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Las enfermedades intersticiales pulmonares infantiles constituyen un grupo heterogéneo de entidades
poco frecuentes y de etiologia diversa. La fibrosis pulmonar idiopatica en edad pediatrica es rara y su
diagnostico y evolucion clinica no estan bien establecidos.

Se presenta el caso de un nifio de siete afios con hallazgo radiologico persistente de un tracto fibroso
pulmonar derecho detectado tras un episodio de fiebre y dolor torécico. La tomografia computarizada
de alta resolucién mostré una lesion fibroatelectasica localizada en el 16bulo medio, sin evidencia de
afectacion intersticial difusa.

Las enfermedades intersticiales pulmonares en la infancia presentan manifestaciones clinicas y
labras c| radiolégicas variables. La tomografia computarizada de alta resolucion constituye una herramienta
Palabras clave: fundamental para la evaluacién diagnéstica y el seguimiento de estas entidades, permitiendo

* Enfermedades caracterizar la extension y distribucién de las lesiones.
pulmonares

intersticiales
e Fibrosis pulmonar
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Resumen

Ante hallazgos radioldgicos persistentes en lainfancia, incluso en ausencia de sintomas, es fundamental
realizar una valoracion diagnéstica adecuada y mantener un seguimiento clinico prolongado para
detectar posibles cambios evolutivos o complicaciones.

Persistent pulmonary fibrotic tract

Childhood interstitial lung diseases represent a heterogeneous group of rare disorders with diverse
etiologies. Idiopathic pulmonary fibrosis in pediatric patients is extremely rare, and its diagnosis and
clinical course remain poorly defined.

We present the case of a seven-year-old boy with a persistent fibrotic tract in the right lung on
imaging that was initially detected after an episode of fever and chest pain. High-resolution computed
tomography revealed a localized fibroatelectatic lesion in the middle lobe without evidence of diffuse
interstitial involvement.

Childhood interstitial lung diseases may present with variable clinical and radiological manifestations.
High-resolution computed tomography is a key tool in the diagnostic evaluation and follow-up of
Key words: these conditions, allowing accurate assessment of the extent and distribution of pulmonary lesions.

* Idiopathic pulmonary In the presence of persistent radiological findings in childhood, even in asymptomatic patients, an

Abstract

R . ﬁ?:oys appropriate diagnostic evaluation and long-term clinical follow-up are essential to detect potential
l”terSt'g'iaseauSE disease progression or complications.
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INTRODUCCION

Las enfermedades intersticiales pulmonares infan-
tiles (chILD, por sus siglas en inglés, childhood
interstitial lung diseases) constituyen un grupo he-
terogéneo de entidades caracterizadas por afecta-
cion difusa del intersticio pulmonar, con etiologias
diversas que incluyen alteraciones genéticas, in-
munoldgicas, metabdlicas o secundarias a exposi-
ciones ambientales. Su prevalencia es baja, esti-
mandose menos de 3,6 casos por millén de ninos,
lo que dificulta el conocimiento de su historia na-
turaly la estandarizacion de criterios diagndsticos
y terapéuticos™?.

Dentro de este grupo, la fibrosis pulmonar idiopa-
tica (FPI) en edad pediatrica es una entidad infre-
cuente. A diferencia de la FPI del adulto, no se con-
sidera una enfermedad bien definida ni cuenta con
criterios diagnésticos propios® En lainfancia, la FPI
puede presentarse como un proceso difuso o, mas
raramente, como una lesion localizada con carac-
teristicas fibroticas persistentes?.

A continuacién, se presenta el caso de un nifo con
una lesion fibrética pulmonar al que se realizé el
estudio pertinente.

CASO CLINICO

Varén de 7 afos, sin antecedentes personales nifa-
miliares de interés, que acudid a urgencias por fie-
bre, dolor toracico derecho y dificultad respiratoria.
En la exploracion fisica no se evidenciaron signos
de distrés respiratorio ni alteraciones auscultato-
rias cardiopulmonares. La radiografia de térax mos-
tré un tracto fibroso pulmonar derecho, y el pacien-
te fue dado de alta para continuar seguimiento por
su pediatra de Atencidn Primaria (Figura 1).

