
- D (A-a)0, aumentado (mayor de 15 mmHg): debemos dis-
tinguir varias situaciones en funcién de la respuesta a la ad-
ministracion de oxigeno a alto flujo:
e No corrige la hipoxemia: “efecto shunt” o cortocir-
cuito. Es debido a la presencia de alveolos perfundidos
pero no ventilados (porque el alveolo esta ocupado: neu-
monia, hemorragia alveolar, edema agudo de pulmén, sin-
drome de distres respiratorio del adulto). La relacion V/Q es
0y la sangre que sale de esa unidad alveolar serd muy pa-
recida a la sangre venosa que llegé al capilar pulmonar.
Aungue la administracién de oxigeno no corrige la hipoxe-
mia , en la practica
clinica se suele emplear oxigeno como tratamiento, para
que ayude a elevar la PaO, segun se vaya resolviendo el
proceso. El efecto shunt también aparece en:

- Toxicos capaces de inducir edema pulmonar no cardiogé-

nico, como los opidceos, el CO, el cianuro, los salicilatos, etc.



- Cortocircuitos vasculares extrapulmonares (CIA, etc).

- Cortocircuitos vasculares intrapulmonares adquiridos,

como la cirrosis, o hereditarios como la enfermedad de

Rendu-Osler.

- Atelectasia (colapso alveolar).

e Corrige la hipoxemia:

- Alteracion de la relaciéon ventilacion/perfusion

(V/Q): (mecanismo causal mas frecuente de hipoxemia
). Esto es lo que ocurre en el

TEP, enfermedades intersticiales, enfermedades alveola-

res, enfermedades de la via aérea (EPOC, asma), etc.

- Alteracion de la difusion: ocurren en el enfisema, en

el edema pulmonar y en enfermedades intersticiales, en

las que es muy tipico que la hipoxemia aparezca con el

ejercicio y no con el reposo. La Unica enfermedad en la

que la alteracion de la difusion provoca hipoxemia en re-

poso sin otro mecanismo asociado es la fibrosis pulmonar

idiopatica.
1p0,
pCo,
>45mmHg  Normalo |

Hipoventilacion D (A-a)0,

<15 >15

| Fi0, Respuesta a 0,

No Si

- Discordancia V/Q

Shunt _ pfteracion difusion

Figura 8. Algoritmo resumen de las causas de hipoxemia.

Del tema de fisiologia y fisiopatologia debes recordar
algunos conceptos importantes:

1. El mejor indicador del estado de ventilacién de un individuo
es la PaCO,, existiendo una relacién inversa entre ambos
(cuanto menor es la ventilacién, mayor sera la PaCO,).
2. La Pa0, es el mejor parametro para evaluar la oxigenacion.
Sin embargo, en la intoxicacién por mondxido de carbono,
puede dar un valor equivocadamente normal, debiendo utili-
zarse en estos casos la pulsioximetria, puesto que el monoxido
de carbono se une con mayor afinidad que el oxigeno a la he-
moglobina, desplazandolo de manera que disminuye la Sa0,.
3. Para el calculo de la D(A-a)0, es necesario conocer la PaCO,.
4. Recuerda que en el enfisema 1 la distensibilidad y | la DLCO.
5. El sequimiento y pronéstico de las enfermedades obstructivas
se valoran mediante el FEV4, mientras que el de las enfermeda-
des restrictivas mediante la DLCO.
6. El factor mas importante en la produccion de la hipertension
pulmonar es la hipoxemia, por lo que cualquier enfermedad pul-
monar que produzca hipoxemia a la larga puede producir hi-
pertension pulmonar y cor pulmonale.

7. Ante una hipoxemia, para diferenciar entre efecto shunt y al-
teracion de la relacion ventilacion/perfusion, se debe realizar
una gasometria con FiO, 100% y valorar si existe respuesta

a la administracion de oxigeno (MIR).

8. El tratamiento de la insuficiencia respiratoria aguda consiste
en la correccion de la hipoxemia (oxigenoterapia o ventilacion)
y de la causa desencadenante.

7,35-7,45
22-28
35-45
280

Tabla 5. Valores normales de la gasometria arterial

Es un tema muy preguntado. Es importante dominar la actitud
diagnostico-terapéutica ante un nodulo pulmonar solitario asi
como las caracteristicas propias de cada tipo de tumor pulmo-
nar. El estadiaje del cancer de pulmén es uno de los pocos que
de cara al MIR debes dominar a la perfeccion, pues depen-
diendo de éste cambiaré la actitud a llevar a cabo. También es
importante dominar los criterios de irresecabilidad e inoperabi-
lidad tumoral asi como el pronéstico de los mismos.

Se define nodulo pulmonar solitario (NPS) como la presencia de
una opacificacion radiolégica de 1-3 cm, rodeada de parén-
quima pulmonar sano, no asociada a atelectasias o adenopatias. Se
denomina masa cualquier opacidad mayor de 3 cm, con indepen-
dencia de sus caracteristicas radioldgicas; dado su alto riesgo de ma-
lignidad, el planteamiento ante una masa debe ser mas agresivo,
optando por la reseccion.
Ante un nédulo pulmonar solitario, son datos de benignidad:
- Edad menor a 35 anos.
- No fumador.
- Algun criterio radiolégico de benignidad:
e Tamano menor de 2 cm o ausencia de crecimiento a los 2
anos del diagndstico (es importante al diagnéstico comparar
la imagen con radiografias previas del paciente, si las hubiere)

e Tiempo de duplicacién menor a 30 o mayor a 300 dias.

e Presencia de lesiones satélites o imagenes radiograficas de

calcificaciones en palomita de maiz (hamartoma), en ojo de

buey (granuloma), nido central denso o multiples focos punti-

formes.
Si reune criterios de benignidad, se vigilara con radiografias o
TAC trimestrales durante el primer afio y, posteriormente, se
hara una prueba de imagen anual, generalmente hasta el quinto
ano; si se produce variacion del nédulo se procederd a su diag-
néstico anatomopatoldgico, o directamente se realizara resec-
cion(dependiendo del grado de sospecha de malignidad).



Figura 1. Nédulo pulmonar solitario.

Nédulo pulmonar solitario 1-3 cm

Rx térax previas

Criterios benignidad Criterios malignidad
- <35 afios y no fumador - Ff‘madqr_>35 anos
- Duplicacién en <1 mes - Sintomatico
- Margen nitido - No cumple criterios
- Lesiones satélites benignidad
- Nido central denso
- Mdltiples focos
puntiformes Probabilidad Probabilidad
- Imagen en “ojo de intermedia o alta (clinica y
Buey” (granuloma) discordancia radiol6gica)
- Calcificacion en clinico-
palomitas de maiz adiolégica
(hamartoma) .
Reseccion:
VATS o
toracotomia
Control Rx cada 3 meses
>1 afio, controles anuales
+
PET
Crecimiento z
e s
- periféricos
aguja fina
Fibrobroncosco- A
pia mas biopsia Nédulos
transbroquial centrales

Figura 2. Manejo del nédulo pulmonar solitario.

Si el paciente no reune criterios de benignidad, se debe proceder
en funcién de la probabilidad de malignidad. Si no reune crite-
rios de malignidad, pero la probabilidad de malignidad es baja,
puede optarse por seguimiento radiolégico estrecho. Si el pa-
ciente presenta alta probabilidad clinica y radiolégica de malig-
nidad, se deberia proceder directamente a la reseccion bien
mediante VATS (video-assisted thoracoscopic surgery), minima-
mente invasiva y con baja morbimortalidad, o si resultara inacce-
sible mediante toracotomia.

Si la probabilidad es intermedia o hay discordancia entre la pro-
babilidad clinica y radiolégica se debera estimar la posibilidad
de que sea maligno a la hora de pedir nuevas pruebas. Basica-

mente tendremos tres opciones:
1. PET: dado su alto coste, solo se solicitara si la probabilidad
clinica siendo baja o intermedia, tiene un TAC sospechoso, o
si siendo probabilidad alta, el TAC no muestra signos de ma-
lignidad. La positividad del PET obliga a realizar directamente
una reseccion. Si es negativo, quizas sea aconsejable realizar
una puncion transtoracica con aguja fina.
2. La puncioén transtoracica con aguja fina, es una prueba fun-
damental en los pacientes con probabilidad clinica intermedia,
especialmente Utiles para los nédulos periféricos
3. La fibrobroncoscopia mas toma de biopsia es una técnica en
claro desuso, aunque se puede aun plantear ante nédulos muy
centrales.

Todo NPS es maligno mientras no se demuestre lo contrario.
En todo paciente con un NPS de reciente diagnostico se debe
realizar un TAC toracico con contraste.

Su maxima incidencia ronda los 60 afos.

Los tumores primarios de pulmén representan el 90% del total
de tumores pulmonares, por tanto el pulmén es una de las
pocas localizaciones donde los primarios son mas frecuentes
que los metastaticos; ademas mas del 90% de los tumores pri-
marios son malignos.

En Espafa el tipo histolégico mas frecuente era el epider-
moide, aunque Ultimamente estd aumentando la frecuencia re-
lativa del adenocarcinoma. La estirpe histoldgica mas frecuente
en no fumadores es el adenocarcinoma. En EEUU la estirpe mas
frecuente es adenocarcinoma, y la incidencia en mujeres se ha
igualado a la de varones.

Se ha demostrado que existe una relacion entre el nimero de ci-
garrillos consumidos y algunos tipos de canceres pulmonares
(practicamente en todos salvo en el adenocarcinoma).

La relacion es dosis dependiente. El riesgo de desarrollar un cancer
de pulmon en los exfumadores se aproxima al de los no fumado-
res al cabo de 10 afios. Sin embargo, aunque disminuye el riesgo
de cancer, éste no llega a igualarse al de los no fumadores.
Existen otros carcinégenos pulmonares como el asbesto, que pre-
senta un papel sinérgico con el tabaco en el desarrollo del cancer
de pulmén (el carcinoma pulmonar que mas frecuentemente se
relaciona con la asbestosis es el carcinoma epidermoide).

En las células tumorales se encuentran lesiones genéticas adqui-
ridas responsables de la activacion de oncogenes como el K-ras,
implicado en el adenocarcinoma; cambios en el oncogen c-myc
puede verse en los carcinomas de células no pequefias (CCNP), asf
como en los carcinomas de células pequenas (CCP “oat cell”).

El carcinoma epidermoide y el anaplasico de células pequefas
suelen presentarse como una masa central, a diferencia del ade-
nocarcinoma y el anaplasico de células grandes que suelen ha-
cerlo como una masa periférica.

En el momento del diagndstico, un 20% tiene enfermedad lo-
calizada, un 25% afectacion linfatica regional y un 55% metas-
tasis (casi un 95% en el de células pequefas, que es el que con
mas frecuencia metastatiza por via sanguinea).

Los tumores que se presentan como una masa central (creci-
miento endobronquial) cursan con tos (lo mas frecuente) con/sin
hemoptisis (ante todo fumador mayor de 40 afios con aumento



de la tos y/o expectoracién hemoptoica se debe realizar una
broncoscopia aunque la radiografia de térax sea normal)

. Asimismo, cuando obstruyen completamente la luz
bronquial pueden ocasionar atelectasia (la neoplasia pulmonar
es la causa mas frecuente de colapso obstructivo), v, si se infecta
el parénquima pulmonar distal, producen neumonias de repe-
ticion en el mismo Iébulo .

El carcinoma anaplasico de células grandes y el adenocarcinoma
suelen presentarse como una masa periférica y suelen cursar
con dolor pleuritico, tos y disnea (aunque generalmente no dan
sintomas hasta fases avanzadas).

Todos ellos pueden invadir estructuras vecinas y presentarse
con un cuadro de afectaciéon regional que curse con disfonia
(por infiltracion del nervio laringeo recurrente), enfermedad
pleural con/sin derrame (por extension pleural), elevaciéon de he-
midiafragma (por infiltracién del frénico), sindrome de Horner,
sindrome de vena cava superior, arritmias e insuficiencia cardi-
aca (por infiltracién miocardica), taponamiento cardiaco (por in-
filtracion pericérdica), etc.

La afectacion linfatica regional consiste en adenopatias y, en
ocasiones, linfangitis carcinomatosa, que cursa con disnea e in-
filtrados intersticiales.

Las regiones donde con mas frecuencia metastatiza el carci-
noma pulmonar son higado, hueso, suprarrenales (sobre todo
los CNCP) y cerebro (sobre todo los CCP). Es rara la disemina-
cion hematogena al pulmon contralateral.

Figura 3. Metastasis cerebral de un CCP.
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Figura 4. Clinica segtn la localizacion del tumor.

A continuacion, se exponen las caracteristicas mas importantes
de cada tumor:

Carcinoma epidermoide o escamoso

Es el cancer de pulmoén maés frecuente en Espana . Afecta
sobre todo a lébulos superiores y suele presentarse como una
masa central. En el momento del diagndstico puede presentar
metastasis extratoracicas en el 50% de los casos, a pesar de lo
cual es el tipo histolégico de mejor prondstico. Histolégica-
mente, se caracteriza por la formacion de puentes intercelulares
y/o queratina (globo o perla cérnea, pero puede faltar en sub-
tipos muy indiferenciados). Es la causa mas frecuente de
masa maligna cavitada (cavitan el 20%) y de sindrome de
Pancoast. El sindrome de Pancoast aparece en tumores que
asientan en los vértices pulmonares, fundamentalmente carcino-
mas epidermoides, que producen destrucciéon de la primera y
segunda costillas asf como afectacion de las raices nerviosas C8,
T1y T2. Cursa con dolor localizado en hombro-brazo, especial-
mente de la region cubital, y/o atrofia de musculos de la mano
(por afectacion del plexo braquial), asi como sindrome de Hor-
ner (por afectacion del simpético cervicotoracico) que consiste
en miosis, ptosis , enoftalmos, y, en ocasiones, tras-
tornos de la sudoracion facial (anhidrosis ipsilateral). Este tipo de
tumor es el que con més frecuencia puede secretar una sustan-
cia PTH-like , pudiendo producir hipercalcemia e hi-
pofosfatemia.

Figura 5. Sindrome de Horner provocado por un tumor de Pancoast.

Adenocarcinoma
Es el tumor que caracteristicamente asienta sobre las cicatrices
pulmonares cronicas, como son las cicatrices tuberculosas
. Es el mas frecuente entre los no fumadores. Suele pre-
sentarse como una masa periférica bien delimitada y no suele
cavitarse. Es la causa mas frecuente de nédulo pulmonar
solitario maligno. Caracteristicamente afecta a la pleura,
siendo la causa mas frecuente de derrame pleural maligno.
Puede producir osteoartropatia hipertréfica que consiste en la
presencia de acropaquias junto con periostitis y que cursa con
dolor y tumefaccién . Presenta metastasis extratoracicas
en el 80% de los casos. Dentro de los CCNP es el que tiene mas
tendencia a metastatizar via hematégena.
En el subtipo de carcinoma bronquioloalveolar, las células neo-
plasicas se disponen a lo largo de los alvéolos y tienden a dise-
minar por via transbronquial. Puede presentarse como un
nédulo periférico o como un infiltrado parenquimatoso inters-
ticial en la radiografia de térax. Es caracteristico, aunque no fre-
cuente, la broncorrea abundante blanquecina, siendo la
citologia de esputo mas rentable que en el resto de tumores.

Carcinoma anaplasico de células pequenas (CCP), en grano
de avena, microcitico u “oat cell”
Radioldgicamente es tipica la presencia de una masa central mas
adenopatia. Es el tumor que mas frecuentemente secreta hor-
monas-péptidos, por lo que es el que con mas frecuencia pro-
duce sindromes paraneoplasicos:



Figura 6. Anatomia patoldgica de carcinoma microcitico de pulmén.

- Hiponatremia por secreciéon inadecuada de ADH
o por secrecion del péptido atrial natriurético.
- Hipopotasemia por secrecién ectopica de ACTH.
- Es la causa mas frecuente de sindrome de vena cava su-
perior
(junto con los linfomas), del sindrome de Eaton-Lambert, de la
ceguera retiniana, de la degeneracion cerebelosa subaguda y
de la disfuncion cortical paraneoplésica.
Presenta metastasis extratoracicas en el 95% de los casos.
En el 90% de los CCP se encuentra la deleccién 3p.

Carcinoma anaplasico de células grandes

Es el subtipo con mas tendencia a cavitarse después del carci-
noma epidermoide. Suele presentarse como una masa periférica
0 nodulo. Presenta metdstasis extratoracicas en el 80% de los
casos. Como sindrome paraneoplasico puede producir gineco-
mastia.

- Es el mas frecuente
- Es el que se cavita con mayor frecuencia
- Sindrome de Pancoast

Central - PTH-like (hipercalcemia)

(atelectasia) - El de peor prondstico
- Sindrome de vena cava superior
- Sindromes paraneoplasicos
- Degeneracion cerebelosa subaguda

- El mas frecuente en no fumadores
- Mas frecuente sobre areas
cicatriciales (TBC)
o - Afecta a pleura
Periférico - Osteoartropatia hipertrofica

- Cavita 20%
- Ginecomastia

Tabla 1. Caracteristicas principales de los tumores pulmonares.

El carcinoma ePidermoide se asocia a la secrecion de PTH
y al tumor de Pancoast

El aDEnocarcinoma produce DErrame pleural

El carcinoma de células en a VENA (oat cell) se asocia a
sindrome de VENA cava superior

El carcinoma de células GRANDES se asocia a
mamas GRANDES (ginecomastia)

Tumores pumonares metastasicos

Los tumores pulmonares metastasicos se caracterizan porque
pueden cursar con mas frecuencia con linfangitis carcinomatosa.
Si un paciente presenta un primario controlado y localizado, con
metastasis exclusivamente a nivel pulmonar y tolera la reseccién
quirurgica, se procedera a ella (el osteosarcoma es el que mejo-
res resultados ofrece).

Tanto la historia clinica como la exploracién fisica son dos aspec-
tos fundamentales a tener en cuenta en la evaluaciéon del pa-
ciente con sospecha de cancer de pulmén.

Ante la sospecha clinica de cancer de pulmon, lo primero a re-
alizar es una radiografia de térax y, como la mayor parte de
tumores se desarrollan en la via aérea principal, los signos radio-
gréaficos mas frecuentes van a ser el ensanchamiento hiliar (por
el tumor o por la presencia de adenopatias mediastinicas) y la
atelectasia. La obstruccion de un bronquio principal o lobar pro-
voca una imagen de atelectasia parcial o total, que se asocia
con frecuencia a una condensacién distal (denominada sin-
drome de Golden).

Figura 7. Carcinoma broncopulmonar central.

El diagnostico especifico de los tumores malignos en la mayoria
de casos es obtenido a partir de la fibrobroncoscopia. Para
que la rentabilidad diagndstica sea la adecuada se deben realizar
3-4 biopsias y combinarlo con el correspondiente estudio cito-
l6gico del broncoaspirado. En el caso de los tumores centrales
bastara con la realizacion de una biopsia bronquial, mientras
que en los periféricos y de tamafno <3 cm, la rentabilidad diag-
néstica serd menor, por lo que deberd realizarse una biopsia
transbronquial o incluso una puncién transtoracica

. Una vez diagnosticado, es necesario establecer la exten-
sién tumoral, encaminada a descartar la afectacion mediastinica
o la presencia de metastasis a distancia que contraindiquen la ci-
rugia con intencion curativa.
Para llevar a cabo la evaluacion de la extension tumoral intrato-
racica, la técnica de eleccion es la TAC toracica que permite
evaluar la presencia de adenopatias mediastinicas. Como
norma, se considera que la presencia de adenopatias mediasti-
nicas mayores a 1 cm de didmetro en la TAC obliga a confirmar
su naturaleza neoplasica mediante exploraciéon quirlrgica del
mediastino (mediastinoscopia, mediastinotomia o toracos-
copia) antes de plantearse la exéresis tumoral.
La mediastinoscopia , mediastinotomia o toracos-
copia se realizaran siempre que no exista sospecha de enferme-



dad neoplasica diseminada mas alla del mediastino, y cuando el
enfermo pueda tolerar una futura cirugia de reseccion pulmo-
nar. Estan indicadas siempre ante la existencia de adenopatias
patoldgicas en la TAC tordcica y en carcinomas de células pe-
guenas en estadio I. En ausencia de adenopatias en el TAC se
debe valorar la realizacion de estas técnicas en los tumores hi-
liares o en el tumor de Pancoast; no obstante hay centros en los
que se realiza de forma sistematica antes de la cirugia con inten-
cion curativa.

La mediastinoscopia es la técnica de eleccién en la evaluacion
de las adenopatias paratraqueales derechas , tra-
gueobronquiales proximales y subcarinales. Esta técnica es util
para ver el mediastino medio. De su uso pueden surgir diversas
complicaciones, de las que las mas frecuentes son la paralisis
del nervio recurrente izquierdo y la infeccién de la herida quirur-
gicay, las mas graves, la mediastinitis y la hemorragia.

Las adenopatias situadas en la ventana aortopulmonar y las ca-
denas preadrticas son inaccesibles a la mediastinoscopia y re-
quieren de mediastinotomia anterior o toracoscopia.

La mediastinotomia se indica en carcinomas del l6bulo supe-
rior izquierdo y en los del bronquio principal izquierdo. Esta téc-
nica es util para ver el mediastino anterior.

La toracoscopia estd indicada cuando se observan en la TAC
toracica adenopatias paratraqueales derechas, aorto-pulmona-
res, paraesofagicas y en el ligamento pulmonar y en el estudio
del derrame pleural.

Estudio ganglionar

Tumor LSI o
bronquio principal izquierdo

Mediastinoscopia

Medio
- Paratraqueales - Paratraqueales
- Subcarinales - Subcarinales
Mediastinotomia
Anterior Mediastinocopia
izquierdo
- Prevasculares
(preacrticos)
- Ventana aorto- - Preadrtico
pulmonar - Ventana aorto-
pulmonar
Toracoscopia

Mediastinostomia
- Aorto-pulmonar
- Paratraqueales
derechos
- Paraesofégicos
- Ligamento pulmonar

Figura 8. Técnicas quirtrgicas para el estadiaje ganglionar.

La resonancia magnética es superior a la TAC en las siguientes
situaciones:
- Adenopatias en la regién subcarinal y/o ventana aorto-pul-
monar.
- Afeccion de la vena cava superior, arterias pulmonares y co-
razon.
- Evaluacioén de los tumores apicales (tumor de Pancoast) pues
delimita mejor la invasién del plexo braquial, arteria subclavia
y canal medular.
Si hay sintomas esqueléticos se practicara una gammagrafia 6sea.
La TAC cerebral esta indicada cuando existe sintomatologia
neurolégica y en el microcitico de pulmén.

Estadiaje TNM: carcinoma no microcitico (CCNP)

T (tumor)
- TO: no hay evidencia de tumor a distancia.
- Tx: células tumorales (en esputo o muestra del lavado bron-
coalveolar) sin que el tumor sea visible por imagen ni por fi-
broscopia.
- Tis: Cancer in situ.
- T1: tumor <3 cm. (didmetro mayor) rodeado de parénquima
o pleura visceral, sin evidencia de invasion mas alla del bron-
quio lobar.
- T2: se considera T2 cualquiera de las siguientes caracteristicas:
e Tumor >3 cm.
¢ Cualquier tamafo si produce:
- Invasién de pleura visceral.
- Atelectasia y/o neumonitis post-obstructiva (siempre que
no afecte a todo un pulmén).
- Invasién del bronquio principal a mas de 2 cm de la carina.
- T3: cualquier tamafo con:
e Afectacion directa de:
- Pared torécica (tipico de Pancoast). Diafragma.
- Pleura mediastinica.
- Pericardio parietal.
- Nervio frénico.
e Invasion del bronquio principal siempre que se localice a
menos de 2 cm de la carina, pero sin afectacion carinal.
e Tumor asociado a atelectasia o neumonitis obstructiva de
todo un pulmén.
- T4: cualquier tamano con afectacion de mediastino, corazoén,
grandes vasos, traquea, esofago, cuerpos vertebrales o carina,
o bien, la presencia de derrame maligno (pleural o pericardico).
Se considera también T4 la existencia de nodulo/s tumorales
separados del original en el mismo l6bulo .
La afectacion del nervio recurrente y el sindrome de vena cava
superior también se consideran T4, salvo que el tumor sea cla-
ramente periférico y no esté en relacion con estos sintomas, en
cuyo caso seran por afectacion ganglionar.

T3: “DIME PAPA ESQUIZOFRENICO”
Se considera T3 la afectacion de
Dlafragma,

Pleuras M Ediastinica y PArietal,
PAred toracica (tumor de Pancoast) y
el nervio FRE/NI/CO (3 silabas)

T4: “4 RECURREN AL CAVA Y EL CAVA SE DERRAMA”
Se considera T4 la afectacion del
Nervio RE/CU/RREN/TE (4 silabas),
el sindrome de vena CA VA superior y
el DERRAMIE pleural maligno, entre otros

N (ganglios)
- Nx: los ganglios regionales no pueden ser evaluados.
- NO: no hay afectacion ganglionar (para poder afirmar que
estamos ante un estadio NO debemos biopsiar seis o méas gan-
glios).
- N1: afectacion de ganglios peribronquiales o hiliares ipsilate-
rales.
- N2: afectacion de ganglio mediastinicos ipsilaterales y/o sub-
carinales.
- N3: afectaciéon de ganglios hiliares o mediastinicos contrala-
terales, escalenos o supraclaviculares (ipsi o contralaterales).



N1
1 estacion ganglionar: perihiliar o peribronquial ipsilateral

N2
2 estaciones ganglionares: mediastinicos ipsilaterales
y/o subcarinales

N3

3 estaciones ganglionares: cualquiera contralateral, escalenos
o supraclaviculares ipsilaterales

- N1: Peribronquiales y/o hiliares ipsilaterales, extension directa

- N2: Mediastinicos ipsilaterales y/o subcarinales

N3: Mediastinicos, hiliares contralaterales, escalenos o supracla-
viculares ipsi o contralaterales

NX: No se puede valorar los ganglios regionales
NO: Sin metastasis ganglionares regionales

Figura 9. Estadificacion ganglionar del cancer de pulmén.

M (metastasis)
- Mx: no se puede valorar la presencia de metastasis.
- MO: sin metastasis.
- M1: metastasis a distancia o en otro l6bulo pulmonar.

lla b
llla
llib

Clasificacion estadios

- Oculto: TXNOMO

- Estadio 0: TisNOMO

- Estadio IA: TINOMO

- Estadio IB: T2ZNOMO

- Estadio I1A: TINTMO

- Estadio I1B: TZ2ZN1MO0/T3NOMO

- Estadio I11A: T1- 3N2MO/T3N1MO

- Estadio I11B: TANO- 3MO0/T1- 3N3MO
- Estadio IV: T1-4NO- 3M1

Tabla 2. Estadios del CNCP.

Estadificacion del carcinoma microcitico (CCP)

El estadiaje se correlaciona con la posibilidad de radioterapia:
- Enfermedad localizada: es abarcable por un campo de radio-
terapia toréacica. Suele ser una enfermedad confinada a un he-
mitérax y ganglios regionales (incluidos mediastinicos, hiliares
contralaterales y supraclaviculares contralaterales), obstruccion

de la vena cava superior y afeccion del nervio recurrente.
- Enfermedad avanzada: no abarcable por radioterapia.

Carcinoma no microcitico (CNCP)
La mejor opcion terapéutica es la exéresis quirtrgica. En estos
casos se valorara tanto la potencial resecabilidad del tumor (de-
pendera de su localizacion y extension, es decir, de que el ciru-
jano sea o no capaz de extirpar todo el tejido tumoral), como la
potencial operabilidad del paciente (dependera de la capacidad
funcional respiratoria y de la presencia de enfermedades aso-
ciadas que presente el paciente).

Indica irresecabilidad cualquiera de las siguientes situaciones:
- Estadio IV (metastasis a distancia, aunque en ocasiones se
plantea la resecabilidad)

- Estadio lllb
- Carcinoma microcitico en estadio >I.
El principal criterio de inoperabilidad se basa en el FEV,

- FEV; <1L: inoperable. En algunos pacientes, se puede admi-
nistrar broncodilatadores y repetir la determinacién. Si es
mayor a 1, se debe calcular el FEV, postoperatorio predicho

- FEV, entre 1-2 L: calculo del FEV postoperatorio predicho a

través de una gammagrafia de perfusion; si es <0,8 L 0 <30%

del tedrico, el paciente es inoperable.

- FEV, >2 L: operable.
Otros criterios de inoperabilidad son los siguientes:

- DLCO (obligada si sospecha EPID o QT induccién) <60%.

-VC < 45% irreversible.

- PaCO, > 45 mmHg irreversible.

- Hipertension pulmonar severa.

- Prueba de esfuerzo con consumo maximo O, <15ml/kg/min.

- IAM 3 meses previos

- Arritmia ventricular no controlable.

- Enfermedades asociadas graves e incontrolables.

- Mal estado clinico (Karnofsky <40%).
Los criterios de operabilidad definen el riesgo de mortalidad perio-
peratoria, no la tolerancia funcional tras la cirugia
Una vez valorada la resecabilidad y la operabilidad tumoral, de—
bemos tratar el tumor en funcién del estadio:
Ante un cancer in situ podemos optar por la reseccién conser-
vadora o por la administracion de la hematoporfirina intravenosa.
Los estadios I-llla se realizara siempre que sea posible cirugia
con intencién curativa (lobectomia y excepcionalmente se puede
aplicar una cirugia muy conservadora, como es la segmentecto-
mia o reseccion atipica).
Aungue en el carcinoma de pulmén no microcitico la quimiote-
rapia es en general poco Util, la quimioterapia preoperatoria es
cardinal en el tratamiento del estadio IllaN2 con la intencién de
que los ganglios en estadio N2 pasen a N1/NO, en cuyo caso se
puede aplicar cirugia.
En los estadios lllaN1 la adicién de quimioterapia neoadyu-
vante mejora las posibilidades de remisiéon completa y aumenta
la supervivencia, y esta casi establecido como una préactica ha-
bitual, aunque puede optarse por la cirugia aislada.
En los estadios lla y llb, la adicién de quimioterapia neoadyu-
vante también ha demostrado mejorar las cifras de superviven-
cia , si bien dada la buena respuesta a la cirugia
aislada no es una practica universal y en muchos centros se
sigue interviniendo sin quimioterapia previa.
En el tumor de Pancoast, que por definicion es un T3, el tra-
tamiento consistird en aquél que corresponda a su estadio pero
aplicando primero radioterapia neoadyuvante. Los estadios
T3NOMO y T3NTMO se tratan con cirugia previa radioterapia; el
estadio T3N2MO se trata con radioterapia y quimioterapia neo-
adyuvantes, y cirugia posterior si procede; el estadio T3N3MO se
trata con quimioterapia y radioterapia local paliativa.



Los estadios lllb y IV son no resecables (recuerda que un N3
independientemente del T, siempre es una con-
traindicacion absoluta para la cirugia) .
En el estadio lllb, el tratamiento consiste en radioterapia mas
quimioterapia. En casos seleccionados, como TANOMO con afec-
tacion relativamente limitada (como la invasion de la auricula
izquierda o del eséfago ), se puede plantear ade-
mas cirugfa para prevenir complicaciones, y asocia un leve au-
mento de la supervivencia. La reseccion de la carina se realiza en
casos muy seleccionados y comporta una elevada mortalidad
postoperatoria, asi como una notable morbilidad en forma de
neumonia, fistulas broncopleurales, rotura de vasos, empiema e
insuficiencia del munon.
En el estadio IV, los regimenes de quimioterapia con cisplatino
mejoran la supervivencia y la calidad de vida de los pacientes. Se
puede aplicar radioterapia paliativa ante metastasis 6seas dolo-
rosas, compresion medular, disnea, paralisis de cuerda vocal o
taponamiento. En caso de derrame pleural maligno, se proce-
derd a su drenaje y, si recidiva, se realizard pleurodesis.
El tratamiento de eleccion en el sindrome de vena cava superior
se basa en diuréticos, corticoides y radioterapia locorregional

A modo de resumen recuerda:
- Estadios I-llla — CIRUGIA (Si N2 realizar QT neoadyuvante).
- Estadios lllb-IV — QT, RT paliativa (N3 es contraindicacion
absoluta para cirugia).

Sospecha clinica
Rx térax
TAC toracoabdominal

Fibrobroncoscopia
+ biopsia bronquial

Fibrobroncoscopia +
biopsia transbronquial o PTT

CNCP

Mediastinoscopia / Mediastinotomia / Toracoscopia

Irresecable

Resecable

FEV, preoperatorio

>2 L 1-2L <1L

FEV,
Operable postoperatorio
predicho

Inoperable

Broncodilatadores

>0,8L06 <0,8L6
>30% <30%

Repetir FEV, a las
2 semanas

Cirugia No cirugia

Figura 10. Algoritmo diagndstico-terapéutico del CNCP.

Carcinoma microcitico

La base del tratamiento es la quimioterapia. Se aplicara cirugia
con quimioterapia si se encuentra en estadio I. Si la enfermedad
esta limitada al térax se aplicara radioterapia toracica mas qui-
mioterapia; si la enfermedad esta extendida, se aplicara quimio-
terapia exclusivamente.

Dada la tendencia a metastatizar de este tipo de tumores, si se
logra la remision completa debe afiadirse radiacion holocraneal
profilactica.

Enfermedad limitada: QT + RT
Si remision completa: RT holocraneal profilactica

Enfermedad extendida: QT

Complicaciones postquirargicas

En general, tras la cirugia del cancer de pulmén pueden produ-
cirse trastornos del ritmo cardiaco, hipotensién secundaria a la
hemorragia (ante un sangrado mayor a 200 ml/h durante mas
de tres horas, o bien, mayor de un litro en las primeras 24 horas,
se debe realizar una revisién quirtrgica), edema pulmonar, ate-
lectasias, infeccion pulmonar o de la herida quirdrgica. Otra
complicacion postquirtrgica importante es el enfisema subcuta-
neo que puede acompanarse de expectoracién serohematica y
disnea. Obliga a descartar una fistula en el muiién bronquial,
patologia que requiere realizar de forma inmediata un drenaje
toréacico, colocando el paciente en decubito lateral del lado in-
tervenido. Si dicha fistula aparece antes del tercer dia tras la ci-
rugia, lo mas probable es que se trate de una dehiscencia de la
sutura y se procederd a la sutura de la misma. Sin embargo, si
aparece pasados tres dias tras la cirugia, se debe proceder a la
realizacién de una toracostomia con drenaje del liquido pleural
y cura de la zona, pues el cierre directo de la fistula, en estos
casos, no ofrece buenos resultados.

El cAncer de pulmoén constituye la principal causa de muerte por
cancer. El tumor de peor prondstico es el microcitico por su ra-
pida capacidad de metastatizar. En general, la supervivencia a
los 5 afnos es menor del 50% si la enfermedad esta localizada,
y menor del 25% si el tumor se encuentra extendido. El tamafo
del tumor primario influye en la supervivencia en estadio I, mien-
tras que el nimero de ganglios afectos N1 es el factor pronos-
tico mas importante en el estadio Il.

Es el mas frecuente de los tumores benignos. De ellos, el 80%
son tumores carcinoides . Aunque también puede presen-
tarse como un tumor periférico, en el 80% de los casos el car-
cinoide suele ser de localizacién central, y suele cursar con tos
cronica, hemoptisis (ya que esta muy vascularizado), o atelecta-
sia .

Ante un paciente joven menor de 40 afios, no fumador, que
presenta una tumoracién pulmonar central deberemos sospe-
char un tumor carcinoide.

Carcinoide, Central, y <Cuarenta afos

El carcinoide es un tumor derivado de las células de Kultchitzsky
del sistema APUD, que presentan granulos neuroendocrinos y



secretan sustancias vasoactivas, por lo que puede presentar sin-
tomas caracteristicos (pero poco frecuentes) de sindrome car-
cinoide rubor facial, hipotensién, fiebre, diarrea y
vomitos. A diferencia de los carcinoides del tracto gastrointes-
tinal, los pulmonares no requieren la presencia de metastasis
hepaticas para la aparicién del sindrome, pero si estan presentes
el sindrome carcinoide serd mas frecuente.

En un 10% de ocasiones se comporta como un tumor agresivo
(carcinoide atipico, maligno o tipo 2), y presenta metastasis, fun-
damentalmente en higado y en ganglios linfaticos.

A pesar de ser tumores muy vascularizados, el diagnéstico debe
hacerse con biopsia.

El tratamiento de eleccidn es la reseccidon quirlrgica.

Es un tumor derivado de tejido pulmonar normal, que suele de-
butar en mayores de 60 afos, de localizacion periférica. Suele
ser silente. No precisa tratamiento.

Radiograficamente presenta una imagen patognomonica que
es la “calcificacion en palomita de maiz” . Si ésta no
aparece, se debe proceder a la reseccién quirtrgica para des-
cartar un posible origen maligno.

Es importante saber distinguir los dos tipos de derrame pleural
(exudado y trasudado), asi como la actitud terapéutica a seguir
en cada caso. Debes conocer los ejemplos mas representativos
de exudado y trasudado y sus caracteristicas.

Del neumotérax debes dominar la presentacion clinica, su diag-
ndstico y su tratamiento.

No descuides el estudio de los tumores pleurales, pues han apa-
recido preguntas al respecto en los Ultimos afios.

Por sus caracteristicas, y con fines diagnésticos, se clasifican en
trasudados y exudados.

_—

Figura 1. Derrame pleural izquierdo.

Es caracteristico el dolor pleuritico (manifestacion clinica mas
frecuente), agudo, punzante que aumenta con los movimientos
inspiratorios, tos o estornudo. Suele localizarse en el costado,
aunque puede tener otras localizaciones por la diferente inerva-
cion de la pleura. Otros sintomas con los que puede cursar son
disnea (depende mas de la rapidez de instauracién que de la
cantidad de liquido), tos improductiva o fiebre.

En la exploracion fisica destaca la abolicién de las vibraciones
vocales y la matidez a la percusién en la zona del derrame. En
la auscultacion pulmonar puede oirse el tipico roce pleural.
Ante la sospecha de un derrame pleural, lo primero que debe
realizarse es una radiografia de térax en proyecciones PAy la-
teral para el diagndstico; la proyeccién en decutbito lateral sobre
el hemitorax afecto permite valorar si es significativo (>1 cm). Lo
mas frecuente es ver el borramiento del &ngulo costofrénico pos-
terior en la radiografia lateral de térax. Si la cuantia del derrame
es mayor, se puede apreciar también el borramiento del &ngulo
costofrénico lateral en la radiografia posteroanterior. Pero la ima-
gen mas tipica de derrame pleural es la presencia de una opaci-
dad homogénea de borde céncavo superior (menisco pleural o
linea de Ellis-Damoisseau). Otras posibilidades, mas atipicas, son
la elevacion de un hemidiafragma en el derrame subpulmonar o
la opacificacion de todo un hemitérax con desplazamiento con-
tralateral del mediastino ante un derrame masivo.

La ecografia toracica es la prueba mas sensible para detectar
derrame pleural y es muy Util para detectar formas atipicas,
como los derrames loculados o encapsulados.

Si se confirma la presencia de liquido pleural libre, se debe rea-
lizar una toracocentesis para el estudio bioquimico, microbio-
l6gico y citoldgico del liquido. El estudio bioquimico permite
la clasificacion de los derrames pleurales en exudados y trasuda-
dos. Si el derrame cumple al menos uno de los siguientes crite-
rios de Light se clasificard como exudado

- Proteinas en liquido pleural /proteinas séricas >0.5.
- LDH en liquido pleural / LDH sérica >0.6.
- LDH en liquido pleural >2/3 del limite de la normalidad en
suero.
Ademaés permite analizar otros pardmetros como la glucosa
(<30 mg/dl tipico del derrame reumatoideo), colesterol, TAG,
amilasa (tipico de las pancreatitis, neoplasias o en perforacion
esofagica) .
El estudio citolégico también puede orientarnos:
- Hematocrito (liquido sanguinolento con hematocrito >1%
pensamos en derrame pleural maligno, TEP o traumatico)

- Predominio de polimorfonucleares: se correlaciona con pro-
cesos agudos (>10.000/cc derrame paraneumonico o em-
piema) y TBC inicial.
- Predominio mononuclear: procesos cronicos (linfocitos >50%
orienta a origen tuberculoso o tumoral).
- Presencia de eosindfilos: >10% orienta a presencia de sangre
0 aire en espacio pleural, asbesto, farmacos (nitrofurantoina),
parasitos y sindrome de Churg-Strauss.
El estudio microbiologico se realizard mediante la determina-
cion de Gram, de BAAR (bacilos acido-alcohol-resistentes) y cul-
tivo del liquido.
La biopsia pleural cerrada o ciega es un método poco cruento
que suele realizarse cuando no se ha llegado a un diagnéstico
etiolégico del exudado con la toracocentesis. Es particularmente
util en derrames tuberculosos (sensibilidad del 90% para cultivo
y visualizacion de granulomas).
Si la biopsia ciega tampoco es diagnéstica se procedera a reali-
zar una toracoscopia o biopsia pleural abierta, y si ésta sigue sin
ofrecernos el diagndstico, procederemos a una toracotomia.



IcC
No Si
- Asimétrico
Toracocentesis - Dolor pleuritico
- Fiebre
Criterios de Light: Si No
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- Anatomia patoldgica

Figura 2. Esquema diagndstico del derrame pleural

Insuficiencia cardiaca congestiva

Es la causa més frecuente de trasudado . Ademaés, es la
causa mas frecuente de derrame en paises desarrollados.

Casi siempre es bilateral (si es unilateral suele localizarse en el
lado derecho). Se suele diagnosticar por la historia clinica com-
patible, no siendo necesario realizar toracocentesis, excepto
cuando el derrame no sea bilateral, curse con dolor pleuritico o
fiebre o no se resuelva con el tratamiento de la ICC

Sindrome nefrético y cirrosis hepatica
El derrame esta en relacién con la hipoalbuminemia. El trata-
miento es el de la patologia de base

Derrame paraneuménico

Es la causa mas frecuente de exudado. Se asocia a neumonia
bacteriana, absceso pulmonar o bronquiectasias.

En el contexto de una neumonia, sélo sera necesaria la toraco-
centesis si el derrame es mayor de 10 mm en decubito lateral.
Hablamos de empiema cuando existe en el liquido pleural pus
y/o tincion de Gram o cultivo positivos.

. La presencia de un pH menor de 7.20 favorece el de-
sarrollo de un empiema. La mayoria de empiemas proceden de
un derrame paraneumonico y los gérmenes mas frecuente-
mente implicados son el S. aureusy el H. influenzae.

El tratamiento dependera de las caracteristias del exudado:
- Si la glucosa en el liquido pleural es mayor de 50 mg/dl y el
pH es mayor de 7.20, el tratamiento sera médico.
- Sila glucosa en el liquido pleural es menor de 50 mg/dl o el
pH es menor de 7.20 o se visualiza pus macroscopico o micro-
organismos en el gram, se requiere la colocacion de un tubo
de drenaje para vaciar el liquido pleural

- Ante la presencia de un empiema tabicado, se debe proceder
a la instilacion de fibrinoliticos en la cavidad pleural y, si éstos
fracasan, se practicard una toracotomia con desbridamiento

de la cavidad. En ultima instancia, se procedera a la decortica-
cion

Derrame neoplasico

Es la causa mas frecuente de derrame sanguinolento y la se-
gunda causa mas frecuente de exudado. Lo més frecuente es
que sea secundario a metastasis de cancer de pulmén (sobre
todo adenocarcinoma), mama y linfoma. La citologia es diag-
noéstica en 60-80% vy la sensibilidad aumenta con la biopsia
pleural. El tratamiento es el de la enfermedad de base. Si el de-
rrame es sintomatico con disnea intensa, se debe realizar eva-
cuacion del derrame con tubo de drenaje. En los derrames
malignos que precisan toracocentesis evacuadoras repetidas
estd indicada la realizacion de pleurodesis quimica (con talco o
bleomicina) . Previamente debemos descartar que exista
atelectasia secundaria a una obstruccién bronquial tumoral, por-
que en ese caso no habria reexpansion pulmonar y provocaria
un neumotdrax permanente.

Derrame tuberculoso

Enfermedades autoinmunes

Artritis reumatoide

En un 5% de las artritis reumatoides (sobre todo en las de larga
evolucién, en varones y si hay nédulos subcutaneos), puede apa-
recer derrame pleural. Suele ser de localizacion unilateral dere-
cha, tipo exudado, rico en linfocitos, con un pH menor de 7.20,
una glucosa menor de 30 mg/dl y valores elevados de
factor reumatoide (FR). Puede existir aumento de colesterol y
descenso del complemento. No suele tratarse y responde mal al
tratamiento de la AR.

Lupus

En el LES, el pH y la glucosa son normales (aunque pueden ser
bajos) y hay niveles elevados de ANA (>1/160) y bajos de com-
plemento en el liquido pleural. La presencia de células LE en el
liquido pleural es diagnéstica. Suele responder a los esteroides.

El derrame pleural mas frecuente es el de la ICC,
que es un trasudado

El exudado mas frecuente es el derrame paraneumanico

El exudado sanguinolento més frecuente es el tumoral

Exudados con caracteristicas peculiares

Derrame sanguinolento - Hemotérax

Ante la presencia de hematies en el liquido pleural, se debe

medir el hematocrito respecto al sanguineo:
- Hematocrito menor del 1%: no tiene significado patolégico.
- Hematocrito entre 1-50%: orienta a derrame neoplasico (causa
mas frecuente), TEP o derrame traumatico .
- Hematocrito mayor al 50%: se denomina hemotérax y suele
ser secundario a rotura vascular (adrtica, arteria intercostal, ar-
teria mamaria interna) lesion del parénquima pulmonar o iatro-
génico (biopsia pleural, anticoagulacion).

El tratamiento dependera de la cuantia del hemotorax:
- Si es <350 ml se tomara una actitud expectante.
- Si es >350 ml requiere colocacion de un tubo de drenaje.
- Si el sangrado inicial es >1500 ml en las primeras 24 horas o
la velocidad de sangrado >200 ml/h durante 4-5 horas conse-
cutivas, se procedera a la realizacién de toracotomfa urgente



Ante un derrame sero-sanguinolento siempre
debes descartar las tres Ts:
Tumor
TEP
Trauma

Quilotérax

Se caracteriza por la acumulaciéon de triglicéridos (TG >110
mg/dL) y quilomicrones en el espacio pleural (la presencia de
quilomicrones es patognomaonica), siendo el colesterol normal o
bajo (indice colesterol/triglicéridos <1). El aspecto del liquido es
lechoso.

Se debe, en la mayorfa de los casos, a la rotura del conducto
toracico por un traumatismo 0 por invasion neoplasica,
generalmente a partir de adenopatias malignas (especialmente
en linfomas). Es la principal causa de derrame en el neonato.
El tratamiento en los de origen traumatico consiste en la colo-
cacion de un drenaje endotordcico con la consiguiente cicatri-
zacion espontéanea. Se plantea la reconstrucciéon quirtrgica si no
se resuelve en 14 dias . Puesto que el quilotérax es
causa importante de malnutricién, siempre se debe instaurar
nutricion parenteral o enteral rica en triglicéridos de cadena
media (que pasan directamente al sistema porta sin necesidad
de pasar por el sistema linfatico).

Pseudoquilotérax

Comparte con el quilotérax el aspecto lechoso y se diferencia
por el bajo contenido en triglicéridos (TG <50 mg/dl) y el ele-
vado nivel de colesterol (>250 mg/dl). Suelen ser derrames cro-
nicos, en los que en ocasiones existen cristales de colesterol. Las
causas mas frecuentes de pseudoquilotérax son la artritis reu-
matoide y la tuberculosis.

Derrame lechoso

Colesterol

Normal o disminuido Elevado (>250 mg/dl)

Quilotérax Pseudoquilotérax
Confirmar Dos etiologias posibles
-TG >110 mg/dl
- Indice colesterol/TG <1 - TBC: Glucosa |, C 1
- Qm elevados - AR: Glucosa |||, C |

(patognomanico)

Figura 3. Diagnéstico diferencial del quilotorax y pseudoquilotorax.

Ante un pH <7.20 y glucosa <60 se debe hacer el diagnéstico
diferencial entre: tuberculosis, artritis reumatoide, derrame
paraneumonico complicado, neoplasia y rotura de eséfago

Es la presencia de aire en el espacio pleural. Puede ser esponta-
neo (sin traumatismo toracico previo) o traumatico. Dentro de
los traumaticos encontramos los penetrantes (pufialada) y los

cerrados; otro tipo son los yatrogenos producidos por técnicas
como la toracentesis, cateterizacion vias centrales, etc.

Si la presion intrapleural es positiva en todo el ciclo respiratorio
se llama neumotérax a tensién y es una ur-
gencia vital.

Debe sospecharse en pacientes con dolor y disnea brusca con
abolicion del murmullo vesicular.
Ante un paciente con dolor torécico la primera exploracion ra-
dioldgica que se hace es una Rx PA y lateral del térax en inspi-
racion , pero si se sospecha neumotorax y en los
casos dudosos se debe practicar una radiografia de térax en ins-
piracion y espiracion maxima (técnica también util para el diag-
néstico de cuerpos extrainos bronquiales

), que mostrara despegamiento de las hojas pleurales, co-
lapso pulmonar subyacente vy, si es a tension, desviacion con-
tralateral del mediastino.

Neumotorax idiopatico (espontaneo primario)
Suele deberse a la ruptura de una bulla apical subpleural
. Es tipico de varones jévenes, de habito asténico (altos
y delgados) y, en mas del 90% de los casos, fumadores
. Recidiva en la mitad de los casos, siendo la recurrencia
la complicacion mas frecuente del neumotérax espontaneo

Neumotoérax espontaneo secundario

Se presenta en pacientes con enfermedad pulmonar, sobre todo
EPOC. Suelen ser mucho mas sintomaticos que los anteriores y
de evolucion mas torpida.

El tratamiento inicial debe ser mas agresivo (tubo de térax y/o
pleurodesis).

Neumotoérax traumatico

Es frecuente el hemoneumotdrax. El tratamiento consiste en co-
locar dos tubos de drenaje simultdaneamente, uno superior (para
evacuar aire) y otro inferior (para evacuar sangre).

En el neumotdrax traumatico abierto es tipico encontrar un
bamboleo mediastinico.

Neumotoérax a tension

Suele producir compromiso respiratorio y/o hemodinamico (dis-
nea, hipotensién). No debe esperarse a la radiografia de torax,
ya que es una situacion urgente que requiere la rapida descom-
presion de la cavidad pleural

Neumotdrax normal Neumotdrax a tension

Figura 4. Neumotdrax normal y a tension.

Neumotoérax catamenial
Aparece en mujeres mayores de 25 anos y esta relacionado con
la ovulacion. Se trata con anovulatorios y, si no se corrige, se



emplea la pleurodesis. Es frecuente la recidiva.

El tratamiento inicial del neumotérax espontaneo primario de-

pende de la cuantia del neumotdrax:
- Si es <20-30%: la reexpansion del pulmén se puede conse-
guir espontaneamente manteniendo al paciente en reposo y
observacién. Si a los 5 dias no se ha resuelto, se procederd a
la colocacion de un tubo con aspiracion.
- Si es >20-30% o sintomatico: colocacién de un tubo de dre-
naje endotoracico bajo sello de agua o Pleur-Evac (3 compar-
timientos) . Si no existe burbujeo espontaneo, se
procederd a la aspiracion (aplicaciéon de presién negativa).
Cuando se consiga la reexpansion pulmonar, se debe pinzar el
drenaje durante 24 horas, hacer una radiografia de térax, y si
el neumotorax no se ha reproducido, se retira el drenaje. Se
considerara fracaso terapéutico cuando al séptimo dia persiste
burbujeo. Deberemos pensar en una fuga aérea, y el trata-
miento de eleccién entonces sera la bullectomia o la pleurode-
sis fisica (en desuso) o quimica (por talcaje).

Si el neumotorax es espontaneo secundario, el manejo es mas

agresivo, optandose por drenaje o pleurodesis. Si el neumotdérax

es traumatico abierto, primero se reparard la pared toracica y

luego se tratard como uno espontaneo.

El segundo episodio de un neumotdrax siempre precisara de ci-

rugia, a no ser que ésta estuviese contraindicada.

Indicaciones de cirugia toracica en el neumotérax:

Figura 5. Drenaje endotoracico.

Figura 7. Neumotdrax. Puede apreciarse que el pulmdn derecho aparece mas
negro por colapso del parénquima pulmonar (punta de flecha superior). A su vez
aparece borrado el hemidiafragma izquierdo por presencia de liquido que apa-
rece formando un nivel hidroaéreo o hidroneumotdrax (punta de flecha inferior).
La imagen del TAC corresponde al mismo paciente. Una vez colocado un tubo
de tdrax el pulmdn se expandio y se aprecid la presencia de una masa pulmonar
central que comprimia el bronquio principal derecho.

- Fuga aérea persitente mayor de 7 dias con drenaje endoto-
racico.

- Neumotérax bilateral simultaneo.

- Segundo episodio de neumotdrax (sea ipsilateral o contrala-
teral al episodio previo).

- Indicaciones quirurgicas por enfermedad subyacente.

- Motivos ocupacionales (pilotos, buceadores).

Clinicamente cursa con dolor toracico, tos y derrame pleural.
Hay dos tipos muy diferentes:

Localizado

Benigno, resecable y sin relacion con la exposicion a asbesto.
Puede ser asintomdtico o presentar sindromes paraneoplasicos
como osteoartropatia hipertréfica o hipoglucemia.

Difuso

Maligno, relacionado con la exposicion al asbesto

e independiente del tabaquismo. Es poco frecuente. Se presenta
con un periodo de latencia de mas de 20 afos. La manifestacion
inicial suele ser un derrame pleural seroso o serosanguinolento.
El diagndstico en raras ocasiones se consigue con biopsia pleural
a ciegas y suele requerir toracoscopia o toracotomia. Si el de-
rrame presenta glucosa o pH bajos, el pronéstico es aun peor.
No hay tratamiento eficaz y su supervivencia suele ser inferior a
6 meses.

Figura 6. Mesotelioma pleural maligno.

Los tumores pleurales mas frecuentes son las metéastasis, sobre
todo de adenocarcinomas ; los primarios mas frecuen-
tes son los de pulmén y mama.



Tras la fisiopatologia, los tumores y la patologia pleural, el asma
y la EPOC comparten un lugar importante en el MIR.

En concreto debes saber realizar el diagnostico diferencial entre
enfisema y bronquitis cronica. Son bastante preguntadas las in-
dicaciones de oxigenoterapia crénica domiciliaria, que debes
dominar, asi como el tratamiento adecuado tanto en la fase
aguda como en la fase de mantenimiento de un paciente con
EPOC.

La EPOC agrupa dos entidades bien diferenciadas, bronquitis
cronica y enfisema, que en la practica suelen coexistir en el
mismo paciente.

Comparten unas caracteristicas comunes, como son la asocia-
cion con tabaco, clinica de disnea de esfuerzo progresiva e hi-
perreactividad bronquial. Sin embargo, anatomopatolégicamen-
te estan bien diferenciadas; la bronquitis crénica es una enfer-
medad propia de vias aéreas, mientras que el enfisema afecta al
parénquima pulmonar.

El tabaco es el principal factor de riesgo, aunque sélo un 15%
de los fumadores desarrollard una EPOC. El humo del tabaco
produce una inflamacién crénica con acumulacion de neutréfi-
los en el pulmén (aumento de la actividad elastasa y destruccion
de las fibras elasticas de la pared alveolar), hipertrofia e hiper-
plasia de las glandulas secretoras de moco, constriccién del mus-
culo liso bronquial, inhibicion de la funcién de los macrofagos,
disminucién de la movilidad ciliar y aumento de la resistencia de
las vias aéreas

Figura 1. El tabaco es el principal factor de riesgo de EPOC.

Es un concepto clinico y se define por tos y/o expectoracion
crénica al menos 3 meses al afo durante al menos 2 afnos con-
secutivos

Anatomopatolégicamente encontramos en los bronquios gran-
des (cartilaginosos) hiperplasia e hipertrofia de las glandulas sub-

mucosas, con un indice de Reid (relacion entre el espesor glan-
dular y el espesor de la pared bronquial) mayor a 0,6 (normal
menor a 0,25).

Normal Bronquitis cronica

Figura 2. Bronquitis cronica.

Se define por la anatomia patolégica. Se trata de un atrapa-
miento aéreo distal al bronquiolo terminal (bronquiolo respira-
torio, conductos alveolares, sacos alveolares y alveolos), con
dilatacion anormal y destruccién de la pared alveolar . En

Alveolos normales Alveolos enfisematosos

s

s,

Figura 3. Esquema de alveolos enfisematosos. Ndtese también la diferencia y
desestructuracion alveolar condicionada por el atrapamiento aéreo.

TB RB B RB

~— A

Normal Enfisema centrolobulillar

TB RB

Enfisema panlobulillar

Figura 4. Tipos de enfisema (TB, bronquiolo terminal; RB, bronquiolo respiratorio;
A, alveolo).



su génesis intervienen enzimas elastoliticas (como la elastasa de
los neutrofilos y de los macréfagos alveolares).

Clinicamente, los enfisematosos tienen mayor sensibilidad a la
disnea. Las complicaciones, como la insuficiencia cardiaca de-
recha y la insuficiencia respiratoria global, aparecen en
fases avanzadas de la enfermedad.

Anatomopatoldgicamente pueden diferenciarse 3 variantes de
enfisema:

Enfisema panacinar

Se afecta todo el acino de forma uniforme. Es tipico del déficit
de ay-antitripsina y afecta fundamentalmente a los I6bulos in-
feriores .

El déficit de a,-antitripsina es la Unica alteracion genética que
conduce a EPOC . La aq-antitripsina es una prote-
fna que inhibe la elastasa de los neutrdfilos, la tripsina y otras en-
zimas. Genéticamente se hereda de forma autosémica

Deficit o-antitripsina

Enfisema panacinar Inhibicién:’ -
Cirrosis hepética Cromosoma 14 - Elastasa neutrofilos
P - Tripsina

Herencia
- >70 alelos
- 20 producen enfermedad
- Alelos M, S, Z

- PiMM normal

- PiIMS — >50% enzima

- PiSS — >50% enzima

- PiZZ enfisema — <35% (80 mg/dl)

- PiZM enfisema >60 afos — <35% (80 mg/dI)

Tratamiento: prolastina i.v.

Figura 6. Caracteristicas del déficit de a;-antitripsina.

codominante por un gen pleomaérfico con varios alelos (M, S, Z,
etc.) situado en el cromosoma 14. Se considera normal si un pa-
ciente tiene dos genes My su fenotipo se denomina PiMM. El
nivel protector de la enzima debe ser al menos un 35% de su
valor normal. En pacientes con un alelo S y homocigotos SS, el
nivel del enzima es mayor del 50%, por lo que el cuadro es leve.
En los pacientes con fenotipo PiZZ (homocigotos ZZ) hay riesgo
de enfisema precoz y, en heterocigotos ZM, hay enfisema en
mayores de 60 anos.

El déficit de ay-antitripsina afecta también al higado condicio-
nando cirrosis.

Se sospecha ante pacientes con antecedentes familiares de
EPOC, enfisema en una mujer, en hombres menores de 40 afos
o en no fumadores.

El diagnéstico se establece por los niveles plasmaticos de ay-
antitripsina (normal entre 150-350 mg-dl).

El tratamiento consiste en la inyeccién intravenosa de prolas-
tina o la terapia sustitutiva via inhalada.

Enfisema centrolobular (centroacinar)
Afecta a la parte central (acino proximal): bronquiolo respirato-
rio y conductos alveolares centrales. Es el tipo de enfisema rela-
cionado con el tabaco y a menudo se asocia a BC. Afecta
predominantemente a Iébulos superiores.

Enfisema paraseptal

Afecta a la parte distal del lobulillo: ductus y sacos alveolares de
la periferia del acino (en relacién con bullas subpleurales funda-
mentalmente en campos superiores). Es mas frecuente en jove-
nes, en quienes ocasiona neumotorax espontaneo.

Es importate realizar el diagnéstico diferencial del enfisema
con algunas situaciones de hiperinsuflacion pulmonar (mal lla-
madas enfisema), en las que no existe destrucciéon de la pared
alveolar, como el enfisema lobar congénito (generalmente
en el l6bulo superior izquierdo, es una urgencia vital que re-
quiere lobectomia), el enfisema compensador (del pulmén
contralateral en caso de colapso, destruccién o reseccion pulmo-
nar), enfisema unilateral (sindrome de McLeod-Swyer-
James) y el enfisema valvular o por oclusiéon bronquial (es
localizado).

Sindrome de
McLeod-Swyer-James
- Disminucion nimero alveolos
- Vias aéreas normales
- Hipoplasia arteria
- Causa: adenovirus

Enfisema:

- Atrapamiento distal al bron-
quio terminal (bronquiolo res-
piratorio, conductos alveolares,
sacos alveolares y alveolos)

Panacinar
- Afecta a todo el acino
- Localizacion:
Anatomia e Campos inferiores
patoldgica e Difuso en déficit ATT

e Ocasionalmente afectacion
focal en campos superiores,
si asociado a tabaquismo

Bronquitis crénica:
- Hiperplasia e hipertrofia
glandulas mucosas
- Aumento células caliciformes
- Indice de Reid > 0,6

Figura 5. Anatomia patoldgica de la EPOC.

Enfisema lobar congénito
- Bronquio acttia cémo valvula
- Lébulo superior izquierdo

Centrolobular o centroacinar
- Afectacion bronquiolo respi-
ratorio
- Afectacion campos superiores
- Tabaquismo

Enfisema compensador
- Tras colapso, destruccion o
reseccion pulmonar

Pareseptal
- Distal (ductus y sacos
alveolares)
- Bullas subpleurales en
campos superiores en gente
joven



Manual A Mir

El humo del tabaco ASCIENDE al CENTRO

El enfisema por tabaco (CENTROacinar )
predomina en lébulos SUPERIORES

50 afos 60 afos

Ciandtico,
abotargado, picnico

No ciandticos. Soplado-
res rosados, asténico

Abundante, purulento Escaso, mucoso

Frecuentes Escasas

Raro, excepto en

Frecuente -
fases finales

- Aumento trama - Oligohemia pulmonar
broncovascular - Atrapamiento aéreo

- Engrosamiento paredes - Silueta cardiaca
bronquiales alargada

- Cardiomegalia - Hemidiafragmas

- Hemidiafragma aplanados
45-60 60-75
Aumentada Normal
Si No
Normal/poco disminuida Disminuida
Normal Aumentada
Normal Muy disminuida
Leve Grave

Frecuentes Fases terminales

Roncus, sibilantes que se

i Disminucion MV
modifican con la tos

Tabla 1. Caracteristicas diferenciales de los tipos de EPOC

La causa mas frecuente de hemoptisis de cualquier cuantia es la
bronquitis o las bronquiectasisas

La EPOC se asocia con frecuencia a otras enfermedades (sin-
drome de overlap o solapamiento), siendo la mas frecuente
el sindrome de apnea obstructiva del suefio (SAQS). Esta asocia-
cién debe sospecharse ante pacientes con poliglobulia o hipercap-
nia desproporcionadas para el grado de EPOC y, para descartarla,

] ENFERMEDAD PULMONAR OBSTRUCTIVA CRONICA (EPOC) [

Figura 7. Imagen radiogréfica del enfisema.

debe realizarse un estudio polisomnografico

Aunque, como hemos dicho antes, el diagnéstico de la BC es cli-
nico y el del enfisema anatomopatoldgico, en ambos se de-
muestra la presencia de una obstruccion bronquial crénica no
reversible con tratamiento . Este
hecho se confirma a través de la espirometria: disminucién del
FEV,, capacidad pulmonar total conservada o aumentada y dis-
minucion del indice de Tiffeneau . El indice de Tiffeneau
menor a 0.7 es el mejor estimador de patrén obstructivo. Sin
embargo, el primer pardmetro que se afecta en fumadores es la
disminucion de los flujos mesoespiratorios (MMEF o FEF 75/25)
. La primera alteracién respiratoria demostrable
en fumadores, reversible tras suspender el habito tabaquico, es
la obstruccion de vias aéreas distales .
En fases avanzadas, dado el atrapamiento aéreo caracteristico
de la EPOC, hay un incremento del volumen residual, a expensas
de la capacidad pulmonar total (aumento VR/CPT). En esta fase,
el indice de Tiffeneau no serd valorable. Por otra parte, el para-
metro que mejor indica la gravedad del enfisema es el DLCO,
gue esta en relacion con la cantidad de parénquima pulmonar
destruido

Ver tabla 2.

Estd demostrado que lo Unico que aumenta la supervivencia en
estos pacientes es el abandono del habito tabaquico (para
ello se emplea bupropién) y la oxigenoterapia cuando esté indi-
cada

Son el pilar fundamental del tratamiento, preferiblemente inha-
lados:



NO, IT= 0,7

Sintomas crénicos Con/sin sintomas
o factores de riesgo FEV,20,8

SILIT<0,7

Sintomas graves
FEV; <0,36
FEV; <0,5 con IRC o
complicaciones

Con/sin sintomas
FEV, <0,5

Con/sin sintomas
FEV, 0,5-0,79

No fumar, evitar factores riesgo, vacuna antigripal

Tabla 2. Estadificacion GOLD.

Agonistas beta adrenérgicos

De accion corta (duracion de 4-5 horas) como el salbutamol, fe-
noterol y la terbutalina, o de accién larga (duracién de 12 horas)
como el salmeterol y formoterol. Se emplean por via inhalada y
su efecto adverso mas comun es el temblor dosis-dependiente.
Los de accién corta son de eleccién en los episodios de reagu-
dizacién mientras que los de accion larga lo son en la enferme-
dad estable. Por su rapidez de accién, los B,-agonistas de
accion corta inhalados constituyen el tratamiento de eleccién
en situaciones agudas, por lo que se recomienda su empleo en
las reagudizaciones y en pacientes con EPOC estable cuando,
de forma circunstancial, exista deterioro sintomdtico. En pacien-
tes que requieren el uso regular de broncodilatadores, el empleo
de combinados que asocian bromuro de ipratropio y salbutamol
tiene mayor efecto que el de ambos de forma aislada. El uso de
B,-agonistas de accion larga se considera indicado en pacientes
con sintomas persistentes, ya sea en monoterapia o bien asocia-
dos a bromuro de ipratropio.

Anticolinérgicos (bromuro de ipratropio y de tiotropio)
Son inhibidores competitivos del receptor muscarinico de acetil-
colina. Se consideran de accién corta (ipratropio, 8-12 horas) o
accion larga (tiotropio, 24 horas). Se usan por via inhalada o ne-
bulizada (bromuro ipratropio). Como efectos secundarios pue-
den producir xerostomia, tos, midriasis o glaucoma. Son el
farmaco mas importante para el manejo sintomatico del EPOC,
pues aungue son broncodilatadores menos potentes reducen la
secrecion bronquial.

Se usan por via oral a nivel ambulatorio, y por via intravenosa en
las reagudizaciones. Cuando se superan los niveles terapéuticos,
pueden aparecer nauseas, vomitos, cefalea e inquietud; si supe-
ran los 30 pg/dl los efectos secundarios pueden ser graves lle-
gando a causar convulsiones, hipotension o arritmias. Su efecto
broncodilatador es muy escaso; su efecto beneficioso se basa
en la estimulaciéon del centro respiratorio, el aumento de la re-
sistencia de la musculatura respiratoria, la mejora de la funcién
cardiaca y el aclaramiento mucociliar.

Puesto que sufren metabolismo hepatico, pueden presentar
multiples interacciones. Aumentan el metabolismo de la teofi-
lina: el tabaco , la marihuana, edad menor de 16 afos,
bajo peso, dieta rica en proteinas o fa&rmacos como el fenobar-
bital, fenitoina o la rifampicina. Lo disminuyen las edades extre-
mas de la vida, obesidad, insuficiencia cardiaca, estados febriles,
dieta rica en hidratos de carbono y farmacos como los esteroi-
des, cimetidina, eritromicina, propanolol, etc.

Los corticoides inhalados ejercen un efecto beneficioso en un

+ BD accién corta
+ Rehabilitacién, + BD accion larga

+ Glucocorticoides inh (si reagudizaciones frecuentes)

+0CD, + QX

Factores que modifican el metabolismo de la Teofilina:

Disminuyen los niveles:

"jévenes fumadores, delgados, tuberculosos y epilépticos”
Son factores que disminuyen los niveles de teofilina (por
aumento del aclaramiento) la edad jéven, el tabaco y la

marihuana, el bajo peso, y farmacos como tuberculostéticos
(isoniacida, rifampicina) y antiepilépticos (fenitoina y
fenobarbital).

Incrementan los niveles:

“Ancianos obesos, en insuficiencia cardiaca con infeccién,

protector gastrico y corticoides”

Son factores que incrementan los niveles de teofilina (por
disminucion de su aclaramiento) la edad avanzada, la
obesidad, insuficiencia cardiaca y farmacos como los

macrélidos o la clindamicina, la cimetidina y los esteroides.

porcentaje variable de pacientes, gracias a la disminucién de la
inflamacion, del tono y de la reactividad bronquiales. No obs-
tante, no existen unos criterios que permitan identificar qué pa-
cientes se beneficiaran del tratamiento corticoideo. Para ello,
suele realizarse un prueba terapéutica con corticoides orales o
inhalados durante 2-4 semanas. En caso de ser positiva la
prueba, se continuara con el tratamiento inhalado a largo plazo.
Por tanto, actualmente se preconiza el uso de corticoides en tres
situaciones: 1. Por via inhalada, en pacientes con importante
hiperreactividad bronquial y prueba terapéutica positiva, 2. Por
via inhalada, en pacientes estadio lll-IV con reagudizaciones
frecuentes (tres 0 mas en un ano) y 3. Por via sis-
témica, en ciclo corto, en las reagudizaciones, si no ha habido
respuesta al tratamiento con broncodilatadores.

Evitar el sedentarismo, favoreciendo la actividad y el ejercicio fi-
sico regular debe recomendarse de forma generalizada a todos
los pacientes con EPOC. Aunque este tipo de tratamiento no
parece aumentar la supervivencia, probablemente reduce el nu-
mero de reagudizaciones e ingresos hospitalarios por insuficien-
Cia respiratoria aguda.

La oxigenoterapia cronica domiciliaria incrementa la superviven-
cia de aquellos pacientes con EPOC en los que esté indicada y
siempre que se emplee un minimo de dieciseis horas diarias, in-
cluidas las nocturnas. Ademas, los pacientes con EPOC deben
recibir vacunacion anual antigripal y antineumocécica.



Indicaciones de oxigenoterapia cronica o domiciliaria
(MIR 06, 38; MIR 05, 258; MIR 02, 23; MIR 99, 7;
98F, 121; MIR 98F, 121; MIR 97F, 33)

- Si tras el abandono del tabaco y tras tratamiento broncodila-

tador correcto y completo, el paciente en situacién estable
presenta:
¢ Pa0, menor o igual a 55 mmHg en situacién basal.
e Pa0, entre 55-60 mmHg y alguna de las siguientes situa-
ciones: reduccion del intelecto, policitemia (hematocrito
>55%), trastornos del ritmo cardiaco, insuficiencia cardiaca
congestiva, hipertension pulmonar o cor pulmonale.
- Si presenta una PaO, mayor a 60 mmHg durante el dia pero
alcanza niveles menores a 55 mmHg con el esfuerzo o con el
suefio.

El enfisema es la indicacion més frecuente de trasplante pulmo-
nar. Este se reserva para los pacientes menores de 65 afos con
EPOC muy avanzada, es decir, aquéllos que, a pesar del trata-
miento médico, presentan un FEV menor del 25% del previsto,
con hipertensién pulmonar o cor pulmonale, con una PaCO,
mayor a 55 mmHg. Sin embargo, no se ha demostrado que el
trasplante pulmonar aumente la supervivencia.

La cirugfa de reduccién de volumen pulmonar (CRVP) es un pro-
cedimiento quirurgico dirigido a la reseccion de las areas con
mayor grado de destruccién parenquimatosa, en pacientes con
enfisema grave de distribucion heterogénea. Esta cirugia tiene
como objetivo resecar el tejido pulmonar enfisematoso, para des-
comprimir el tejido pulmonar y mejorar la retraccion elastica del
parénguima pulmonar restante. Se emplea fundamentalmente
en pacientes con bullas Unicas localizadas, en quienes se obtienen
los mejores resultados. La complicacién mas frecuente de esta ci-
rugia es la fuga aérea . Se utilizan
criterios de operabilidad similar a los del cancer broncogénico
para valorar el riesgo quirdrgico (no predicen la capacidad funcio-
nal postquirurgica, sino el riesgo de mortalidad perioperatoria).

Tratamientos quirdrgicos (trasplante/CRVP)

Oxigenoterapia domiciliaria
Rehabilitacion

Glucocorticoide inhalado

Teofilina (si respuesta favorable)
Anticolinérgico inhalado y/o
agonista-B, de larga duracion

Agonista-3, a demanda
Abandono del tabaco

Leve  Moderada Grave
FEV;

Figura 8. Plan de tratamiento progresivo de la EPOC.

Las infecciones respiratorias son la causa mas frecuente de rea-
gudizacién en la EPOC. Antiguamente se consideraba que el
principal agente eran los virus (rinovirus), siendo las bacterias
(H.influenzae, S. pneumoniae, M. catarrhalis) responsables de
las reagudizaciones mas graves y sintomaticas );
hoy dia se admite que la principal causa es bacteriana tanto en
el ambito hospitalario como en atencién primaria. Sospechare-
mos una reagudizacion ante la presencia de los siguientes crite-
rios de exacerbacion: aumento de la expectoracion, purulencia

del esputo y/o aumento de la disnea. En cuanto al tratamiento,
habra que optimizar el tratamiento broncodilatador por via in-
halada y utilizar antibidticos en los casos que cumplan dos o
mas criterios de exacerbacion. El antibidtico de eleccién a em-
plear ante una reagudizacion infecciosa en la EPOC es la amo-
xicilina-clavulanico. De acuerdo con el espectro bacteriano,
también pueden emplearse macrolidos y fluorquinolonas

. Cuando la reagudizacion se acomparie de broncoes-
pasmo, o sea moderada o grave, o no evolucione favorable-
mente, deberan anadirse corticoides sistémicos al tratamiento.

Abandono del consumo del tabaco, inclusion en programa de deshabituacion
si es preciso
Practicar ejercicio de forma regular

Pacientes pocos sintomaticos
Agonista-[3, de accion corta inhalado a demanda
Pacientes sintométicos
1° Anticolinérgico inhalado o agonista-f3, de accion prolongada inhalado,
en pauta fija
2° Asociacion de ambos
3° Afadir teofilina. Retirar si no se comprueba su efectivad
4° Considerar glucocorticoides inhalados

1° Si no existe mejoria sintoméatica con los broncodilatadores anteriores,
anadir glucocorticides inhalados

2° Ensayo terapéutico con glucocorticoides orales. Si existe mejoria,
aumentar la dosis de glucocorticoides inhalados o continuar con dosis
bajas de glucocorticoides orales

3° Considerar la inclusion en programa de rahabilitacion

4° Evaluar la posible indicacion de oxigenoterapia domiciliaria

5° Evaluar la severidad del enfisema pulmonar. Si es severo considerar la
posibilidad de cirugia de reduccion de volumen pulmonar

6° En pacientes menores de 65 afos, considerar la posible indicacion de
trasplante pulmonar

Tabla 3. Tratamiento del paciente con EPOC estable.

Mantener el tratamiento habitual
Optimizar el tratamiento broncodilatador por via inhalatoria:
- Incrementar dosis anticolinérgico/introducir agonista-3, de accién corta
- Combinar anticolinérgico + agonista-3, de accion corta a dosis altas
Antibioticoterapia, si estan presentes dos 0 mas criterios de exacerbacion
Considerar la administracion de glucocorticoides si el cuadro cursa con bron-
coespasmo
Valorar evolucion a las 48-72 horas

Mantener tratamiento habitual
Optimizar el tratamiento broncodilatador po via inhalatoria:
- Combinar anticolinérgico y agonista- 2 de accion corta a dosis altas
- Considerar el empleo de nebulizador
Antibioticoterapia
Glucorticoides por via sistémica
Considerar la administracion de metilxantinas
Oxigenoterapia, cuando el paciente presente insuficiencia respiratoria
Diuréticos, si el paciente presenta insuficiencia cardiaca derecha
Valorar ingreso hospitalario cuando no se obtenga mejoria en la 12 horas in-
mediatas
Considerar la ventilacion mecanica, cuando la exacerbacion curse con:
- Deterioro gasométrico persistente
- Disminucion del nivel de conciencia o confusion

Tabla 4. Tratamiento de la EPOC reagudizada.



La gravedad de la EPOC se clasifica en funcion del FEV;4

. Aunque el valor de FEV; en el momento
del diagnostico y el ritmo de disminucién anual del FEV4 son los
mejores indices para predecir el prondstico de esta enfermedad,
la tasa de supervivencia de los enfermos con EPOC que requie-
ren ventilaciéon mecanica depende, fundamentalmente, del nivel
de actividad fisica que tuvieran antes del ingreso

Es fundamental dominar la clasificacion clinica y el tratamiento
de un paciente asmatico tanto en la fase aguda o de crisis como
en la de mantenimiento. Asimismo es importante conocer los
criterios de gravedad y de ingreso en UCI en situacion de crisis
asmatica.

Es un proceso inflamatorio cronico de la via aérea, que se carac-
teriza por hiperreactividad traqueobronquial, que condiciona
una obstruccion reversible de la via aérea.

La reaccién asmatica se debe a un mecanismo de hipersensibi-
lidad de tipo inmediato (tipo I), con liberacién de histamina, bra-
diquinina y SRS-A (sustancia de reaccién lenta: leucotrienos C4
y D4).

Precoz (nifos, adolescentes) Tardia (adultos)

Antecedentes familiares + Antecedentes familiares -

Factor desencadenante

) . o
(polvo, epitelio animales...) Intolerancia aspirina 10%

IgE sérica normal
Prick cutaneo -

1 IgE sérica
Prick cutaneo +

Tabla 1. Tipos de asma segtin su etiologia.

El desencadenante mas comun de crisis asmatica son las infec-
ciones, principalmente viricas: virus respiratorio sincitial y el pa-
rainfluenza en nifios y rinovirus (el mas frecuente) e influenza
en adultos.

Especial interés merece la triada ASA (o triada de Widal), que
afecta al 10% de los asmaticos y consiste en la asociacion de
asma, poliposis nasal e intolerancia a la aspirina y otros AINEs.
En estos pacientes debe evitarse la administracion de aspirina
ya que puede desencadenar un episodio severo de asma. En ge-
neral, el paracetamol (acetaminofén) es bien tolerado

El dato macroscopico mas llamativo es la hiperinsuflacion pul-
monar, con ausencia de colapso alveolar al abrir la cavidad pleu-
ral en la necropsia.

Microscépicamente destaca la hipertrofia de las células muscu-
lares bronquiales, el aumento de glandulas y células mucosas,
inflamacion de la mucosa, el edema e infiltrado eosindfilo y la

Factores predisponentes: atopia

Sensibilizacion y comienzo

Factores causales: Aumentan posibilidad
- Alérgenos del interior: desarrollo
o Acaros domésticos
e Cucarachas
* Pelos y pieles Factores Implicados en
animales contribuyentes: exacerbaciones
* Hongos - Tabaco
- Alérgenos del exterior:  _ pgjycion
* Polen - Infecciones viricas, Factores
g parasitarias desencadenantes:
- Aspirina y AINEs - Talla baja al nacer - Alérgenos
- Ejercicio
- Frio y cambios de
temperatura
Nifios: - Gases irritantes (lejia
ifios: .
VRS y arponlaco) .
- Parainfluenza ) Estres_y €moclones
Adultos: - Infecciones viricas
- Rinovirus - Conservantes /
colorantes
- Influenza - AAS
- Sinusitis sin
tratamiento
- RGE

Figura 1. Factores de riesgo para el asma bronquial.

descamacion epitelial.

En el esputo pueden encontrarse cristales de Charcot Leyden
(eosinodfilos destruidos), espirales de Curschmann (moldes de
moco formados en los bronquios distales) y cuerpos de Creola
(fragmentos de células epiteliales degeneradas).

Figura 2. Bronquiolo asmatico. Mucosa inflamada, acimulo de moco y bronco-
constriccion.

Los sintomas tipicos son tos, disnea, sibilancias espiratorias
y sensacion de opresion toracica, de caracter variable. No obs-
tante, en algunos pacientes la Unica manifestacion es la tos cro-
nica escasamente productiva . Los sintomas de
asma suelen aparecer de forma episddica, muchas veces relacio-
nados con factores desencadenantes o con el esfuerzo. Es carac-
teristica la aparicion de los sintomas durante la noche o en las
primeras horas de la mafana.

El diagndstico de sospecha de asma se basa en la historia clinica,
pero la confirmacién se establece por la exploracién funcional



gue objetive una obstruccion bronquial. Debe demostrarse la
hiperreactividad de la via aérea frente a los distintos estimulos,
la reversibiliadad de la obstruccion bronquial y la variabilidad
de la misma.

Exploracion fisica

Lo mas caracteristico es la presencia de sibilancias espiratorias a
la auscultaciéon, que pueden desaparecer si la obstruccion es
grave. En crisis graves, ademas, suele haber signos de fatiga
muscular.

Gasometria arterial

Es la prueba que mejor indica el estado de oxigenacion en una
crisis asmatica . Durante la crisis suele haber hipo-
xemia y alcalosis respiratoria por hiperventilacién (PaCO, menor
a 35 mmHg). El agotamiento de la musculatura respiratoria o
una obstruccidon mas grave condicionan una normo o hipercap-
nia, que es un signo de gravedad importante , con acidosis
respiratoria, que al final puede asociarse a una acidosis lactica
apareciendo acidosis mixta

Analitica

Tanto en el asma intrinseco como en el extrinseco suele existir
eosinofilia. Sin embargo, su ausencia no excluye el diagnéstico.
Por otro lado, cifras muy altas sugieren otras enfermedades,
como la aspergilosis broncopulmonar alérgica, neumonia eosi-
nofila cronica, etc.

Pruebas de atopia

Test cutaneo (prick test), pruebas de provocacién bronquial y
determinacion de IgE total. Sirven para identificar agentes des-
encadenantes, pero no tienen utilidad para el diagnéstico.

Radiografia de torax

Es poco util en intercrisis, donde suele ser normal i
En la fase aguda muestra datos de hiperinsuflacién, y es nece-
saria para descartar procesos concomitantes y posibles compli-
caciones (neumotdrax, neumomediastino).

Pruebas funcionales

La espirometria demuestra un tipico patrén obstructivo, con dis-
minucion del FEV y de la relacion FEV/CVF. Asimismo se obje-
tiva un aumento del VR de hasta un 400% y una CVF menor al
50%. La reversibilidad se evidencia mediante un test de bron-
codilatacion: el aumento del FEV, mayor o igual al 12% o 200
ml tras la administracion de un broncodilatador inhalado con-
firma el diagnostico . pero la nega-
tividad de la prueba broncodilatadora no lo descarta.

La variabilidad de la obstruccién bronquial se valora con la me-

Peak flow

Figura 3. Peak flow.

dicién del pico de flujo espiratorio maximo (FEM, PEF o peak es-
piratory flow). Existen medidores portéatiles del PEF que permiten
realizar mediciones diarias matutinas y vespertinas. Ante la exa-
cerbacion de una crisis asmatica, el PEF es mejor indicador de
gravedad que los signos clinicos. Ademas, permite valorar la res-
puesta al tratamiento.

Prueba de provocacién bronquial
Puesto que el asma es una enfermedad reversible y episédica, la
espirometria puede ser normal si se realiza en un momento pun-
tual en el que el paciente se encuentra asintomatico. En estos
casos, se debe realizar una prueba de provocacion bronquial
para poner de manifiesto la hiperreactividad bronquial

, es decir, una respuesta exagerada de la via
aérea frente a ciertos agentes inhalados o a estimulos fisicos.
Los tests mas utilizados son el de la provocacion con metacolina
o el ejercicio, pero también pueden realizarse con histamina. La
prueba se considera positiva si se detecta una caida del FEV su-
perior al 20% respecto al valor basal, tras la administracion del
estimulo.

Historia clinica sugestiva

Espirometria

Obstruccion Normal

Test Test de
broncodilatador provocacion

Positivo Negativo Positivo Negativo

ASMA
-Valoracion de gravedad
- Valoracion etiologia

Descartar
asma

Figura 4. Algoritmo diagndstico del asma bronquial.

Objetivos:
- Eliminar la sintomatologia o disminuirla, de manera que no
entorpezca la actividad cotidiana del paciente, ni altere su ca-
lidad de vida.
- Mantener una funcién pulmonar normal o cercana a la nor-
malidad.

- Prevenir las agudizaciones y, si ocurren, acortar su duracion.
- Evitar al maximo los efectos secundarios de la medicacion.
Los farmacos que se utilizan en el tratamiento del asma pueden

dividirse en:

1. Broncodilatadores
- Agonistas B,-adrenérgicos.
- Xantinas.
- Anticolinérgicos.

2. Antiinflamatorios
- Corticoides: son los farmacos antiinflamatorios por exce-
lencia en el tratamiento del asma bronquial :
Sin embargo, no ejercen ningun efecto frente a la respuesta
broncoconstrictora inmediata al alergeno o al ejercicio, pero
si que inhiben la respuesta tardia y disminuyen la hiperreac-
tividad bronquial. Se pueden administrar por via inhalatoria
0 por via sistémica. Por via inhalada no inducen supresién su-



<1/sem <2/mes 280%
V] >2/mes 280%
<1/dia
Sintomas diarios ST 60-80%
no continuos
Continuos Diario <60%

- B,-adr accion corta a demanda
<20% Asma esfuerzo - Cromoglicato/nedocromil
- Antagonistas leucotrienos

- By-adr accion corta a demanda
20-30% - Corticoides inhalados
- Nifios: cromoglicato

Limita actividad =~ B3,-adr accion corta a demanda

>30% fisi - - Corticoides inhalados
isica y suefio >
- B,-adr accion larga
- B,-adr accion corta a demanda
530% Actividad fisicay - Corticoides inhalados

suefio limitados - 3,-adr accion larga
- Corticoides orales si precisa

Tabla 2. Clasificacion y tratamiento del asma segun el estado basal y el niimero de crisis.

prarrenal ni efectos sistémicos, siendo los efectos secundarios
maés frecuentes la disfonia y la candidiasis orofaringea

. Los preparados inhalados son la budesonida, el
dipropionato de beclometasona y la fluticasona. Por via oral
se emplean la prednisona y prednisolona, cuando el asma no
se controla con corticoides inhalados. La via intravenosa se
emplea en las exacerbaciones graves.
- Cromonas: el cromoglicato sodico y el nedocromil sédico
no tienen un efecto broncodilatador, sino que acttan esta-
bilizando la membrana de los mastocitos, impidiendo la de-
granulacion de éstos y la consiguiente liberacion de
mediadores . Se emplean via inhalada. El cro-
moglicato sédico es un farmaco muy seguro, por lo que con
frecuencia se emplea en nifios con asma leve. También esta
indicado en el tratamiento de fondo del asma ocupacional y
en el asma de esfuerzo.
- Antagonistas de los receptores de leucotrienos: son el
montelukast y el zafirlukast. Estan especialmente indicados
en el tratamiento del asma inducida por el esfuerzo y en la
triada ASA.

El tratamiento del asma debe ser individualizado y se debe de-
finir un plan terapéutico escalonado. Se debe evitar la exposi-
cion a los factores desencadenantes. Asimismo es conveniente
realizar una valoracion periodica de la respuesta al tratamiento
mediante el PEF.
- Asma intermitente: B,-adrenérgicos de accion corta, in-
halados o nebulizados, a demanda. En el asma de esfuerzo o
profesional pueden usarse el cromoglicato o nedocromil s6-
dico o antagonistas de los receptores de leucotrienos como el
montelukast, via oral, antes de la exposicién al posible desen-
cadenante .
- Asma persistente leve: B,-adrenérgicos de accion corta a
demanda + corticoides inhalados a dosis bajas (budesonida,
beclometasona y fluticasona) . Se asocian B,-
adrenérgicos de accion larga o teofilina si hay sintomas noctur-
nos. En nifos y jévenes, como alternativa y con la intencion
de ahorrar corticoides, se pueden usar cromoglicato o nedo-
cromil .
- Asma persistente moderado: 3,-adrenérgicos de accion
corta a demanda + corticoides inhalados a dosis altas + bron-
codilatadores de accion prolongada

- Asma persistente severo - similar al del asma
persistente moderado pero a dosis mas altas, y si no es sufi-
ciente, se afaden corticoides orales (prednisona, prednisolona).

La valoracion de la gravedad de una crisis asmatica se realiza
mediante la medicion del PEF, lo que premite clasificar las crisis

asmaticas en leves, moderadas y graves.
Son signos de gravedad la presencia de disnea en reposo, la
participacion de musculos accesorios , sibilancias intensas,
diaforesis, pulso paradéjico mayor a 25 mmHg, taquicardia
mayor de 120 Ipm y taquipnea mayor de 30 rpm.
Son signos de extrema gravedad o de riesgo vital inmediato
la cianosis, bradicardia, hipotension, el silencio auscultatorio y la
disminucion del nivel de conciencia
Son criterios de ingreso en UCI
crisis asmatica:
- Necesidad de ventilacion mecanica (deterioro del nivel de
conciencia, parada cardiorrespiratoria).
- Insuficiencia respiratoria (pO, menor de 60 mmHg y/o pCO,
mayor de 45 mmHg) a pesar de oxigenoterapia a altas con-
centraciones.
- PEF menor del 33% del tedrico.

durante una

Al caminar Al hablar En reposo
Parrafos Frases Palabras
Aumentada Aumentada >30/min
Fatiga,
No es habitual Habitual movimientos
paraddjicos
Moderadas, S
) Silencio
al final de la Intensas .
R auscultatorio
espiracion
<100 100-120 >120
Ausente o Posible, Frecuente,
<10 mmHg 10-25 mmHg >25 mmHg
280% 60-80% <60
>300 l/min 150-300 I/min <150 I/min
<45 mmHg <45 mmHg >45 mmHg
Normal >60 mmHg <60 mmHg
>95% 91-95% <90%

Tabla 3. Clasificacion de la gravedad de la crisis asmatica.

El farmaco de eleccién para el tratamiento de las crisis asmaticas es
un B,-adrenérgico de accién corta por via inhalada, afadiéndose



corticoides sistémicos si la crisis es grave

. Cuando la via aérea es poco permeable se usan 3,-adrenér-
gicos por via subcutanea e incluso via intravenosa. Se debe reeva-
luar el PEF a los 20-30 min para asegurarse de la evolucién

Valorar clinica y PEF

Crisis asmatica
grave PEF <60%

Crisis asmatica
moderada PEF 60-80%

Crisis asmatica
leve PEF >80%

[3-agonista inhalado y

S Valorar UCI
corticoides intravenosos

[3-agonista inhalado

Figura 5. Manejo de la crisis asmatica.

Recuerda que en el diagnéstico del asma se debe demostrar:

- Reversibilidad: aumento del FEV1 un 15% tras bronco-
dilatadores

- Hiperreactividad: disminucién del FEV1 un 20% tras el test
de metacolina o el ejercicio

-Variabilidad: se demuestra mediante el PEF

Con respecto al diagnéstico también debes saber que una es-
pirometria normal no descarta el diagnéstico de asma pero un
test de metacolina normal si lo descarta.

No confundas las clasificaciones:
- Del asma crénico (intermitente/persistente leve, moderada,
severa): segun criterios clinicos y espirométricos
- De la crisis asmatica (leve/moderada/severa): segun el PEF

En un caso clinico, sospecha un asma persistente moderado
ante la aparicion de sintomas nocturnos o sintomas que
aparacen con las actividades habituales.

Ante un paciente cuya Unica sintomatologia es la tos crénica,
se debe hacer el diagnostico diferencial entre:
- Asma
- RGE
- Patologia de ORL (goteo nasal posterior)

Para ello se sigue el siguiente plan diagnéstico de forma
escalonada, ante la normalidad de las pruebas previas:

1° Abandono del tabaco y de los farmacos tusigenos

2° Radiografia de térax (suele ser normal en el asma, RGE y
patologia ORL)

3° Espirometria con test broncodilatador

4° Test de metacolina

5° pHmetria de 24 horas

6° TAC, broncoscopia

Debes conocer los factores de riesgo, la clinica y la utilidad de
cada una de las técnicas diagnésticas. Es importante que tengas
claro el algoritmo diagndstico-terapéutico del TEP, pues te ayu-
dard a acertar muchas preguntas MIR.

Mas del 95% de los casos de tromboembolismo pulmonar (TEP)
se deben a trombosis en el sistema venoso profundo (TVP) en las
extremidades inferiores (sobre todo en el territorio suprapopli-
teo)

Entre los procesos que favorecen el TEP destacan: postcirugfa,
postparto, insuficiencia ventricular, fractura de extremidades in-
feriores, insuficiencia venosa profunda crénica, reposo prolon-
gado en cama, obesidad, carcinomas (el que mas
frecuentemente se asocia al TEP es el adenocarcinoma de pul-
mon), hiperestronismo, embarazo, anticonceptivos

niveles elevados de anticuerpos antifosfolipidos, antlcoagulante
lUpico y otros estados de hipercoagulabilidad, como el déficit
de antitrombina lll, factor V de Leiden (trastorno de coagulacién
mas frecuente en la poblacion), o el déficit de las proteinas C o S.
Fisiopatoldgicamente, el TEP produce los siguientes efectos: 1.
aumento de la resistencia vascular pulmonar, por reduccion del
lecho vascular con alteracion de la hemodindmica de cavidades
derechas; 2. hiperventilacion alveolar, por estimulo de recepto-
res pulmonares de distension e irritacion, con PCO, normal o
disminuida; 3. alteracién en la relacion ventilacion/perfusion,
por el aumento del espacio muerto alveolar, broncoconstriccion
de pequenas vias aéreas y colapso alveolar por pérdida de sur-
factante en zonas hipdxicas, con la consiguiente hipoxemia; 4.
reduccion de la distensibilidad pulmonar, por acimulo de li-
quido en las zonas afectadas y 5.
alteraciéon del intercambio gaseoso, debida al aumento del es-
pacio muerto, discordancia V/Q, aparicion de shunt derecha-iz-
quierda y alteracion de la difusién (por el descenso de la
superficie de intercambio).

El sintoma maés frecuente es la disnea de aparicién brusca e in-
explicable, en ocasiones acompafada de taquipnea (signo mas
frecuente) y taquicardia. El sincope es raro, revela alteracion he-
modinamica transitoria . Puede ser asintomatico.
En el TEP masivo (obstruccion mayor al 50% de la arteria pul-
monar u oclusiéon de al menos 2 arterias lobares) puede existir
ademas, dolor retroesternal, galope ventricular derecho o des-
doblamiento del 2° tono.

Cuando existe dolor pleuritico, hemoptisis, febricula y derrame
pleural hematico, hay que sospechar complicacion con infarto
pulmonar (normalmente periférico).

El TEP crénico puede cursar exclusivamente con disnea. Ante
una hipoxemia con hipertensién pulmonar, radiografia de térax
normal y pruebas funcionales respiratorias normales, hemos de
descartar un TEP crénico

Ante la sospecha clinica, siempre deben indagarse los posibles
factores predisponentes y es obligado descartar la presencia de
TVP en miembros inferiores.
- Radiografia de térax: lo mas frecuente es que sea inespe-
cificamente anormal, siendo la anomalia més frecuente la ele-
vacion del hemidiafragma; otras son atelectasias laminares o



pérdida de volumen. Las manifestaciones especificas de TEP
son el signo de Westermark (hiperclaridad pulmonar debida a
oligohemia focal), la asimetria de las arterias pulmonares (ar-
teria pulmonar descendente derecha de mayor tamafno) y la
joroba de Hampton, que es una condensacién pulmonar trian-
gular periférica con base en la superficie pleural, tipica del TEP
con infarto pulmonar y que con frecuencia asocia derrame
pleural serohematico (infartos periféricos)

o

| 3

Figura 1. Anomalias radioldgicas del TEP (elevacion del hemidiafragma derecho
y joroba de Hampton).

- Gasometria arterial: suele existir hipoxemia (consecuencia
de la pérdida de volumen e hipoperfusion pulmonares, la in-
suficiencia ventricular derecha y la disminucion del gasto car-
diaco) e hipocapnia. Asimismo, es frecuente la existencia de
un aumento del gradiente alveoloarterial de oxigeno.
- Electrocardiograma: lo mas frecuente es que sea inespeci-
ficamente anormal; la alteracion mas comun es la taquicardia
sinusal. Si el TEP es extenso, aparecen signos de sobrecarga
derecha: desviacion del eje a la derecha, patron Si, Qlll, Tl (es
lo mas especifico), bloqueo de rama derecha y ondas “P pul-
monale”.
- Determinacién de dimero-D mediante ELISA: es la pri-
mera prueba a realizar cuando la sospecha clinica de TEP es
baja. Tiene un elevado valor predictivo negativo ,
de forma que ayuda a excluir el diagnéstico de TEP si resulta
negativo . Si es positivo, los D-dimeros pueden
estar elevados por otras causas que producen también fibri-
nolisis endégena como el IAM, la cirugfa, los carcinomas, o
casi cualquier enfermedad sistémica. Esta determinacién esta
disponible en casi todos los servicios de urgencias y se realiza
rapidamente y con un bajo coste.
- Gammagrafia de ventilacion/perfusion

. es el test de screening mas util
para descartar un TEP agudo clinicamente importante. Es de
alta probabilidad diagnéstica la existencia de dos o mas de-
fectos segmentarios de perfusién moderados o extensos, con
ventilacion normal . No es interpretable en pa-
cientes con patologia pulmonar, como EPOC, en los que coin-
ciden defectos de perfusién y ventilacion, siendo necesaria en
ellos la realizacién de un TAC o una arteriografia.
- TAC espiral con contraste: es Util para visualizar TEP cen-
trales (de grandes arterias) pero puede no detectar trombos
periféricos. Es una alternativa a la gammagrafia de ventila-
cion/perfusion o a la angiografia. Esta especialmente indicada
en pacientes con inestabilidad hemodinamica, EPOC o cuando
la radiografia de térax ha resultado patolégica. Para muchos
autores es considerada la prueba diagnéstica de eleccién junto
con la gammagrafia. Tiene una sensibilidad similar a la gam-
magrafia para descartar TEP (S 80%, E 90%) pero aporta in-

formacién afadida sobre otras entidades diagnoésticas. No es
infrecuente que se diagnostique una diseccion de aorta o una
rotura cardiaca mediante un TAC solicitado para descartar TEP.
Es una técnica que debe evitarse en presencia de insuficiencia
renal (es relativamente segura con niveles de creatinina por
debajo de 2 mg/dl) y durante embarazo y en alérgicos a con-
traste yodado.
- Angiografia pulmonar: es |a prueba de certeza o gold stan-
dar, es decir, la mas sensible y especifica

. Permite establecer el diagndstico definitivo de TEP
mediante la visualizacion de defectos de llenado intraluminal
en mas de una proyeccion. Su mayor utilidad aparece cuando
la probabilidad clinica de TEP difiere del resultado de la gam-
magrafia pulmonar, o cuando ésta tiene una probabilidad in-

VESTIL ANTENIOR 2 5 - ER— LAT, DRCHA VENT-

Figura 2A. Gammagrafia de ventilacion/perfusion en una paciente con embolia
pulmonar masiva bilateral. Obsérvese los mdiltiples defectos de perfusion (P) en
zonas correctamente ventiladas (V).

Figura 2B. Imagen de un TAC con contraste de la misma paciente anterior. Ob-
sérvese la presecia de émbolos en las dos arterias pulmonare principales (puntas
de flecha).

Figura 3. Dilatacion de cavidades derechas el TEP masivo. Obsérvese como el
tamano del ventriculo derecho (VD) es casi similar al del ventriculo izquiedo (VI).



Sospecha clinica de TEP

Baja Intermedia Alta

Técnica de imagen Anticoagulacién

Dimero - D Gammagrafia V/Q angioTAC
Negativo Positivo Normal No concluyente Alta probabilidad Negativo Positivo
Confirma TEP Confirma TEP
ECO- Doppler MMII
Negativo Positivo Confirma TVP
Descarta TEP Descarta TEP PC alta Arteriografia

Figura 4. Algoritmo diagndstico del tromboembolismo pulmonar. PC (probabilidad clinica).

termedia de TEP. Cuando la sospecha clinica sigue siendo alta
y las pruebas diagnosticas negativas, debe realizarse una an-
giografia.

- Tanto la angiografia pulmonar como la TAC espiral con con-
traste estan contraindicadas en la insuficiencia renal y en pa-
cientes con alergia a contrastes yodados, siendo de eleccion en
estos casos para el diagnc’)stico la gammagrafia de ventila-
cién/perfusion

- Otras: la ecografia venosa de miembros inferiores es la
prueba mas disponible ante el paciente con sospecha de TEP.
No sirve para hacer el diagnostico de TEP, pero si de TVP, que
a su vez apoya el diagnostico de TEP. La ecografia de miem-
bros inferiores es de eleccién en mujeres embarazadas con sos-
pecha de TEP. La ecocardiografia se emplea ante pacientes
con sospecha de TEP y clinicamente graves. Permite visualizar
trombos importantes (baja sensibilidad) y signos de disfuncién
del ventriculo derecho, lo que permite estratificar el riesgo y
definir el pronoéstico.

Si existe una sospecha clinica fundada , no debe di-
ferirse el tratamiento anticoagulante (incluso antes del diagnds-
tico de certeza).

En el TEP hemodinamicamente estable existe evidencia de
que la heparina no fraccionada (HNF) y las heparinas de
bajo peso molecular (HBPM) son igual de eficaces y seguras,
por lo que pueden usarse una u otra indistintamente, con dos
excepciones: en aquellos casos con sangrado activo o alto riesgo
de sangrado , es preferible el uso de HNF, dado
que tiene un efecto rapidamente reversible con sulfato de pro-
tamina . La segunda excepcion es el TEP en la em-
barazada, en la que es preferible el tratamiento con HBPM, ya
gue posteriormente continuard la anticoagulaciéon con HBPM,
en vez de con anticoagulantes orales (ACO). La HNF se adminis-
tra via intravenosa y requiere monitorizacion mediante el tiempo
de tromboplastina parcial activado (TTPA). El rango terapéutico
se consigue prolongando el tiempo de tromboplastina parcial
activado de 1.5 a 2.5 veces el valor del control. Las heparinas de
bajo peso molecular se administran via subcutédnea y no precisan

de controles. El tratamiento con heparina se mantiene de 5a 7
dias. A los dos-tres dias desde el inicio de la heparina, se pasa a
anticoagulacion oral (dicumarinicos), manteniendo un INR entre
2-3 . No se inicia tratamiento directo con dicumari-
nicos por tener un efecto protrombético en las primeras 48 horas.
La duracién del tratamiento depende de los factores de riesgo:

- Primer episodio y causa reversible: 3-6 meses

- Episodios recurrentes o causa intratable: la anticoagulacion se

mantiene de por vida.
Son contraindicaciones absolutas para la anticoagulacion el san-
grado activo, la HTA severa, la hemorragia intracraneal o pre-
sencia de aneurisma intracraneal, y la cirugia intracraneal,
retiniana o medular reciente; en el embarazo estan contraindi-
cados los anticoagulantes orales, pero no la heparina
En el TEP masivo con inestabilidad hemodinamica se con-
sidera de eleccién el uso de tromboliticos siempre que no exista
alto riesgo de sangrado. Los tromboliticos mas empleados son
la estreptoquinasa, uroquinasa o el activador tisular del plasmi-
négeno (rtPA). Posteriormente se continla la anticoagulacion
con HNF y después con los ACO. En los TEP masivos que no res-
ponden a la trombolisis se debe realizar fragmentacion meca-
nica con tromboembolectomia.
Por ultimo, en los casos de contraindicacion para la anticoa-
gulacién, TEP recurrentes a pesar de la anticoagulacion y
presencia de gran trombo flotante en la vena cava infe-
rior, se procedera a la colocacion de un filtro en la cava inferior
o a la ligadura de la misma . La ligadura de la
vena cava inferior también se realiza en las tromboflebitis sép-
ticas de origen pélvico.

Ante la sospecha clinica alta de TEP debe iniciarse la anticoagu-
lacion inmediatamente con heparina, incluso antes de confirmar
el diagnostico. Pero ante un TEP masivo es necesario confirmar
el diagnostico antes de instaurar tratamiento con fibrinoliticos,
dado el elevado riesgo de sangrado que producen éstos.



TEP

Contraindicacion absoluta
para anticoagulacion

Si No
Filtro VCI Estable Inestable
HNF o HBPM Tromt_;oliticos
(minimo 5 dias) SRR il
HNF o HBPM

Acenocumarol INR 2-3 o0 HBPM

Figura 5. Algoritmo terapéutico del tromoembolismo pulmonar.

Existen varias medidas posibles para la profilaxis de TEP: movili-
zacion precoz de pacientes encamados, uso de medias de com-
presion, HBPM, ACO o filtros de VCI. Estas medidas se emplean
para evitar la trombosis venosa profunda, lo que a su vez pre-
viene la aparicion de TEP

Es importante conocer bien la clinica, el diagnéstico y el trata-
miento del sindrome de apnea obstructiva del suefio (SAQS).

La hipoventilacion alveolar produce como trastornos gasomé-
trico hipercapnia e hipoxemia , salvo que se res-
pire aire enriguecido en oxigeno en intensidad proporcional a la
hipercapnia concomitante (pues el CO, desplaza al O,). La dife-
rencia alveolo-arterial de oxigeno suele ser normal

. Sus repercusiones dependen del exceso de CO, y de la
rapidez con la que el gas se ha retenido (hipoventilacién alveolar
aguda y crénica)

La gasometria arterial basal, ademas de mostrar la hipercap-
nia, sugiere si se trata de un proceso agudo o crénico (aumento
del HCO3) o si se trata de un trastorno mixto del equilibrio
acido-base.

Hipercapnia aguda

Suele deberse a una insuficiencia respiratoria aguda (IRA).
Produce trastornos del SNC (mareos, desorientacién temporoes-
pacial, obnubilaciéon, coma y muerte) y una respuesta cardio-
vascular mixta: vasoconstricciéon (por hiperestimulacion
simpatica) y vasodilatacion (por la accion local del CO,). Puede
existir sudoracion, taquicardia y normo, hipo o hipertensién ar-
terial.

Hipercapnia cronica
Casi siempre estd relacionada con una insuficiencia respiratoria
cronica (IRC), por lo que los mecanismos de compensacion per-
miten tolerar niveles de PaCO, de hasta 100 mmHg (que serfan
mortales si apareciesen bruscamente). Suelen existir cefalea
, mareos, sensacion de embotamiento, somnolencia, aste-
rixis y papiledema (por la vasodilatacién cerebral, que puede in-
ducir a confusién con un tumor cerebral).

Se basa en tratamiento etioldgico de la IRA o IRC. Mientras en
la IRA es frecuente recurrir a la ventilacion mecanica endotra-
queal, en los cuadros de hipoventilacion crénica el tratamiento
es menos agresivo: conservador (EPOC), ventilacion por presion
intermitente positiva (enfermedades neuromusculares o defor-
midades de la caja toracica) o aporte de presiéon positiva conti-
nua (CPAP) en los trastornos ventilatorios del suefo.

Clinica

Es mas frecuente en varones de edad media. Generalmente se
diagnostica cuando se produce una depresion respiratoria grave
tras la administracion de sedantes 0 anestésicos.
Estos pacientes pueden presentar episodios de apnea central
durante el suefo que agrava aun mas la clinica (“maldicién de
Ondina”).

Diagnéstico

Suelen presentar hipercapnia e hipoxemia crénica, pero tienen
capacidad para hiperventilar, por lo que pueden no mostrar hi-
percapnia. No obstante, tendran una acidosis respiratoria cro-
nica, con bicarbonato elevado.

Tratamiento
La mayoria requiere ventilacibn mecénica y, en ocasiones, in-
cluso marcapasos diafragmatico.

Gasomeétricamente produce hipocapnia y, si la situacion de hi-
perventilacién es crénica, el bicarbonato estara disminuido
como consecuencia de la compensacion renal de la alcalosis res-
piratoria . Las consecuencias clinicas mas relevantes
dependen de la vasoconstricciéon cerebral y de la alcalosis respi-
ratoria: debilidad y vértigo, visién borrosa, opresion toracica,
disnea -sintoma mas frecuente-, ansiedad, parestesias periorales
y en extremidades, confusién mental e incluso espasmos mus-
culares y tetania por la hipocalcemia, y sincope.

Las situaciones que con mayor frecuencia producen hiperventi-
lacion inexplicable son la ansiedad y el TEP recurrente. Para di-
ferenciarlas, podemos calcular la diferencia alveolo-arterial de
O,, que en el segundo caso se hallara elevada . Los
pacientes que hiperventilan por enfermedad vascular pulmonar
presentan disnea de esfuerzo y el gradiente alveoloarterial de
O, es elevado, mientras que los pacientes con hiperventilacion
psicogena presentan disnea fundamentalmente en reposo con
gradiente alveoloarterial de O, normal, y la hiperventilacion
suele desaparecer con el ejercicio.

Es etioldgico. En la hiperventilacion de origen funcional (lo méas
frecuente son crisis de ansiedad) es Gtil hacer respirar al en-
fermo, durante unos minutos, en una bolsa cerrada de plastico
(inhalacion de una concentracion baja de CO,).
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La apnea consiste en la presencia de episodios de cese (o dis-
minucion) del flujo aéreo nasobucal, de duracion igual o supe-
rior a 10 segundos, durante el suefio.
La hipopnea consiste en una reduccion del flujo aéreo mayor
del 30%, junto a una desaturacion de oxigeno ciclica igual o
superior al 4%.
Las apneas tienden a ocurrir en las fases REM (y también al prin-
cipio de las fases no-REM). Pueden ser de 3 tipos:
- Centrales: la interrupcion del flujo aéreo se produce debido
de una pausa en los movimientos respiratorios toraco-abdomi-
nales.
- Obstructivas: la falta de flujo se produce pese a la persisten-
cia de dichos movimientos, debido a una oclusién de la via
aérea superior. Este tipo de apnea es la més frecuente.
- Mixtas . consisten en episodios centrales se-
guidos de otro episodio obstructivo.
En sujetos normales se pueden producir hasta diez apneas-hipop-
neas por cada hora de suefio (indice apnea-hipopnea)
. Se considera patolégico un indice de apnea-hipopnea (IAH)
mayor de 10/hora, y diagnéstico de SAOS mayor o igual a 15.

Mecanismo productor y factores de riesgo

Las apneas obstructivas se deben a oclusiones inspiratorias re-
petitivas de la via aérea superior (VAS), durante el suefo. La apa-
ricién de apneas esta relacionada con la disminucion de la
actividad de los musculos dilatadores de las VAS (especialmente
en las fases REM), lo que aumenta la resistencia al paso del aire
y colapsa las paredes de la faringe.

Pueden contribuir factores anatémicos: obstruccién nasal, ma-
croglosia, hipertrofia amigdalar, micro/retrognatia, trastornos
neuromusculares orofaringeos, obesidad, hipotiroidismo, acro-
megalia.

Via aérea bloqueada

Figura 1. Patogenia de la apnea obstructiva del suefio.

Las apneas, hipopneas o el aumento de resistencia en las VAS
dan lugar a un breve despertar (arousal), que no debe confun-
dirse con el despertar normal del suefio, puesto que el paciente
no es consciente del mismo. Este arousal restablece el tono de
los musculos dilatadores de la VAS, el paciente realiza varias res-
piraciones profundas, la PaO, y la PaCO, vuelven a sus niveles
basales y el paciente se vuelve a dormir, reiniciandose el ciclo.

Clinica
Predomina en varones obesos de edad media y en mujeres pos-
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menopausicas. Los sintomas pueden ser durante el suefio, como
las apneas, ronquidos, movimientos corporales bruscos y micro-
despertares o arousal, y diurnos, siendo la manifestaciéon mas
frecuente la somnolencia excesiva . Ademés, es
comun que estos pacientes presenten trastornos neuropsiquiatri-
cos (como depresion y agresividad), intelectuales o reduccion de
la libido, mediados por la fragmentacion del suefio y la falta de
sueno profundo. Pueden presentar cefalea matutina, debida a la
vasodilatacion cerebral ocasionada por la hipercapnia nocturna.
Las posibles complicaciones del sindrome de apnea del suefio in-
cluyen: hipertension arterial, hipertensién pulmonar, policitemia
secundaria y arritmias cardiacas durante el suefio (posiblemente
con aumento del riesgo de muerte subita nocturna).

Se incluye dentro del sindrome de obesidad-hipoventilacion
o sindrome de Pickwick a aquellos pacientes que, ademas de
hipersomnia diurna y la clinica descrita hasta ahora, presentan
obesidad y fallo del ventriculo derecho. Su tratamiento se basa
en la pérdida de peso, progesterona y, en ocasiones, ventilacion
mecanica.

Diagnéstico

El diagnostico definitivo del sindrome de apnea del suefio se re-
aliza mediante polisomnografia nocturna o poligrafia cardio-
rrespiratoria nocturna, considerandose como diagndstico de
SAOS un IAH mayor o igual a 15.

Hay pruebas de screening como la poligrafia o la pulsioximetria
domiciliario.

Tratamiento
- Medidas generales: reducir el sobrepeso y evitar el consumo
de alcohol y sedantes (sobre todo antes de dormir)

- Medidas especificas: el tratamiento de eleccién del SAQS
consiste en la aplicacion nocturna de una presion positiva con-
tinua en la via aérea (CPAP), mediante una mascarilla nasal u
oronasal . El tratamiento nocturno

con CPAP mejora la oxigenacion y reduce el nimero de even-
tos ventilatorios, con lo que mejora el suefio y las manifesta-
ciones diurnas .

- Otras medidas, indicadas en casos refractarios, son la Gvulo-
palatofaringoplastia y, excepcionalmente, la traqueostomia,
pero por lo general no dan muy buenos resultados

N

Figura 2. CPAP, presion continua en la via aérea.



Representa un 10% de los casos con sindrome de apnea del
suefio y se produce por un fallo transitorio del estimulo central
dirigido a los musculos respiratorios. Aparece en trastornos de
diversa indole (metabdlicos, neurolégicos, farmacolégicos, etc)
cuyo denominador comun es una alteracion en el control de la
respiracion: situaciones que desencadenen una respiracion de
Cheyne-Stockes, paralisis diafragmatica e incluso presencia de
alteraciones de las VAS. Ello explicaria por qué en ciertos casos
la CPAP nasal es til en el tratamiento de las apneas centrales.

Clinica

Depende del trastorno subyacente. Cuando el origen son las al-
teraciones metabolicas o neuromusculares, predominan los sin-
tomas propios de la hipoventilacion alveolar y la hipercapnia
diurna. Por el contrario, los enfermos con inestabilidad en el
control del impulso respiratorio mantienen un buen nivel de
ventilacion durante la vigilia (no tienen hipercapnia) y sus sinto-
mas son fundamentalmente consecuencia de las apneas noc-
turnas y alteraciones del suefio (y por tanto los sintomas son
similares a los del SAQOS).

Diagnostico

Se basa en la polisomnografia.

Tratamiento

Apnea central del sueio hipercapnica (por alteraciones
metabdlicas o neuromusculares)

Pueden emplearse los estimulantes respiratorios (medroxipro-
gesterona) y la oxigenoterapia nocturna (con precaucion, ya que
puede prolongar las apneas y empeorar la hipercapnia).

Si fracasan estas medidas, puede recurrirse a la ventilacién noc-
turna con presion positiva intermitente mediante mascarilla
nasal.

En los casos secundarios a una enfermedad neuromuscular,
practicamente la Unica posibilidad de tratamiento es la ventila-
cién nocturna con presion positiva intermitente.

Apnea central del sueio no hipercapnica

En los pacientes con apnea central por inestabilidad en el im-
pulso, el tratamiento incluye oxigeno nocturno y también pue-
den emplearse estimulantes respiratorios del tipo de la
acetazolamida e incluso la CPAP, si con el oxigeno no es sufi-
ciente.

Es importante conocer el patrén radiolégico tipico de cada en-
fermedad asi como la zona del pulmén que mas afecta. Re-
cuerda los datos anatomopatolégicos y clinicos tipicos de cada
enfermedad que te permitan distinguir unas de otras asi como
su lavado broncoalveolar tipico. Por Gltimo debes conocer las
pruebas mas adecuadas para su diagndstico y el tratamiento
especifico en cada caso.

Las enfermedades pulmonares intersticiales (EPI) son un grupo
heterogéneo de procesos que afectan a estructuras alveoloin-
tersticiales. Tienen manifestaciones clinicas, radiolégicas y fun-
cionales similares, pero cada una tiene alguna particularidad que
permite el diagnostico diferencial.

La clinica suele ser similar en todas ellas y cursan con disnea,

tos seca y crepitantes teleinspiratorios.

En la espirometria forzada, el patron funcional de la mayoria de
las enfermedades pulmonares intersticiales se caracteriza por un
trastorno restrictivo. Algunas EPI pueden cursar con alteracion
ventilatoria obstructiva: alveolitis alérgicas extrinsecas, sarcoido-
sis, silicosis, histiocitosis X, neumonia eosinéfila, y linfangioleiomio-
matosis.

Enfermedades intersticiales que predominan en Iébulos supe-
riores:

FITNESS
Fibrosis quistica
Istiocitosis X
Tuberculosis
Neumonitis por hipersensibilidad crénica

Espondilitis anquilosante

Sarcoidosis
Silicosis (MIR 07, 45)

En la Ultima revision de las enfermedades intersticiales se ha es-
tablecido una clasificacion basada en hallazgos anatomopatolo-
gicos, con implicaciones pronosticas y terapeuticas. Es
importante conocer los rasgos de la neumonitis intersticial usual,
y los rasgos distintivos del resto.

Neumonitis intersticial usual, o Fibrosis Pulmonar Idiopa-
tica (FPI), o Alveolitis Fibrosante Criptogenética

Consiste en una respuesta inflamatoria del tejido alveolo-inters-
ticial (alveolitis), de etiologia desconocida, que puede abocar
en fibrosis. Aunque se desconoce la causa, se sabe que se pro-
duce una fijacion de inmunocomplejos a los macréfagos alveo-
lares. Los macréfagos asi activados producen citocinas (LT B4 e
IL-8), que atraen polimorfonucleares (PMN) y eosindfilos (cuyos
productos provocan lesiones locales y aumentan la permeabili-
dad de los neumocitos tipo 1), y sustancias estimulantes de los
fibroblastos del intersticio y paredes alveolares. Finalmente, la
fibrosis afecta a los vasos, oblitera los alvéolos y retrae las vias
aéreas terminales, formandose areas quisticas recubiertas de
epitelio bronquial.

Suele tratarse de pacientes alrededor de los 50 afnos. Ademas de
disnea de esfuerzo y tos seca, aparecen sintomas generales
(astenia, anorexia, pérdida de peso, artralgias).

La exploraciéon puede evidenciar crepitantes secos ("en velcro")
bibasales al final de la inspiracion (teleinspiratorios), taquipnea,
cianosis, acropaquias (dato frecuente pero tardio) y, en casos
avanzados, cor pulmonale y fallo cardiaco derecho.

Radiografia de torax

Inicialmente, en fase de alveolitis aguda, se observa un patrén
en vidrio deslustrado o esmerilado, que traduce un aumento
difuso del tejido intersticial. Después se forman infiltrados no-
dulares y reticulonodulares y, finalmente, en la fase de fibro-
sis, aparece un patrén reticular difuso, en panal de abeja o
queso suizo, que constituye el estadio final y esta caracterizado
por la presencia de espacios quisticos de paredes gruesas. Estas
alteraciones radiolégicas predominan en Iébulos inferiores y
son de predominio periférico, subpleural . No son
exclusivos de esta enfermedad, sino que pueden aparecer en
otras enfermedades pulmonares intersticiales; en la FPI suelen



Figura 1. Patrén reticulonodular en la fibrosis pulmonar idiopatica.

aparecer de forma secuencial, no simultanea

TC de Alta Resoluciéon (TCAR)

Detecta alteraciones mas precoces que la radiografia y permite
diferenciar las zonas de alveolitis de las méas evolucionadas,
siendo la técnica mas empleada para valorar la actividad de la
enfermedad. Para esto Ultimo, también pueden realizarse estu-
dios isotopicos con galio-67.

Pruebas funcionales respiratorias

El patrén funcional se caracteriza por un trastorno restrictivo.
Ademas, es muy frecuente la disminucién de la capacidad de
difusion del CO (DLCO), hipoxemia y elevacién del gradiente al-
veolo-arterial de oxigeno durante el ejercicio.

Broncoscopia

El diagnostico definitivo de FPI requiere la presencia de una his-
topatologia compatible, lo que hace que la biopsia pulmonar
sea obligada. Tras la sospecha clinico-radiolégica, se debe rea-
lizar una fibrobroncoscopia para tomar biopsias transbron-
quiales. La videotoracoscopia o biopsia pulmonar abierta
puede estar indicada si no se llega a un diagnéstico definitivo
con la biopsia transbronquial.

El LBA muestra aumento de PMN (220%) y eosindfilos (2-4%);
los macréfagos alveolares estan aumentados y activados. Los
linfocitos no suelen aumentar y, si lo hacen, indican mejor pro-
nostico.

Se trata de una enfermedad de mal prondstico, falleciendo el
50% de los pacientes a los 5 afos. No existe ninguin tratamiento
que modifique el pronéstico de la enfermedad. La estrategia te-
rapéutica mas utilizada consiste en la administracion de gluco-
corticoides asociados a ciclofosfamida o azatioprina, con el
objetivo de detener la alveolitis y asf evitar la evolucion a fibrosis.
Cuando se observa un deterioro progresivo de la enfermedad a
pesar del tratamiento, debe plantearse la posibilidad del tras-
plante pulmonar. Algunos pacientes permanecen estables du-
rante largos periodos de tiempo sin tratamiento. Se trata de
pacientes con poca sintomatologfa y alteraciones funcionales
respiratorias de caracter leve. En estos casos, y hasta que se dis-
ponga de farmacos antifibroticos eficaces, puede optarse por
no iniciar el tratamiento hasta que se observen cambios clinicos
y funcionales indicativos de progresiéon de la enfermedad.

En fumadores

BAS con macrdfagos hiperpigmentados
Dx biopsia

Tratamiento: no fumar + CE

Superv 70% 5 afios

Clinica y Rx de SDRA
Mal px, mortalidad 50% 2 meses
Posible curacion completa o N.l.inespecifica

Asocia otros trastornos Al

Clinica insidiosa disnea + mialgias + cuadro
constitucional

BAS y biopsia infiltrado linfocitico
Tratamiento CE, buena respuesta

Clinica subaguda constitucional

Rx: infiltrados parcheados migratorios
Espirometria restrictiva

AP: fibrosis intraalveolar

Tratamiento CE, buena respuesta, frecuentes
recaidas

Tablal. Rasgos diferenciales de otras neumonias intersticiales.

Se trata de una rara enfermedad caracterizada por la acumula-
cion anormal en los alveolos de los constituyentes normales del
surfactante.

Se corresponde con la clinica general de cualquier enfermedad
intersticial, con tos seca y disnea. Estos pacientes tienen un
riesgo aumentado de padecer infecciones oportunistas por P.
Jiroveci, M. avium'y Nocardia.

Radiografia de torax

La radiografia de térax muestra infiltrados alveolares bilaterales
y simétricos mas marcados en las regiones perihiliares (en alas de
mariposa), que recuerdan al edema pulmonar.

LBA

El diagnostico suele establecerse por los hallazgos del LBA. El li-
quido obtenido con el LBA tiene un aspecto lechoso y esta for-
mado por macrofagos cargados de lipidos y material PAS
positivo

Figura 2. Infiltrados radioldgicos en la proteinosis alveolar.



Anatomia patolégica
En ocasiones es necesario recurrir a la biopsia transbronquial o
incluso abierta, que muestra macréfagos alveolares cargados de
inclusiones (cuerpos laminares), estando las paredes alveolares
tipicamente respetadas.

Se trata con LBA repetidos.

- Esclerodermia: es la conectivopatia que con mayor frecuencia
produce enfermedad intersticial. Predomina en lébulos inferiores.
- Lupus eritematoso sistémico: |a afectacion pulmonar mas
frecuente es la pleuritis con o sin derrame. A su vez, la conec-
tivopatia que mas frecuentemente produce derrame pleural
es el LES.

- Artritis reumatoide . las manifestaciones
pleuropulmonares en la AR son mas frecuentes en varones. La
afectacion pulmonar mas frecuente es también la pleural, pero
también puede haber afectacion pulmonar intersticial por los
farmacos usados como tratamiento de esta enfermedad. La
presencia de nédulos pulmonares en pacientes afectos de ar-
tritis reumatoide y neumoconiosis se denomina sindrome de
Caplan.

- Sindrome de Sjogren: la afectacion pulmonar es mas fre-
cuente en el Sjogren primario. Se caracteriza por una infiltra-
cion linfocitica intersticial, que puede llegar a comportarse
como un linfoma de bajo grado.

- Dermatomiositis: la enfermedad intersticial aparece funda-
mentalmente en pacientes con anticuerpos anti-JO1 positivos.
- Espondilitis anquilosante: el paciente suele estar asinto-
matico y, en fases avanzadas, puede aparecer fibrosis bilateral
de I6bulos superiores, que adopta un patrén quistico.

La linfagioleiomiomatosis es una rara enfermedad multisistémica
de causa desconocida, que afecta casi exclusivamente a mujeres
en edad fértil, por lo que es probable que intervengan factores
hormonales en su patogenia. Se caracteriza por la proliferacion
anormal de células musculares lisas en localizacion peribron-
quiolar, perivascular, perilinfatica y en el intersticio pulmonar.

Clinica

Aparte de los sintomas propios de las EPI, la linfangioleimioma-
tosis se caracteriza por presentar neumotorax recidivante (69 %),
quilotérax (23%), hemoptisis (20%) . La presen-
cia de quilotérax, aunque es muy infrecuente, es muy caracte-
ristica de esta enfermedad. Existe una frecuente asociacion
(60% de los casos) con angiomiolipomas renales.

En las fases mas evolucionadas de la enfermedad, la radiogra-
fia de torax y la TACAR muestran imagenes quisticas de pared
fina, sin predominio zonal. En un contexto clinico apropiado,
las imagenes de la TACAR son muy indicativas del diagnéstico.
El patron espirométrico muestra generalmente un trastorno
obstructivo, junto con un aumento de volimenes pulmonares.
Es caracteristica la disminucion de la DLCO.

Diagnéstico

El diagnostico definitivo se establece mediante estudio histo-
légico por biopsia transbronquial o biopsia pulmonar abierta. El
anticuerpo monoclonal HMB-45 tifie de forma selectiva la pro-
liferacion muscular de la linfagioleiomiomatosis.

Tratamiento

Dada la posible intervencién de factores hormonales en la pato-
genia, se han empleado diversas terapias hormonales, con resul-
tados variables. Los mejores resultados se han obtenido con la
administracion de acetato de medroxiprogesterona. Si no se
produce respuesta, se recomienda la realizacion de ooforectomia.

Pronéstico

Se trata de una enfermedad de mal prondstico. La mayoria de
los casos evoluciona hacia la destruccién microquistica difusa
de los pulmones, que conduce a la insuficiencia respiratoria
grave, muriendo a los 7-8 afos del diagndstico.

La histiocitosis X se caracteriza por una infiltracién broncovascu-
lar por células del sistema monocitico-macrofagico que ocasiona
progresivos cambios estructurales en el pulmon, y termina pro-
duciendo una fibrosis, que determina una insuficiencia respira-
toria.

En la patogenia de la histiocitosis X se ha implicado el taba-
quismo, debido a que la enfermedad es rara en no fumadores
y a que el pulmén de los fumadores contiene mas células de
Langerhans que el de los no fumadores.

Clinica
La enfermedad afecta a adultos jévenes, fumadores, y se mani-
fiesta con tos y disnea de esfuerzo progresiva. Un 25% de los
casos debuta en forma de neumotérax espontaneo. En oca-
siones se asocia a quistes 6seos solitarios en el craneo, huesos
largos, costillas y pelvis. También puede asociarse a diabetes
insipida en un 15% de los casos, teniendo en estos casos un
peor pronostico.
La radiografia de térax muestra infiltrados intersticiales con pe-
quenos espacios quisticos de predominio en campos superiores
. En fases avanzadas aparecen zonas con patrén en panal
de abeja. En la TACAR se observan con claridad los quistes aéreos,
con paredes bien definidas, y sus hallazgos orientan al diagnéstico
. El patrén ventilatorio también muestra aumento
de los volimenes pulmonares y disminucion de la DLCO. Aunque
puede mostrar un patrén restrictivo, segin progresa la enferme-
dad, predomina la alteracion ventilatoria obstructiva.

Figura 3. Quistes dseos solitarios en craneo en paciente con histiocitosis X.



Diagnostico

Se establece por los hallazgos de la TACAR, la biopsia trans-
bronquial y el LBA, en el que las células de Langerhans supo-
nen mas del 5% de las células. En caso de duda, debe recurrirse
a la biopsia transbronquial o pulmonar abierta. Las células de
Langerhans de la histiocitosis X tienen antigenos en su superficie
gue pueden ser identificados mediante anticuerpos monoclo-
nales, como el CD1 o la protefna S-100y por la presencia de in-
clusiones citoplasmaticas, denominadas granulos de Birbeck,
visibles con microscopia electrénica.

Tratamiento

El prondstico es variable, ya que la enfermedad puede resolverse
espontaneamente, permanecer estable o evolucionar a la fibro-
sis pulmonar. La sintomatologia y las alteraciones funcionales y
radiogréaficas pueden mejorar con el abandono del habito taba-
quico. Se han empleado la penicilamina y los corticoides, con
resultados variables.

Varon joven fumador Mujer en edad fértil

Tabaco Estrogenos

Neumotorax recurrentes
Neumotorax recurrentes | Quilotérax (derrame pleural)
Hemoptisis

QB'.Ste 0s€o S(?|I.taI’I0 Angiomiolipomas renales
iabetes insipida
Rx :
- Patron reticulonodular y
quistes en LLSS
- Patrén en panal de abeja

TACAR :
- Quistes de pared fina sin
predominio zonal

LBA : >5% de células de Biopsia :
Langerhans , CD1+ Células de masculo liso
ME: granulos de Birbeck HMB-45+

Abadono del tabaco
Penicilamina
Transplante. Recidiva

Progesterona
Ovariectomia
Transplante. Recidiva

Tabla 2. Caracteristicas diferenciales de la histiocisis X y la linfangioleiomioma-
tosis.

La histiocitosis X y la linfangioleiomiomatosis son dos
enfermedades quisticas que pueden debutar con neumotérax.
Aungue son poco prevalentes, son muy preguntadas en el
MIR, por lo que el estudio de sus caracteristicas diferenciales
resulta muy rentable.

La mayoria de las enfermedades pulmonares intersticiales
tienen un patrén ventilatorio restrictivo, salvo las siguientes,
que pueden presentar ademas un patron obstructivo:

- Linfangioleiomiomatosis
- Histiocitosis X
- Sarcoidosis
- Neumonitis por hipersensibilidad crénica
- Neumonia eosinéfila crénica
- Silicosis

Los farmacos que mas frecuentemente pueden ocasionar en-
fermedad pulmonar intersticial son la amiodarona, el metotre-
xate, la nitrofurantoina, el busulfan y la bleomicina.

Puede ocasionar una neumonitis intersticial generalmente con
afectacion de lobulos superiores; ello ocasiona tos seca, febri-
cula y disnea. El riesgo es muy bajo con dosis menores de 400
mag/dia . En el LBA y AP hay macrofagos espumo-
s0s y neumocitos con inclusiones lamelares. Mejora suspen-
diendo el farmaco y afadiendo corticoides.

El antineoplasico con mayor toxicidad pulmonar (20%), dosis-
dependiente y edad-dependiente. Se precede de descenso de
la DLCO. Revierte o mejora con suspension y corticoides.

La clinica es idéntica a la producida por la amiodarona pero ade-
mas, es caracteristica la presencia de granulomas y eosinofilia.
No es dosis dependiente. El proceso es casi siempre reversible,
con o sin corticoides. No hay disminucion de la DLCO hasta que
no aparece la clinica.

Caracteristicamente puede producir neumonitis eosindfila
aguda, como consecuencia de la toxicidad aguda, que se mani-
fiesta con fiebre, tos y disnea. La toxicidad crénica por nitrofu-
rantoina produce una neumonitis intersticial por fibrosis que se
manifiesta con tos seca y disnea

Debes saber reconocer esta enfermedad en un caso clinico, co-
nocer sus manifestaciones fundamentales, estadios, las carac-
teristicas del LBA y el tratamiento mas adecuado segun sus
manifestaciones clinicas.

Suele afectar a individuos entre los 20 y los 40 afos, con predo-
minio en el sexo femenino y raza negra. Parece ser que el tabaco
ejerce un papel protector.

El granuloma sarcoideo , aunque es tipico, no es
patognomaonico. Se trata de un granuloma no caseificante for-
mado por un acimulo de macrofagos, células epitelioides y cé-
lulas gigantes multinucleadas tipo Langhans rodeadas por
linfocitos T CD4+ y, en menor medida, linfocitos B. El conjunto
de linfocitos T, monocitos y granulomas representa la enferme-
dad activa.

Las células gigantes pueden contener inclusiones inespecificas
como corpusculos asteroides, cuerpos concoides o de Schau-
mann y cuerpos de Hamasaki-Weisenberg. En el centro hay, a
veces, necrosis fibrinoide (no caseosa).



Manifestaciones toracicas

Aparecen en mas del 90% de los casos y constituyen la mayor
causa de morbimortalidad. Se caracterizan por una afectacion
intersticial que produce como sintomas tipicos disnea al es-
fuerzo y tos seca.

Las manifestaciones toréacicas se suelen clasificar en funcién de
la afectacion ganglionar y/o pulmonar seguin su forma de pre-
sentacion en la radiografia de térax del siguiente modo

Adenopatias hiliares bilaterales sin afeccion parenquimatosa
Adenopatias hiliares bilaterales con afeccion parenquimatosa reticulonodular
Afeccion parenquimatosa sin adenopatias hiliares

Fibrosis pulmonar

Tabla 1. Clasificacion radioldgica de la sarcoidosis.

La afectacion ganglionar se localiza, por orden de frecuencia,
en ganglios hiliares bilaterales (80-90 % de los casos), paratra-
queales derechos, ventana aortopulmonar y subcarinales. Suele
ser asintomatica (a no ser que compriman estructuras vecinas).
También es comun la afectacién de ganglios linfaticos supracla-
viculares, axilares, epitrocleares e inguinales.

Las adenopatias son indoloras y moviles. La afectacion del pa-
rénquima pulmonar se suele tolerar bastante bien hasta que se

alcanzan formas muy evolucionadas. Ademas pueden aparecer

granulomas en el tracto respiratorio superior, que pueden

producir rinorrea u obstruccion nasal junto a pélipos nasales, y

en la trdguea y bronquios, provocando estenosis. También pue-
den aparecer granulomas laringeos, que se asocian con lupus
pernio.

Manifestaciones extratoracicas de la sarcoidosis
- Cutdneas (35%): la mas frecuente es el eritema nodoso,

sobre todo en las formas agudas, pero la lesion mas caracte-

ristica es el lupus pernio

- Oculares (25%): lo mas frecuente es la uveitis anterior y tam-

bién, aunque menos frecuente, puede presentar coroiditis.
- Higado: pese a que la expresion clinica es rara, la afectacion

histolégica es frecuente, apareciendo en un 60-90% de los
pacientes, lo que hace que la biopsia hepatica sea muy renta-
ble para el diagndstico. El sintoma mas comun de la sarcoidosis

hepatica es la fiebre prolongada.

- Médula ésea (20-40 %): leve anemia, neutropenia y/o trom-

bopenia.
- Bazo (5-10%): esplenomegalia e hiperesplenismo.

- Neurolégicas (5%): paralisis de pares craneales (especial-
mente del VII, produciendo una paralisis facial unilateral que

suele ser brusca y transitoria). Meningitis linfocitaria.

- Cardiovasculares: cardiopatia (20-30% en necropsias) con

poca repercusion clinica, pero son frecuentes las arritmias.
- Renales:

e Hipercalciuria (60%), hipercalcemia (10-20%) y nefropatia

calcica (nefrocalcinosis, litiasis renal, uropatia obstructiva).

¢ Glomerulopatias (membranosa, proliferativa, membrano-

proliferativa, focal).
e Nefritis intersticiales agudas y cronicas.

- Endocrinoloégicas: las mas frecuentes son las lesiones hipo-

talamo-hipofisarias (diabetes insipida, hipopituitarismo).
- Osteoarticulares:

¢ Osteopatia (5%): falanges de manos y pies (osteitis cistoide

i

Figura 1. Adenopatias hiliares bilaterales en la sarcoidosis.

Figura 2. Afectacién parenquimatosa en la sarcoidosis.

de Jungling), metacarpianas, metatarsianas, cuerpos verte-
brales, calota y pelvis.
e Artritis aguda o crénica (artritis granulomatosa, de evolu-
cion torpida hacia la destruccion articular), ambas general-
mente de grandes articulaciones y migratorias.
¢ Miopatia sarcoidea (la biopsia muscular es rentable).
- Glandulas exocrinas: es tipico el aumento bilateral de las
parétidas, pero sélo dan clinica en el 10% de los casos. Puede
haber afectacion de las glandulas salivales, apareciendo xeros-
tomia.
- Aparato reproductor: en las mujeres, puede haber afecta-
cion del Utero pero no suele afectar el curso del embarazo
(pueden mejorar en el embarazo y recaer tras el parto). En los
varones lo mas frecuente es el agrandamiento testicular asin-
tomatico y la epididimitis.

Formas clinicas especiales

Cabe destacar dos sindromes en la forma aguda de la enferme-
dad: el sindrome de Heerfordt-Waldenstrom o fiebre
uveo-parotidea (fiebre, uveitis, parotiditis y pardlisis facial) y el
sindrome de Léfgren que relne eritema nodoso, adenopatias
hiliares (generalmente bilateral y simétrica), fiebre y artralgias.
Este Ultimo es muy frecuente en nuestro pais (30- 40% de todos
los casos).

] SARCOIDOSIS [
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Figura 3. Organos afectados en la sarcoidosis.

Radiografia de torax
El 90% de los pacientes presenta anomalias en la radiografia
de térax en algiin momento de la evolucion de la enfermedad
. Lo més caracteristico es la presencia de adenopa-
tias hiliares bilaterales y simétricas que, en ocasiones aparecen
calcificadas en “cascara de huevo”. La afectacion del parén-
guima pulmonar suele consistir en infiltrados pulmonares reticu-
lonodulares bilaterales y simétricos, sobre todo en campos
superiores, y, en formas terminales, fibrosis pulmonar. La cla-
sificacion de la sarcoidosis, segun su forma de presentacion en
la radiografia de térax, estd muy extendida, pero no tiene valor
predictivo de la actividad ni valor pronéstico.

Pruebas de funcion respiratoria

Demuestran las alteraciones tipicas de las enfermedades inters-
ticiales: disminucion de la DCLO con patrén restrictivo (dismi-
nucion de la CPT y la CV). La CV es el indicador mas sensible en
el curso de la enfermedad. En ocasiones puede haber una limi-
tacion al flujo aéreo en fases avanzadas, dando un patrén obs-
tructivo.

Estudios de laboratorio
Muestran linfopenia, a veces eosinofilia, hipergammaglobuline-
mia y aumento de la VSG. Hay también elevacién de los niveles
séricos del enzima de conversion de la angiotensina (ECA)

. No obstante, la elevacion de la ECA no es tan fiable

Uveitis anterior

Congestion y polipos nasales

Fibrosis pulmonar
Adenopatias

Esplenomegalia

Hipercalciuria

Artralgia/artritis migratoria de
grandes articulaciones

para valorar la actividad de la sarcoidosis como se pensaba hace
unos anos. Hoy en dia se utilizan la progresion clinica, radiolé-
gica y funcional para valorar la actividad de la enfermedad.

Gammagrafia con galio-67
Suele estar alterada, mostrando un patrén de captacion difuso,
aunque ello no es especifico de la sarcoidosis.

Prueba de Kwein

Consiste en la inyeccion intradérmica de un extracto de bazo
con sarcoidosis y posterior biopsia. Ha perdido valor por la difi-
cultad para obtener antigeno homologado, por una estandari-
zacion deficiente y por ser potencial transmisor de
enfermedades. La respuesta a las pruebas cutaneas de hiper-
sensibilidad retardada esta disminuida durante los periodos
de actividad de la enfermedad (anergia cutanea).

LBA
Muestra un aumento de linfocitos (fundamentalmente linfocitos
T helper, CD4), por lo que el cociente CD4/CD8 esta aumen-
tado.

Confirmacion histopatologica

Para el diagndstico de sarcoidosis resulta imprescindible la de-
mostracion de granulomas sarcoideos en muestras histoldgicas
dentro de un contexto clinico y radiolégico compatible. La biop-
sia transbronquial es la mas Util para la demostracion de los



granulomas, por su alta sensibilidad . La eleccion de
otros érganos para la practica de biopsias dependeréa de su afec-
tacion.

El LBA en la sarcoidosis se caracteriza por un cociente
CD4/CD8 aumentado.

El diagnostico de sarcoidosis requiere siempre:
1. Manifestaciones clinicorradiolégicas compatibles
2. Demostracion de granulomas sarcoideos en muestras
histoldgicas

El tratamiento de la sarcoidosis es controvertido, debido a que la
enfermedad puede remitir espontdneamente, y a la variabilidad
de las manifestaciones clinicas iniciales, su gravedad y evolucion.
El tratamiento inicial consiste en la administracion de glucocor-
ticoides. No existe consenso respecto al inicio, duracién, dosis e
indicaciones. No obstante, como resultado de estudios contro-
lados y de otros estudios abiertos, se deducen pautas mas o
menos uniformes. Su indicacién esta bien definida en la sarcoi-
dosis extrapulmonar grave, principalmente en las afecciones
cardiaca, neuroldgica, ocular, hepatica, muscular y cutanea, y
en la hipercalcemia.

En la sarcoidosis pulmonar, los glucocorticoides son eficaces
a corto y a medio plazo, pero no estd demostrado que modifi-
guen el curso de la enfermedad. En el estadio | no esta indi-
cado el tratamiento debido a la elevada frecuencia de resolucién
espontanea . En los
estadios Il y lll, se instaurard tratamiento si existe sintomato-
logfa y/o alteraciones funcionales respiratorias; cuando no hay
sintomatologia o alteraciones funcionales, el tratamiento debe
iniciarse a los 6 meses del diagndstico si persisten los infiltrados
intersticiales o cuando existan signos de progresién de la enfer-
medad. En el estadio IV, deben tratarse todos los pacientes,
aunque en general responden mal a los glucocorticoides.

La dosis inicial es de 40 mg/dia de prednisona, o dosis equiva-
lente de otro glucocorticoide por via oral durante un mes, que
se disminuye de forma paulatina.

Tratamiento sarcoidosis

No indicado
- Estadio | o Il asintomaticos y
con pruebas funcionales res-
piratorias normales o leve-
mente alteradas

Indicaciones absolutas tratamiento:
- Estadio IV
- Estadio Il con indicios actividad
- Estadio Il cuando:

© Empeoro clinica pulmonar

o Deterioro funcion pulmonar

® Progresion lesiones en Rx o TAC
- Estadio I:

o Adenopatias persisten >6 meses

© Progresion enfermedad

Corticoesteroides (8-12 meses):
- (0.5 mg/Kg/dia), reduciendo

progresivamente
- 1 mg/kg/dia:
o o o Afectacion cardiaca

Ir)dlcacmnes extratoracicas: o Afectacion SNC
- Cardiacas
- Renales Corticoides topicos:
-SNC - Sarcoidosis cutanea
- Lesiones deformantes piel - Iritis
- Via aérea superior - Uveitis

- Insuficiencia hepatica - Afectacion via aérea
- Debilidad, artralgias, fatiga

- Hipercalcemia Recurrencias postransplante

Figura 4. Manejo de la sarcoidosis.

El tiempo de tratamiento debe ser como minimo de 1 afio para
la forma pulmonar y de 2 afos para la extratoracica.

En la mayoria de los casos, la evolucion de la sarcoidosis es
benigna autolimitada, por lo que generalmente no se trata.
Sélo se instaura tratamiento a partir del estadio Il en la
afectacion pulmonar y cuando existe afectacion
extrapulmonar grave.

Es una enfermedad granulomatosa sistémica de causa desco-
nocida, con tendencia a la resolucion (ya sea espontanea o con
tratamiento esteroideo).

En un tercio de los casos se produce remisién espontanea en 1-
2 anos; otro tercio muestra progresion y el resto permanecen es-
tables.

La mortalidad atribuible a la sarcoidosis es de un 10%.

El sindrome de dificultad respiratoria aguda (SDRA) o distress
respiratorio agudo es un sindrome caracterizado por la presen-
cia de insuficiencia respiratoria aguda grave, disminucién
de la distensibilidad pulmonar e infiltrados pulmonares
difusos en la radiografia de térax.

Debes conocer las posibles causas y su clinica para poder reco-
nocerlo en un caso clinico y diferenciarlo del edema pulmonar
de origen cardiogénico. Entiende su fisiopatologia y asi deduci-
ras la clinica. Debes estudiar también su tratamiento aunque
esto ha sido menos preguntado.

Las causas mas frecuentes de SDRA son:
- SRIS: sepsis, politraumatismo, politransfusién, gran quemado,
pancreatitis aguda...
- Inflamacién pulmonar: neumonia grave, embolia grasa, aspi-
racion de contenido gastrico, ahogamiento...
- Farmacos que aumentan permeabilidad (opidceos) o inducen
inflamacion pulmonar (nitrofurantoina).

El SDRA se produce como consecuencia de una respuesta infla-
matoria anormal, desencadenada por diversos estimulos exdge-
nos, que llegan al pulmén por via inhalada o sistémica. En
consecuencia, se produce una lesion de la membrana alveolo-
capilar, produciéndose un aumento de su permeabilidad
gue provoca la extravasacion de plasma
rico en proteinas hacia el intersticio y los alvéolos (se lesionan los
neumocitos tipo Il 'y se altera la sintesis del surfactante). Todo
ello causa un edema intersticial y un colapso alveolar, con
las siguientes consecuencias:
- Alteracion de la relacion ventilacién/perfusion y shunt.
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Figura 1. Caracteristicas radioldgicas del SDRA.

- Disminucién de la distensibilidad pulmonar (es la alteracion
mas precoz y constante en la fase aguda) , con el consi-
guiente aumento del trabajo de los musculos respiratorios,
aparicion de fatiga muscular y disminucion de los volumenes
ventilatorios.
- La hipoxia alveolar determina una vasoconstricciéon arteriolar
pulmonar reactiva que produce un incremento de las resisten-
cias vasculares y, por tanto, hipertension pulmonar.
Finalmente, si la lesién del epitelio alveolar es grave, o hay un re-
paro epitelial insuficiente, se produce fibrosis, pudiéndose de-
mostrar histolégicamente incluso a partir del 5-7 dia. La
alteracion funcional mas frecuente en los pacientes que sobre-
viven a un SDRA es el descenso de la DLCO

El diagnostico del SDRA es clinico pero, en casos de duda, debe
utilizarse un catéter de Swan-Ganz para medir la presion capilar
pulmonar enclavada, que serd normal o estara disminuida

El diagnostico

definitivo requiere la presencia de insuficiencia
respiratoria grave (cociente PaO,/FiO, <200; en ocasiones lo han
preguntado como PaO, <55 mmhg con FiO, >50%, o bien
Pa0O, <50 mmHg con FiO, >60%), con descenso de distensibi-
lidad, junto con una causa desencadenante y la existencia de
infiltrados pulmonares bilaterales, después de descartar la pre-
sencia de edema pulmonar cardiogénico.

El cuadro clinico se caracteriza primeramente por la aparicion
de taquipnea, junto con taquicardia, sudoracién, cianosis, dis-
nea e insuficiencia respiratoria grave. En un principio, la hipoxe-
mia mejora con la oxigenoterapia, pero es tipico que, segun
avanza la enfermedad, se instaure una hipoxemia refractaria al
tratamiento con oxigeno suplementario (por el efecto shunt).

- Radiografia de térax: pueden apreciarse en la fase inicial
infiltrados intersticiales bilaterales de predominio basal y, pos-
teriormente, infiltrados alveolares bilaterales y difusos

- Gasometria arterial: en la gasometria inicialmente sélo se
observan hipocapnia y aumento del gradiente alveoloarterial
de oxigeno, pero en fases mds avanzadas hay hipoxemia
grave.

- Estudio hemodinamico: es caracteristico el aumento de la

] EOSINOFILIAS PULMONARES [

presion en la arteria pulmonar, pero con la presion capilar en-
clavada normal (aspecto que lo diferencia del edema pulmonar
cardiogénico).

Si no se corrige a tiempo puede aparecer fibrosis a partir de la
segunda o tercera semana de su instauracion.

Es fundamental solucionar la enfermedad de base junto con la
aplicacion de oxigenoterapia. Si auin asi no es suficiente, se re-
curre a la ventilacién mecanica, con presion positiva al final de
la espiraciéon (PEEP) que abre los alveolos colapsados

EOSINOFILIAS
PULMONARES

De este tema suelen preguntar fundamentalmente los criterios
diagndsticos de la aspergilosis broncopulmonar alérgica asi
como el diagndstico clinico-radiolégico de la neumonia eosiné-
fila cronica.

El término eosinofilia pulmonar incluye varios procesos caracte-
rizados por infiltrados pulmonares eosinofilicos y eosinofilia pe-
riférica.

Las neumonias eosinofilas pueden ser idiopaticas, entre las que
se incluyen las siguientes:

Sindrome de Loeffler

Puede ser tanto idiopatica como debida a farmacos o a hiper-
sensibilidad al Ascaris lumbricoides, en cuyo caso el tratamiento
sera el mebendazol. Tiene un curso benigno y cursa con infiltra-
dos pulmonares intersticiales y/o alveolares migratorios y mini-
mas manifestaciones clinicas.

Neumonia eosinéfila aguda

Debuta con una clinica similar a la de una neumonia infecciosa,
con fiebre alta, tos, disnea, mialgias, crepitantes auscultatorios
e hipoxemia grave. La radiografia de térax muestra infiltrados
pulmonares alveolo-intersticiales bilaterales (similares al sin-
drome de dificultad respiratoria del adulto) y ausencia de histo-
ria de asma. Existe eosinofilia objetivable en el LBA, pero no es
constante en sangre periférica. Suele evolucionar bien, con
buena respuesta a los corticoides sistémicos y no recidiva.

Neumonia eosinéfila crénica

Suele afectar a mujeres de edad avanzada y tiene una evolucion
subaguda, con importantes sintomas generales (fiebre, sudora-
cién nocturna, tos, anorexia, pérdida de peso) de semanas o
meses de duracion . Suele asociarse a una historia
de asma en la mitad de los casos. Tipicamente la radiografia de
térax muestra infiltrados bilaterales periféricos (imagen en nega-
tivo del edema agudo de pulmén) . Es caracteris-
tica de esta enfermedad la presencia de una eosinofilia del 30-
50 % en el lavado broncoalveolar y es muy frecuente la eosino-
filia periférica. Tiene una respuesta espectacular a los corticoides,
con rapida mejoria de la clinica, radiologia y disminucién de la
eosinofilia sanguinea. Sin embargo, son tipicas las recaidas tras
la suspension del tratamiento, lo que obliga a la administracion
de una dosis de mantenimiento de corticoides a largo plazo.



Cualquier edad, cualquier sexo Mujeres adultas

Similar a una thc o tumor
(fiebre y sudoracion noctur-
nas, astenia y pérdida de
peso, tos, disnea) con asma

Infiltrados bilaterales
periféricos
(negativo del EAP)

Similar a una neumonia
infecciosa (fiebre, tos, dis-
nea, crepitantes, hipoxemia)

Infiltrados bilaterales,
perihiliares, migratorios

Eosindfilos en LBA pero no
siempre en sangre periférica

Eosinofilos en LBA y
sangre periférica

No Si
Corticoides

Tabla 1. Principales caracteristicas de la neumonia eosindfila aguda (NEA) y neu-
monia eosindfila cronica (NEC).

Figura 1. Imagen radioldgica caracteristica de la neumonia eosindfila cronica,
con infiltrados bilaterales periféricos.

Sindrome hipereosinofilico

Es més frecuente en varones de edad media. Se caracteriza por
eosinofilia periférica (>1.500/ul) durante 6 o mas meses (en au-
sencia de una causa objetivable) y disfuncion de multiples érga-
nos y sistemas por infiltracién difusa por eosindfilos (corazoén,
pulmén, higado, piel, sistema nervioso). El corazédn es el 6rgano

mas afectado y la principal causa de morbimortalidad. Se trata
con corticoides y/o hidroxiurea.

Las eosinofilia pulmonares pueden ser también debidas a infes-
taciones parasitarias o reacciones a farmacos como sulfami-
das, hidralacina, nitrofurantoina o clorpropamida. La
eosinofilia pulmonar por farmacos suele cursar con tos, disnea,
fiebre y escalofrios. Radiograficamente presentan un patrén re-
ticulonodular en las bases y su tratamiento consiste en la reti-
rada del farmaco y si no responde se puede probar con
corticoides.

Aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPA)

La aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPA) es debida a una
reaccién inmunoldgica de hipersensibilidad, fundamentalmente
de tipo I o lll, frente a la colonizacién crénica de la via aérea por
Aspergillus fumigatus.

La ABPA suele afectar a pacientes de cualquier edad, con histo-
ria previa de asma bronquial, sobre todo si han sido tratados
con corticoides, pues éstos favorecen el crecimiento intrabron-
quial del hongo. Se manifiesta tipicamente por clinica de asma
(tos, disnea y sibilancias), junto con febricula, malestar y expec-
toracién de auténticos tapones mucosos marronaceos. La radio-
grafia de térax muestra infiltrados pulmonares recurrentes junto
a bronquiectasias centrales en dedo de guante .
Existen unos criterios mayores y otros menores para el diagnés-
tico de la enfermedad.

El tratamiento de la ABPA son los corticoides por via sistémica.

- Asma bronquial crénico

- Infiltrados pulmonares transitorios

- Prueba cutanea de hipersensibiliadad inmediata
positiva a Aspergillus

- Precipitinas séricas IgG frente a Aspergillus

- Aumento de IgE total sérica

- Bronquiectasias centrales o proximales

- Eosinofilia sanguinea (>1.000/ul)

- Aumento de IgG e IgE especificas positiva a Aspergillus

- Cultivo de Aspergillus en esputo
- Tapones mucosos en esputo
- Reaccion cutanea retardada a Aspergillus

El diagnéstico de ABPA requiere 5 criterios mayores
0 4 mayores y 2 menores

Tabla 2. Criterios diagndsticos de la ABPA

Figura 2. Bronquiectasias centrales en el TAC de un paciente con ABPA.
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De las enfermedades por inhalacién de polvos debes saber que
la ashestosis es la mas preguntada, por lo que su estudio resulta
muy rentable. La neumonia por hipersensibilidad crénica es un
clasico bastante preguntado. Del resto de enfermedades por in-
halacion de polvos debes estudiar los rasgos diferenciales (fac-
tor de exposicion, datos clinicos, radioldgicos y LBA) que te
permitan distinguirlas en los casos clinicos.

Comprende un conjunto de enfermedades pulmonares provo-
cadas por la inhalacion y penetracion de polvo inorganico, que
ocasiona una lesién histolégica.

Concepto

Neumoconiosis producida por la exposicién a SiO, (silice o
cuarzo cristalino), por lo que tienen riesgo los trabajadores de
minas de carbén, fundiciones, cerdmica y canteras de granito.

Formas clinicas

Silicosis simple, cronica o clasica

Las lesiones aparecen al cabo de 15-20 afos de exposicion.
Consiste en fibrosis pulmonar que, aunque diseminada, estéa fo-
calizada en nédulos silicéticos menores de 1 cm, sobre todo en
l6bulos superiores y adenopatias hiliares, a veces con calcifi-
cacion en cascara de huevo .
Puede ser asintomatica o manifestarse con tos, expectoracién
cronica y disnea de esfuerzo, debido a la patologia asociada,
generalmente bronquitis crénica, producida por el frecuente ha-
bito tabaquico en esta poblacién.

-

Figura 1. Patron radioldgico de la silicosis clasica.

Silicosis acelerada

Exposicidon mas corta e intensa que la simple, pero clinica y ra-
diograficamente es muy similar a la anterior. Es frecuente su
asociacion a esclerodermia.

Silicosis complicada o fibrosis masiva progresiva

Ocurre incluso cuando la exposicion al silice ha cesado, los n6-
dulos confluyen y forman conglomerados mayores de 1 cm en
|6bulos superiores.

Clinicamente hay marcadas alteraciones funcionales obstructi-
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vas y restrictivas y, en casos avanzados, insuficiencia respiratoria.
Pueden presentar infecciones bacterianas recurrentes.
Silicosis aguda

Se caracteriza por un patrén miliar. Se asocia a exposiciones a
polvos de silice muy intensas (por ejemplo, chorros de arena) en
cortos espacios de tiempo (semanas a meses). Puede ser mortal
en menos de dos afos. Radiograficamente presentan un patrén
alveolar difuso fundamentalmente en lébulos inferiores con o
sin broncograma aéreo.

Complicaciones

La exposicion al silice potencia los efectos nocivos del tabaco, in-
crementando en esta poblacion el riesgo de EPOC. Asimismo, la
silicosis predispone a la tuberculosis y a la infeccién por
micobacterias atipicas. Por Ultimo, la prevalencia de neumotoérax
también estd aumentada entre los pacientes silicoticos.

Diagnéstico

Se basa en la presencia de antecedentes de exposicion y de ra-
diografias compatibles. Las pruebas funcionales permiten valo-
rar el grado de incapacidad. No suele ser necesario realizar
biopsia pulmonar para llegar al diagnostico.

Tratamiento

No existe. Se debe insistir en la prevencién (disminuir los niveles
de polvo y SiO, en el ambiente laboral) y diagnéstico precoz
(chequeos periodicos).

Dada la asociacion entre silicosis y tuberculosis, esta indicado
iniciar tratamiento especifico ante la sospecha clinica de tuber-
culosis, y quimioprofilaxis secundaria en caso de Mantoux positivo.

Concepto
Es la neumoconiosis de los mineros del carbén.

Formas clinicas
- Antracosis simple. Inicialmente hay un patrén reticular, al
que se anaden nédulos de 1-5 mm. de didmetro. Cursa como
bronquitis crénica (también contribuye la asociacién con taba-
quismo).
- Antracosis complicada (fibrosis masiva progresiva). Nédulos
mayores de 1 cm confluentes, sobre todo en campos superiores.
En la antracosis, al igual que en cualquier otra enfermedad pul-
manor intersticial, puede asociarse la presencia de nédulos pul-
monares reumatoideos, formando lo que se denomina
sindrome de Caplan.

La exposicion al berilio (cerdmica, electrdnica de alta tecnologia
y tubos fluorescentes antiguos) puede producir una neumonitis
intersticial crénica que se manifiesta radiologicamente con un
patrén reticulonodular a veces con adenopatias, similar al de la
sarcoidosis. En la anatomia patoldgica se encuentran granulo-
mas idénticos a los de la sarcoidosis, pero centrados en un cristal
de berilio.

Concepto

La exposicion laboral a asbesto o amianto ocurre en la construc-
cion (aislantes térmicos y eléctricos, tuberias, calderas, uralita)
y también se usa este compuesto en la elaboracién de los trajes
de neopreno, frenos.

Clinica

La disnea es el sintoma mas frecuente y que mas precozmente
presentan las personas expuestas.

Las manifestaciones mas frecuentes de la exposicion a asbesto
son las lesiones pleurales benignas. Dentro de ellas, la mas fre-
cuente es la presencia de placas pleurales en la radiografia de



térax, sobre todo en campos inferiores y diafragma
. Sin embargo, las placas pleurales sélo indican
exposiciéon a asbesto . Ademas, aun-

gue son tipicas de la asbestosis, no son exclusivas de esta neu-
moconiosis. Funcionalmente, se caracteriza por un trastorno
restrictivo con alteracion de la transferencia gaseosa e hipoxe-
mia. La disminucién de la DLCO es un dato de enfermedad
grave. Otras lesiones pleurales benignas causadas por la expo-
sicion al asbesto son el derrame pleural benigno y la fibrosis
pleural difusa.

Figura 2. Imagen radliografica de placas pleurales en un paciente con asbestosis.

La exposicion a asbesto puede dar lugar también a la aparicion
de cancer de pulmén. El cancer de pulmon es el tumor aso-
ciado mas frecuentemente al asbesto (mas que el mesotelioma).
Aparece al cabo de 15-20 anos de la exposicion. Los tipos his-
tolégicos no difieren de los encontrados en la poblacion general
(el epidermoide es el mas frecuente) y esta demostrado el efecto
sinérgico entre el asbesto y el tabaco.

El mesotelioma difuso maligno es el cancer que mas carac-
teristicamente se asocia al asbesto

Puede ser pleural o peritoneal. Produce derrame pleural que
ocupa mas del 50% del hemitérax afecto, lo que dificulta el
diagnostico porque enmascara el tumor subyacente. Es inde-
pendiente del tabaco, aparece tras 25-30 afos de exposicion.
No hay tratamiento eficaz. La supervivencia mediana es de 7
meses tras el diagndstico. El tratamiento con cirugia + QT (en
enfermedad localizada) o QT combinada (cisplatino + pemetre-
xed, en enfermedad avanzada) eleva la supervivencia mediana
a 12-18 meses.

Concepto
Es una inflamacion de las vias respiratorias distales mediada in-
munoldgicamente, secundaria a la inhalacion repetida de sus-
tancias de origen organico, como antigenos derivados de
bacterias, hongos, animales o plantas, o también por la inhala-
cion de productos quimicos. En la mayoria de los casos, los an-
tigenos son inhalados en el curso de una exposicion laboral:
granjeros, cosechadores de cafa de azucar (begazosis), criado-
res de aves, trabajadores de productos de la madera, etc.
Los dos tipos mas frecuentes son el pulmén del granjero (por
actinomicetos termofilicos del heno y otros vegetales)

y el pulmén del cuidador de aves (por proteinas de los ex-

crementos, plumas y escamas de determinadas aves)
El tabaco parece ejercer un efecto protector en esta enfermedad

Clinica

Podemos distinguir varias formas en funcién del tiempo de ex-

posicion:
- Forma aguda-subaguda: clinicamente cursa con tos seca,
disnea, fiebre y malestar general después de la exposicion (4-
8 horas en la aguda y varias semanas en la subaguda).
- Forma crénica: es una enfermedad pulmonar intersticial de
instauracion gradual, asociada a la exposicion prolongada a
bajas dosis de antigeno. La clinica es similar a la de un bron-
quitico crénico, pero en un paciente no fumador.

Diagnostico
Se basa fundamentalmente en la historia clinica, incidiendo
sobre la exposicion a ciertos polvos organicos.
Hay neutrofilia y linfopenia tras la exposicién aguda pero no
hay eosinofilia ni elevacion de IgE
La radiografia de torax, en la fase aguda- subaguda es nor-
mal o aparecen infiltrados alveolares mal definidos, focales o di-
fusos, de predominio en lébulos inferiores. En la fase crénica
se observa un infiltrado reticulonodular difuso de predominio
en lébulos superiores que puede producir un pulmén en panal.
El estudio de la funciéon pulmonar indica la existencia de un
patron restrictivo con disminuciéon de la DLCO, en la forma
aguda. En la forma crénica también predomina un patrén res-
trictivo, pero frecuentemente asocia un defecto obstructivo de-
bido a bronquiolitis asociada.
Los estudios serolégicos pueden mostrar precipitinas séricas
frente al antigeno responsable.
El lavado broncoalveolar demuestra en las fases aguda y
crénica un incremento de linfocitos T, con predominio de los
CD8 (cociente CD4/CD8 disminuido)

y macrofagos espumosos.
En la fase aguda, puede aparecer neutrofilia acompafnada de
una elevacion de linfocitos T CD4.
La biopsia pulmonar (transbronquial o abierta) esté indicada si
el resto de los datos son insuficientes para el diagnéstico.

Anatomia patolégica

Anatomopatolégicamente, se pueden observar macréfagos de
citoplasma espumoso, infiltrados intersticiales de linfocitos y cé-
lulas plasmaticas en las formas agudas; granulomas aislados no
necrotizantes en las subagudas y crénicas, y fibrosis pulmonar
en las cronicas

Exposicion breve a
grandes dosis de Ag

Exposicion prolongada a
dosis de Ag menores

Clinica de EPOC
en un no fumador

Disnea, tos seca,
fiebre, MEG

Infiltrados alveolares en LLII Fibrosis en LLSS

Patron restrictivo pero
también asocia
patron obstructivo

Aumento de CD8

Patron restrictivo con
disminucion de DLCO

Neutrdfilos

Inflamacion alveolar e intersticial
Granulomas
Fibrosis intensa

Evitar la exposicion al agente y corticoides

Tabla 1. Caracteristicas principales de la neumonitis por hipersensibilidad.



Tratamiento

Debe evitarse el contacto con el antigeno responsable.

Los corticoides parecen Utiles en formas agudas y subagudas,
mientras que en las formas crénicas probablemente no modifi-
guen la evolucioén.

Provocada por la inhalacion de polvo de algodén, que ocurre
sobre todo durante el proceso de cardado.

Se manifiesta por un cuadro clinico de disnea y opresién toracica
junto con reduccion del FEV el primer dia de la semana laboral
(opresion toracica de los lunes), aunque luego se puede
hacer persistente.

Se trata evitando el contacto con el polvo de algodén y con
broncodilatadores y antihistaminicos.

- Cuarzo, canteras de piedra, fundiciones, ceramica
- Adenopatias calcificadas en céscara de huevo
- Aumento de riesgo de TBC

- "Neumoconiosis por carbon”
- Sindrome de Caplan

- Ceramicas, tubos fluorescentes
- Radiologia e histologia similares a sarcoidosis

- Amianto, frenos, aislantes
- Placas pleurales

- Cancer de pulmon 11

- Mesotelioma maligno 1

- Granjero, criador de aves

- No hay eosinofilia ni aumento de IgE

- Caracteristica la neutrofilia con linfopenia
- Aumento de CD8 (| CD4/CD8)

- Algodén
- "Opresion toracica del lunes”

Tabla 2. Rasgos caracteristicas de las enfermedades por inhalacion de polvos.

Debes estudiar los tumores de los distintos compartimentos del
mediastino, asi como la etologia mas frecuente de la medistini-
tis aguda.

Los tumores mediastinicos mas frecuentes, considerando su fre-
cuencia global (adultos y nifios) son los neurogénicos

. Para el diagnostico suele realizarse una radiografia de térax,
gue aporta informacion muy valiosa, pero la prueba de imagen
de eleccién es la TC de térax. El diagnéstico definitivo es histo-
l6gico y para ello suelen emplearse técnicas invasivas, puesto
gue la obtencion de muestras por puncién aspiraciéon con aguja
fina sélo da una aproximacién citoldgica . Asi,
para obtener tejido para estudio histolégico, suele realizarse una
mediastinotomia anterior, mediastinoscopia o videotoracosco-
pia, segun la masa se sitUe en mediastino anterior, medio o pos-
terior, respectivamente.

Timoma
Masa mas frecuente en este compartimento. Puede asociarse a

miastenia gravis (10-50%), aplasia pura de la serie roja ,
hipo/agammablobulinemia, sindrome de Cushing, megaeséfago
y colagenosis

Figura 1. Imagen de un timoma en una radiografia lateral de torax.

Masas tiroideas

Linfoma

Son radiosensibles y pueden asociar hipercalcemia.

Teratoma

Puede asociar tirotoxicosis, ginecomastia e hipoglucemia. Ra-
diograficamente se caracteriza por la presencia de calcificacio-
nes

Quistes congénitos

Son la causa mas frecuente de masa en el mediastino medio:
pericardicos, broncogénicos (son los mas frecuentes) o entéricos.
Otros

Las masas vasculares, hernias diafragmaticas como la de Mor-
gagniy tumores de células germinales (muy malignos y de
mal prondstico), son también mas frecuentes en el mediastino
medio.

Tumores neurogénicos

(Schwannomas, neurofibroma, neuroblastoma, paraganglioma,
feocromocitoma). Son los mas frecuentes de este comparti-
mento.

Otros
Hematopoyesis extramedular, hernia de Bochdaleck y pseudo-
quiste pancreatico.

Masas en madistino anterior: “4 7s"
Timo
Tiroides
Teratoma
Terrible linfoma



Las causas mas frecuentes son la perforacién esofagica, sobre
todo la iatrogénica tras realizacién de una panendoscopia oral

, ¥ la infeccion postoperatoria precoz tras una es-
ternotomia media.

Diagnostico

El paciente con mediastinitis aguda presenta un dolor toracico
retroesternal, intenso y transfixiante, clinica infecciosa (fiebre,
escalofrios) y disnea. La auscultacion puede evidenciar el signo
de Hamman, aunque éste no es especifico, que consiste en la
percepcién de un crujido retroesternal sincrénico con el latido
cardiaco. Las radiografias en bipedestacién pueden mostrar aire
en el mediastino (neumomediastino), neumotodrax o hidroneu-
motorax.

Tratamiento
Se trata mediante desbridamiento, drenaje quirdrgico y antibié-
ticos de forma precoz.

Pronéstico
En el caso de la rotura de es6fago, el prondéstico depende de la
precocidad en el tratamiento quirurgico.

Diagnéstico

El cuadro clinico es subagudo y se sospecha ante la presencia de
antecedentes compatibles como son inflamaciones crénicas tu-
berculosas pleurales o pericardicas, histoplasmosis, silicosis, cier-
tos farmacos (como la metisergida), etc.

Clinica
Puede ser desde asintomaética hasta manifestarse con pulso pa-
radojico y edema en esclavina.

Tratamiento
El tratamiento incluye toracotomia y exéresis de la fibrosis exis-
tente.

Figura 2. Neumomediastino.

Debes conocer sobre todo la etiologia, los métodos diagnosticos
y su tratamiento.

La hipertension pulmonar (HTP) se define como la presencia de
una presién media en la arteria pulmonar (PAP) mayor de 25
mmHg en reposo o superior a 30 mmHg durante el ejercicio.
Se puede clasificar la HTP segun su origen sea precapilar o post-
capilar, o seguin tenga una causa desconocida (HTP primaria) o
conocida (HTP secundaria).

Suele afectar a mujeres entre 30-40 afos y es de etiologia des-
conocida.

La anatomia patoldgica de la HTP primaria es inespecifica y he-
terogénea. La alteracion patolégica mas precoz es la hipertrofia
medial, pero también suele aparecer fibrosis de la intima y trom-
bos recanalizados.

Hay varias formas diferenciadas:
- Enfermedad venooclusiva: es caracteristica de nifios. Se
caracteriza por una proliferacién de la intima y fibrosis de las
venas y vénulas intrapulmonares, ocasionalmente extendidas
al lecho arteriolar.
- Hemangiomatosis capilar pulmonar.
- Arteriolar:
e Hipertrofia de la media.
e Arteriopatia plexogénica. Existe hipertrofia de la media,
proliferacion concéntrica de la intima y lesiones plexiformes,
con necrosis y trombosis localizadas.
e Arteriopatia trombotica. Ademas de hipertrofia de la media
y fibrosis excéntrica de la intima, aparecen placas fibroelasti-
cas en arterias y arteriolas y recanalizacion de trombos anti-
guos. Afecta por igual a varones y mujeres.

El cuadro clinico tipico es la presencia de disnea creciente en
una mujer joven. Posteriormente, puede aparecer dolor toracico
y sincope. En la exploracion se observa un aumento de la pre-
sién venosa yugular e incremento del 2° tono.

El diagndstico es de exclusion tras descartar posibles causas de
hipertension pulmonar secundaria, fundamentalmente EPOC y
cardiopatia. Suele establecerse tardiamente (2-3 anos) desde el
inicio de los sintomas y, por lo general, requiere de muchas ex-
ploraciones para su diagnostico:
- Gasometria arterial basal: casi siempre existe hipoxemia e
hipocapnia.
- Radiografia de térax: aparecen unas arterias pulmonares
centrales prominentes con disminucion de la vascularizacion
periférica, junto con crecimiento de auricula y ventriculo dere-
chos.
- Electrocardiograma: signos de hipertrofia del ventriculo de-
recho, con eje desviado a la derecha.
- Ecocardiograma: aumento del tamafio del ventriculo dere-
cho, anormalidad del tabique por sobrecarga derecha y lle-
nado del ventriculo izquierdo anormal.



Figura 1. Alteraciones radiogrdficas de la hipertension pulmonar.

- Pruebas funcionales respiratorias: patron restrictivo o nor-
mal y disminucién de la capacidad de difusién del CO (DLCO).
- Gammagrafia de perfusion: en la HTP primaria la gamma-
grafia es normal o muestra defectos de perfusion subsegmen-
tarios, a diferencia del TEP, donde aparecen multiples y
grandes defectos segmentarios.

- Arteriografia pulmonar: se realiza si persiste la sospecha de
TEP y la gammagrafia de perfusion no es concluyente.

- Cateterismo cardiaco: el diagndstico definitivo de HTP es
hemodinamico, mediante la realizacion de un cateterismo del
hemicardio derecho que demuestra un aumento en la presion
de la arteria pulmonar, siendo la presiéon de enclavamiento ca-
pilar pulmonar normal , a diferencia de lo que
ocurre en la HTP secundaria a enfermedad cardiaca como la
estenosis mitral. En los casos en los que la presién capilar pul-
monar esté elevada, se debe realizar un cateterismo del cora-
z6n izquierdo.

Vasodilatadores

La razon para el uso de vasodilatadores se basa en que la vaso-
constriccién es un factor importante en la patogenia de la en-
fermedad. La respuesta al tratamiento vasodilatador en un
determinado paciente es impredecible, por lo que se debe valo-
rar la reactividad vasodilatadora pulmonar mediante la realiza-
cion de un test agudo con vasodilatadores de corta duracion
antes de iniciar el tratamiento a largo plazo. Los farmacos em-
pleados para el test agudo son la prostaciclina intravenosa, la
adenosina intravenosa o el éxido nitrico inhalado.

Los calcioantagonistas (nifedipino, diltiazem) sélo estan reco-
mendados en pacientes que responden al test agudo, sin que se
haya demostrado su utilidad en el resto de pacientes. Se ha
comprobado que la prostaciclina en perfusién intravenosa con-
tinta la mejora en la hemodinédmica y aumenta la tolerancia al
ejercicio, alargando la supervivencia en la HPP grave (clase fun-
cional lll-IV de la NYHA), de los pacientes que no han respon-
dido al test vasodilatador agudo, por lo que se usa como
tratamiento en dichos pacientes, en los pacientes que pierden
la respuesta a calcio-antagonistas y como puente al trasplante.
Otros vasodilatadores se utilizan en clases funcionales II-lll y me-
joran la tolerancia al ejercicio sin conseguir mejorfa de supervi-
vencia. Se utilizan antagonistas de endotelina (bosentan),
analogos de prostaglandinas (teprostinil sc.) o inhibidores de la
fosfodiesterasa (sildenafilo).

Anticoagulantes

Estarian indicados en todos los pacientes, ya que existe eviden-
cia suficiente de que producen un aumento de la supervivencia
en todos los grupos de pacientes con HPP, especialmente en
aquéllos que no responden al test vasodilatador agudo.

Otras medidas
En los casos avanzados, estéd indicado el trasplante cardiobi-
pulmonar (actualmente, sin evidencia de recidiva de la HPP).

SIEMPRE: Anticoagulacién oral

Test Vasorreactividad Pulmonar
(NO inhalado, adenosina iv,
prostaciclina iv)

Test positivo Test negativo

({ significativo PAP) (no | significativo PAP)
Tratamiento oral
Ca?* antagonistas
Respuesta No respuesta Clase funcio- Clase funcio-
sostenida sostenida nal [I-1l nal Ill-IV
Tto. crénico: Vaso- Epoprostenol
ACO + dilatadores iv
Ca-antag (Bosentan,
Teprostinil sc,
Sildenafilo)
Responde No responde
Tto. crénico:
ACO + VD
No respuesta
sostenida

Transplante
cardio-
pulmonar

Figura 2. Manejo terapéutico de la hipertension pulmonar primaria (HPP)

Recuerda que la primera causa de hipertension pulmonar es la
hipoxemia y que la correccion de ésta puede llegar a normali-
zar la presion arterial pulmonar (MIR 99F, 32).

La Hipertension Pulmonar Primaria se define por la presencia de:
- Presion pulmonar elevada
- Presion de enclavamiento pulmonar normal
- Ausencia de causas secundarias

La HTP secundaria es aquella que aparece en el contexto de en-
fermedades respiratorias crénicas que cursan con hipoxemia o
enfermedades cardiacas. La mas frecuente, con mucho, es la
que aparece en los pacientes afectos de EPOC. Otras enferme-
dades capaces de ocasionar HTP secundaria son enfermedades



cardiovasculares como valvulopatias, miocardiopatias y otras
cardiopatias, embolismo pulmonar crénico, colagenosis, parasi-
tosis pulmonares, farmacos anorexigenos, inhalacion de coca-
ina, aceite de colza, VIH, etc. Se denomina cor pulmonale a la
situacion de sobrecarga de cavidades cardiacas derechas, con-
secutiva a una HTP, cuya etiopatogenia obedece a una patologia
primariamente respiratoria

Es un tema poco preguntado, recuerda fundamentalmente su
etiologia y diagnostico.

Las bronquiectasias son dilataciones anormales e irreversibles de
los bronquios grandes (mayores a 2 mm) debidas a una destruccién
del tejido elastico, muscular y cartilaginoso de la pared bronquial.

Bronquios normales

Bronquioectasias

Figura 1. Bronquiectasias.

Bronquiectasias diseminadas
Causa infecciosa
Los adenovirus y el virus de la gripe son los principales virus que
producen bronquiectasias. Las infecciones por bacterias necro-
tizantes, como Staphylococcus aureus, Klebsiella, anaerobios y
tuberculosis son también causa de bronquiectasias difusas. Asi-
mismo, éstas pueden encontrarse en la infeccién por VIH.
La alteracion en los mecanismos de defensa del hospedador pre-
dispone a las infecciones recurrentes y, por tanto, a la aparicion
de bronquiectasias difusas. Es el caso de las siguientes enferme-
dades:
- Fibrosis quistica
- Discinesia ciliar primaria: el subgrupo mas importante es el
sindrome de Kartagener, en el que se asocian bronquiecta-
sias, esterilidad, sinusitis y situs inversus.
- Inmunodeficiencias congénitas o adquiridas: déficit selectivo
de IgG, panhipogammaglobulinemia, agammaglobulinemia
de Bruton.
Causa no infecciosa
- Aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPA).
- Exposicion a sustancias toxicas, como inhalacién de amoniaco
0 aspiracion del contenido &cido gastrico.

- Déficit de ay-antitripsina.
- Sindrome de Williams-Campbell, que consiste en una defi-
ciencia del cartilago bronquial.
- Sindrome de Young: reline bronquiectasias, azoospermia
obstructiva y sinusitis.
- Sindrome de ufias amarillas: cursa con bronquiectasias, sinu-
sitis crénica, neumonia recurrente, linfedema, derrame pleural
y ufas amarillas.
- Sindrome de Mounier-Kuhn: que junto con las bronquiecta-
sias produce traqueobronquiomegalia.
(Recuerda que cuando se asocien bronquiectasias + esterilidad
deberemos pensar en Kartagener, Young o fibrosis quistica).

Bronquiectasias localizadas

Infecciones

Generalmente virus (influenza y adenovirus) y bacterias (S. au-
reus, Klebsiellay anaerobios, y micobacterias).

Obstrucciéon endobronquial

Tumores endobronquiales, cuerpo extrafo, compresion extrin-
seca, tuberculosis y otras enfermedades granulomatosas, enfi-
sema, etc.

Otras causas

Sindrome de Swyers-James-Macleod o sindrome del pulmén hi-
pertransparente unilateral, que asocia bronquiectasias localiza-
das e hipoplasia de la arteria pulmonar ipsilateral.

La clinica es similar a la de un paciente EPOC pero mas grave.
Se caracteriza por la presencia de tos crénica productiva con ex-
pectoracion purulenta de mas de 150 ml/dia (la secreciéon bron-
quial de un sujeto sano es de unos 100 ml/dia)

También puede manifestarse como hemoptisis y, si la enferme—
dad es grave, aparecen acropaquias.

La radiografia de térax es poco sensible y puede mostrar infil-
trado y pérdida de volumen (lo més frecuente), lesiones quisticas
agrupadas, a veces con niveles hidroaéreos, imagenes en “nido
de golondrina”, “en rail de via” o “en anillo de sello”. Aunque
la broncografia ofrece una excelente visualizacion de las vias res-
piratorias bronquiectasicas, hoy en dia ha sido sustituida por la
TAC de alta resolucién, que ademas permite planificar la inter-
vencion quirdrgica . Las pruebas funcionales sue-
len demostrar un patrén obstructivo.

Figura 2. Imagen de bronquiectasias difusas en la TCAR.



Médico

Hidratacion, fisioterapia respiratoria, drenaje postural, bronco-
dilatadores y antibioterapia de amplio espectro de forma precoz
ante infecciones respiratorias.

Quirurgico

Ante clinica severa en un paciente con bronquiectasias localiza-
das y que lleva mas de un afo con tratamiento médico sin ob-
tener resultado se debe practicar segmentectomia o lobectomia.
Ante un paciente con bronquiectasias y hemoptisis masiva resis-
tente al taponamiento broncoscoépico, se debe realizar cirugia o
embolizacién arterial bronquial.

Es un tema poco importante de cara al MIR. Debes saber reco-
nocerlo en un caso clinico y saber qué enfermedades pueden
estar asociadas a la bronquiolitis.

La bronquiolitis es una inflamacién de los bronquiolos respira-
torios.

- Bronquiolitis simple: inflamacion de la pared del bron-
quiolo.
- Bronquiolitis obliterante s inflamacion de la
pared del bronquiolo, a la que se afladen tapones fibrosos en
la luz.
e Constrictiva: inflamacién de la pared del bronquiolo con
tapones fibrosos en la luz y tejido fibroso alrededor del bron-
quiolo, que lo comprime.
¢ Con neumonia organizada (BONO): el tejido fibroso ocupa,
aparte de los bronquiolos, los alveolos adyacentes.

Bronquiolitis aguda infecciosa

Afecta sobre todo a nifos y suele ser debida a infecciones viri-
cas, siendo los agentes mas frecuentemente implicados el virus
de la parainfluenza y el virus respiratorio sincitial. Suele ser un
proceso autolimitado y tiene buen prondstico.

Bronquiolitis asociada a conectivopatias
La bronquiolitis obliterante puede asociarse en el adulto a la ar-
tritis reumatoide

Bronquiolitis obliterante postrasplante

Es una complicacion que puede aparecer meses o incluso afos
después de un trasplante pulmonar, cardiopulmonar o de mé-
dula ésea, como expresion de reaccion cronica de injerto contra
huésped

Bronquiolitis idiopatica con/sin neumonia organizada

Los casos idiopaticos de bronquiolitis obliterante con neu-
monia organizada (BONO, también llamada Neumonitis Fi-
brosante Criptogenética) tienen una clinica progresiva de
disnea, tos, expectoracion, fiebre, malestar general y pérdida de
peso. Radiolégicamente, muestran areas de consolidacion bila-
terales periféricas y las pruebas de funcion pulmonar muestran
un patrén restrictivo (hoy dia, se la considera un tipo de Neumo-

nitis Intersticial) y deterioro del intercambio de gases. El LBA
suele mostrar un aumento de linfocitos CD8 (disminucion de la
relacion CD4/CD8). El tratamiento se basa en los corticoides,
generalmente con buena respuesta.

A diferencia de la BONO, los pacientes con bronquiolitis obli-
terante idiopatica presentan una clinica de tos seca y disnea.
La radiografia de térax suele ser normal o mostrar signos de hi-
perinsuflacion. Las pruebas de funcién pulmonar muestran un
patrén obstructivo desproporcionado al consumo de tabaco del
paciente y no es frecuente que tengan alterado el intercambio
de gases. En el LBA puede haber un aumento de PMN. Por ul-
timo, el tratamiento con corticoides sistémicos en estos pacien-
tes no suele tener buenos resultados.

Areas de consolidacion Normal o
bilaterales periféricas hiperinsuflacion

Alteracion obstructiva

Restrictivo desproporcionada al
consumo de tabaco
Disminuido Normal
1 CD8 1 PMN

Tabla 1. Tabla comparativa de la BONO y BO idiopdtica.

La bronquiolitis oblite RAnte se asocia a ARtritis REumatoide

Es un tema muy poco preguntado en las dltimas convocatorias.
Debes conocer sobre todo sus posibles causas y sus pruebas
diagndsticas.

La hemorragia alveolar difusa es una extravasacién sanguinea
que tiene su origen en el territorio alveolar (generalmente por
afectacion de los pequefos vasos). Suele cursar con hemoptisis
(aunque puede faltar), disnea y anemia.

Incluye entidades que afectan al pulmén 'y al rifién (como la en-
fermedad de Goodpasture )y otras
que son exclusivamente pulmonares (caracteristicamente la he-
mosiderosis pulmonar idiopatica). Pueden cursar con hemorra-
gia alveolar, ademas de los citados anteriormente, las vasculitis,
conectivopatias, estenosis mitral, tromboembolismo pulmonar
(sobre todo, embolia grasa), secundaria a farmacos como la D-
penicilamina, linfografia, linfangioleiomiomatosis, etc.

La patogenia es desconocida, aunque se sospecha la participa-



cién de fendmenos autoinmunes (un 50% tiene elevacion de
IgA y se asocia a la enfermedad celfaca y la intolerancia a las
proteinas de leche de vaca).

Se caracteriza por hemorragia pulmonar recurrente que afecta
a ninos y a adultos jovenes sin afectacion de otros 6rganos.
Cursa con hemoptisis y disnea. Puede haber sindrome anémico
pero no hay afectacién renal ni anticuerpos anti-MBG. En la ra-
diografia de térax, se observan infiltrados pulmonares al-
veolares bilaterales difusos. Generalmente el patrén alveolar
evoluciona a un patrén reticular a los 2-3 dias del episodio
agudoy, en ausencia de sangrado repetido, la radiologia vuelve
a la normalidad. Sin embargo, en caso de hemorragia persis-
tente o recidivante, el cuadro radiolégico evoluciona a un patrén
reticulonodular persistente. Cuando hay sangrado activo, es ca-
racteristico el aumento de la DLCO. Se identifican macrofagos
alveolares cargados de hemosiderina (sideréfagos) en el LBA,
lo que constituye un dato diagndstico relevante.

Figura 1. Imagen radioldgica de la hemorragia alveolar difusa.

Es un diagndstico de exclusion. Es fundamental descartar un
Goodpasture.

En la fase aguda se utilizan corticoides, aunque no han demos-
trado alterar el curso de la enfermedad a largo plazo.

Para diferenciar la hemosiderosis pulmonar idiopatica (HPI)
del sindrome de Goodpasture, recuerda que la HPI:
- Es mas frecuente en nifios
- No afecta al rifidon
- No presenta anticuerpos anti MB

Es un tema muy poco importante. Conoce las caracteristicas de
las distintas hernias y de la pardlisis del diafragma.

Es frecuente, pero poco sintomatica, por lo que suele ser un ha-
llazgo casual al realizar una radiografia de térax (elevacion de un
hemidiafragma). El diagnéstico se confirma con radioscopia
dindmica , que muestra como durante la inspira-
cién el diafragma no se mueve o asciende (“movimiento para-
dojico”). La causa mas frecuente es la infiltracion del nervio
frénico por cancer de pulmoén y el tratamiento es etiologico.
Otra causa posible es la lesion del frénico durante la cirugia car-
diaca.

Se caracteriza por disnea de esfuerzo, ortopnea y respiracion
toracoabdominal paradojica. La causa mas frecuente son los
traumatismos cervicales, por lesién directa de los nervios fréni-
cos, y los traumatismos toracicos. El tratamiento es la ventila-
cion positiva por via nasal e incluso marcapasos frénico, si el
nervio frénico esta intacto.

La hernia de Bochdalek y la de Morgagni son hernias diafragma-
ticas congénitas. Se diagnostican con radiologia con contraste
o con TAC toracico y, si dan sintomas, se deben intervenir.

Es el tipo de hernia diafragmaética mas frecuente. Se produce
por un defecto de cierre del conducto pleuroperitoneal, siendo
mas frecuente en el lado izquierdo.

Fisiopatologia

Se produce un ascenso de las visceras abdominales al hemitdrax
izquierdo. El contenido herniado puede estar formado por esto-
mago, intestino delgado y grueso, rindn y bazo. Como conse-
cuencia de la invasion del hemitérax izquierdo por las visceras
abdominales, se produce un desplazamiento del mediastino a la
derecha y una hipoplasia del pulmén derecho. La mayoria de
estos pacientes asocia como principales complicaciones malro-
tacion intestinal e hipoplasia pulmonar . La hipo-
plasia pulmonar condiciona una hipoxia que da lugar a una
vasoconstriccion pulmonar, que a su vez determina una persis-
tencia de la circulacion fetal y ductus arterioso persistente. De
ahi, la presencia frecuente de un cortocircuito derecha-izquierda
en los lactantes con hernia de Bochdalek.

Clinica
Se manifiesta con dificultad respiratoria, cavidad abdominal ex-
cavada y desplazamiento del latido cardiaco a la derecha.

Tratamiento
La hernia de Bochdalek no es una urgencia quirurgica. El trata-
miento de basa en los siguientes aspectos:
1. Estabilizacion respiratoria y hemodinamica: reducir las re-
sistencias vasculares pulmonares mediante éxido nitrico inha-
lado e induciendo alcalosis; farmacos inotrépicos.
2. Correccion quirdrgica, tras el control respiratorio y hemodi-
namico.
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Figura 1. Hernia de Bochdalek.

Hernia de Morgagni
Es retroesternal y suele ser derecha. Puede contener epiplon'y
colon. Es mas frecuente en adultos obesos.

TEMA 19) TRASPLANTE

PULMONAR

Aunque no es un tema muy preguntado, conviene que estudies
la indicaciones y contraindicaciones del trasplante pulmonar,
asi como sus complicaciones.

19.1.- Indicaciones del trasplante de pulmén

Fundamentalmente se realiza trasplante de pulmén en enfer-
medades como el enfisema (es la indicacion mas frecuente), la
fibrosis quistica, la hipertensién pulmonar primaria y las enfer-
medades intersticiales.
Ademaés de una repercusién funcional respiratoria, se deben
cumplir también otros requisitos como:
- Ausencia de coronariopatia o disfuncién de ventriculo iz-
quierdo.
- Buen estado nutricional.
- Integracion social.
- Edad (<50-55 afnos para el trasplante de pulmén bipulmonar
y <60-65 afios para el trasplante de pulmén unipulmonar).
- Ausencia de enfermedad sistémica que afecte a otro 6érgano
principal.
Las distintas modalidades de trasplante incluyen: unilateral, bi-
lateral y cardiopulmonar.

19.2.- Complicaciones

La primera causa de mortalidad actualmente son las infecciones.
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Precoces
- Infecciones bacterianas nosocomiales (gramnegativos y esta-
filococos) (VIR 01F, 24).
- Rechazo agudo (es dificil distinguirlo de una infeccién, por lo
que suele requerirse una biopsia, generalmente transbron-
quial). El tratamiento son corticoides intravenosos a altas dosis.
- En relacion con la cirugia (dehiscencia de anastomosis, etc).

Tardias
- Rechazo cronico: suele aparecer entre 8-12 meses y consiste
en una bronquiolitis obliterante. Debe sospecharse por sinto-
mas insidiosos que simulan una infeccién respiratoria. El trata-
miento consiste en incrementar la inmunosupresién con
corticoides, y si no hay respuesta puede emplearse globulina
antitimocitica.
- Complicaciones por la inmunodepresion, como infecciones
por citomegalovirus, (la neumonia por CMV debuta entre el
segundo y sexto mes postrasplante), sequido por Aspergillus,
y procesos linfoproliferativos.

La incidencia de neumonia por Pneumocystis carinii s baja, de-

bido al empleo sistematico de profilaxis.

REGLA MNEMOTECNICA

Indicaciones de trasplante de pulmén
7 pulmon (unipulmonar) - 7 palabra:
Enfisema
2 pulmones (bipulmonar) - 2 palabras:
Fibrosis Quistica
3 6rganos (cardiuobipulmonar) - 3 palabras:
Hipertension Pulmonar Primaria

RECUERDA

Recuerda que las infecciones son actualmente la primera
causa de muerte por trasplante pulmonar:
Primeros meses: gérmenes nosocomiales (bacterias)
2°-6° mes: CMV

TEMA 20) MAL-

FORMACIONES

Estudia los tipos de secuestro broncopulmonar y que su aporte
sanguineo proviene de una arteria sistémica.

20.1.- Deformidades de la pared toracica

Las principales son el pectus excavatum (la mas frecuente) y el
pectus carinatum (o térax en quilla).

Otra anomalia es el sindrome de Poland: consiste en la ausen-
cia congénita del musculo pectoral mayor y puede acompanarse
de hipoplasia unilateral de la mama, tejido subcutaneo e hipo-
plasia del pulmon ipsilateral.

20.2.- Anomalias traqueobronquiales
Agenesia pulmonar

Consiste en la ausencia completa del pulmon, sin que exista ves-
tigio de irrigacion vascular, arbol bronquial o parénquima pul-



monar. La agenesia mas frecuente es la agenesia unilateral del
pulmén izquierdo. La bilateral es incompatible con la vida.

Consiste en la existencia de un bronquio rudimentario que ter-
mina en fondo de saco, sin que existan vasos ni parénquima
pulmonar.

El bronquio esta totalmente formado pero su tamafo es redu-
cido y tiene escasas ramificaciones, generalmente de aspecto
quistico, y rodeadas de parénquima rudimentario con pequenos
Vasos.

El mas frecuente es el complejo malformativo de Potter: hi-
poplasia pulmonar, agenesia renal, anomalias en los miembros
y facies tipica.

Consiste en una exclusién de un segmento del parénquima pul-
monar gque presenta aporte sanguineo propio procedente de la
circulacion sistémica (de la aorta toracica o abdominal, y no de
las arterias pulmonares) y que no presenta comunicacion con la
via aérea . Este tipo de malforma-
cion sucede, en la mayoria de los casos, en el lado izquierdo,
siendo su localizacién mas frecuente el &ngulo costofrénico pos-
terior izquierdo .

Clinicamente, el secuestro pulmonar suele ser asintomatico pero
puede manifestarse también como procesos infecciosos fre-
cuentes.

El método diagndstico de eleccidn es la arteriografia. Previo a la
cirugia, debe realizarse también un esofagograma para descar-
tar que exista una comunicacion con el eséfago.

B o oossles.

Figura 1. Imagen radiografica de un secuestro broncopulmonar.
Existen dos tipos de secuestros broncopulmonares:

Secuestros intralobares
Son los més frecuentes (generalmente en segmentos posteriores

de lébulos inferiores) y tienen mayor repercusion clinica (neumo-
nias de repeticion).
El tratamiento de eleccién es la lobectomia.

Secuestros extralobares

A diferencia de los anteriores, estan rodeados por una pleura
visceral propia y tiene un drenaje venoso hacia la circulacion sis-
témica.

No Si
Normal Anormal

Arteria sistémica

No

Tabla 1. Diferencias entre el secuestro pulmonar intra y extralobar.

Pueden ser pulmonares (20%) y mediastinicos (80%).
La complicacién mas frecuente es la infeccién recidivante.
El tratamiento, cuando son sintomaticos, es la reseccion quirtrgica.

Grandes quistes dando la imagen de un queso de gruyere que,
en ocasiones, es una urgencia vital por atrapamiento aéreo en
alguno de los quistes.

Es un tema poco preguntado; recuerda algunos conceptos como
el de acino y las caracteristicas histoldgicas de cada zona.

Incluye la zona comprendida desde la trdquea hasta los bron-
quiolos terminales, es decir, las 16 primeras generaciones. Se
denomina también espacio muerto anatémico porque no inter-
viene en el intercambio gaseoso. Esta constituida por:

- Esqueleto fibrocartilaginoso.

- Mucosa de epitelio respiratorio (pseudoestratificado): células

ciliadas (mayoritarias), células mucosas y basales (entre ellas

las células neuroendocrinas, o células Kultschitsky).
A partir de los bronquiolos, la estructura de la via respiratoria
cambia, siendo caracteristica la desaparicion de cartilago, glan-
dulas submucosas y células caliciformes. El epitelio de los bron-
quiolos se aplana progresivamente hasta un epitelio prismatico
simple, constituido al 50% por células ciliadas y células de Clara.
Estas Ultimas producen una sustancia tensoactiva que evita el
colapso bronquiolar.

Estd formada por los bronquiolos respiratorios (generaciones 17
a19).

Los bronquiolos respiratorios ya no presentan epitelio pseudo-
estratificado, porque éste se transforma en cuboideo. No tiene
células caliciformes pero si células de Clara.
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VENTILACION
MECANICA

Debes tener claras las indicaciones.

Indicaciones generales de ventilacion mecanica en la insufi-
ciencia respiratoria:

- Insuficiencia respiratoria aguda:
e Disminucién del nivel de conciencia.
e Inestabilidad hemodindmica.
e Agotamiento muscular u origen neuromuscular .
e Hipoxemia grave (PaO, <40 mmHg), que no se corrige con
oxigeno.
e Insuficiencia respiratoria hipercapnica aguda (PaCO, >50
mmHg y pH <7.30).
Insuficiencia respiratoria crénica reagudizada:
e Deterioro del nivel de conciencia.
e Acidosis mixta (respiratoria y metabdlica).
e Retencion progresiva de CO, que no se corrige con dismi-
nucién de la FiO,.

Figura 1. Mucosa del epitelio respiratorio.

Constituida por los conductos y sacos alveolares y los alveolos. - La CPAP (presion positiva continua en la via aérea): es el equi-
El epitelio alveolar es de tipo escamoso. Consiste en una Unica valente al PEEP cuando el paciente respira espontaneamente.
capa celular sobre tejido conectivo (membrana basal) formada Se usa en el SAOS . e -

por neumocitos tipo | (aplanados, ocupan el 95% de la super- - La presion positiva al final de la espiracion (PEEP): Usada en
ficie alveolar) y tipo Il (cuboideos), siendo estos ultimos los que el distress respiratorio del adulto, insuficiencia cardiaca y en
sintetizan y liberan el surfactante pulmonar. El surfactante se atelectasias. El efecto en las vias respiratorias se resume en los
puede detectar en liquido amnidtico a partir de la 34 semana de siguientes puntos .

gestacion, y su déficit esta implicado en la patogenia del sin- * Aumenta el volumen residual pulmonar.

drome de distress respiratorio. El mecanismo responsable de la * Permite la apertura de alveolos semicolapsados.
disminucion en la sintesis de surfactante puede ser un defecto * Impide el colapso de los alveolos abiertos.

de perfusion del parénquima pulmonar, una alteracién de los * Disminuye el shunt intrapulmonar.

neumocitos tipo Il o una hipoxemia mantenida.

El acino respiratorio es la unidad funcional pulmonar distal al
bronquiolo terminal. Comprende bronquiolo respiratorio, con-
ductos alveolares, sacos alveolares y alvéolos.

Cavidad Esofago
nasal
Traquea
Laringe Carina
Lébulo Lébulo Figura 1. Ventilacion mecdnica no invasiva.
superior superior
derecho izquierdo
Lébulo Medias-
medio tino
Lébulo Lébulo
inferior inferior
derecho izquierdo

Figura 2. Anatomia del aparato respiratorio.
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I Neumologia y Cirugia Toracica

TEMA 23) @ SEMIOLOGIA
RESPIRATORIA

Figura 1. Semiologia respiratoria.
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