Tres meses después, la radiografia de control con-
firmo la persistencia de los hallazgos, por lo que
fue derivado al servicio de Neumologfa Pediatrica.
El paciente no presentaba tos cronica, episodios de
atragantamiento, vomitos, reflujo gastroesofagico
ni infecciones respiratorias de repeticion. Mostra-
ba un desarrollo pondoestatural adecuado. En
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Figura 1. Tracto fibroso pulmonar. Radiografia de
térax postero-anterior donde se observa tracto fibroso
pulmonar derecho

cuanto al entorno, residia en una vivienda con hu-
medades visibles en una sola habitacion, convivia
conun perroy un canario,y no habia fumadores en
el domicilio.

La espirometria basal forzada resulté normal. La
analitica sanguinea (bioquimica, hemograma,
complementoy perfil hepatico) no mostré alteracio-
nes relevantes, salvo acido Urico <1,5 mg/dL. Se deri-
vo a Nefrologia, donde se confirmé una deficiencia
combinada de cofactor de molibdeno, sin otras
manifestaciones clinicas. El test de QuantiFERON®
fue negativo.

Se realizaron varias pruebas del sudor con resulta-
dos intermedios (50-67 mmol/L). Ante estos valo-
res, se solicité estudio genético para fibrosis quis-
tica, sin detectarse mutaciones frecuentes en
nuestro medio.

La tomografia computarizada de alta resolucion
(TCAR) evidencié una lesion fibroatelectasica locali-
zada en el |[6bulo medio, sin afectacion difusa del
parénquima pulmonar ni signos de enfisema. No
se identificaron bullas ni bronquiectasias (Figura 2).
Durante tres afos de seguimiento, el paciente per-
manecié asintomatico y con funcion pulmonar
normal. Se repitio la TCAR a los tres afios, sin obser-
varse cambios respecto al estudio previo. Reciente-
mente comenzo a presentar episodios de tos tras
el ejercicio, por lo que se inicio tratamiento con
budesonida/formoterol con buena respuesta.
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Figura 2. Tracto fibroso pulmonar. Corte axial TCAR,
donde se observa una lesion fibroatelectasica
localizada en el I6bulo medio, sin afectacién difusa del
parénquima pulmonar ni signos de enfisema

DISCUSION

La FPI en edad pediatrica es infrecuente y, a dife-
rencia de la entidad bien definida en adultos, no se
considera una enfermedad claramente delimitada
en ninos. En la infancia, la fibrosis pulmonar suele
presentarse como parte de un espectro de enfer-
medades pulmonares intersticiales difusas pedia-
tricas (chiILD), un grupo heterogéneo de entidades
con etiologias diversas, entre las que destacan al-
teraciones genéticas (principalmente en genes re-
lacionados con el surfactante), enfermedades au-
toinmunes y exposiciones ambientales, mas que
como una entidad idiopatica aislada®*>.

La sospecha diagndstica de enfermedad pulmonar
intersticial difusa pediatrica se basa en la presen-
cia del denominado “sindrome chILD”, definido por
la coexistencia de al menos

tres de los siguientes cuatro criterios: sintomas
respiratorios (tos crénica, taquipnea o intolerancia
al ejercicio), signos clinicos respiratorios (crepitan-
tes, hipoxemia o dificultad respiratoria), alteracio-
nes en las pruebas de imagen o funcionales pul-
monares compatibles con enfermedad pulmonar
difusa y persistencia de la afectacion respiratoria
tras excluir causas mas frecuentes®.

No existen criterios histologicos ni radioldgicos
especificos para FPI en Pediatria; los patrones

clasicos descritos en adultos, como la neumonia
intersticial usual con predominio basaly patréon en
“panal de abeja”, son infrecuentes en nifos. En
cambio, los hallazgos radioldgicos pediatricos sue-
len incluir reticulacion, bronquiectasias de trac-
cion, distorsion arquitecténica y opacidades en vi-
drio esmerilado, generalmente con distribucion
mas difusa y sin predominio axial definido®.

Las técnicas de imagen son fundamentales en |a
evaluacion diagnostica de las chlILD. La radiografia
de térax suele constituir el estudio inicial y puede
mostrar infiltrados intersticiales, alveolares o mix-
tos, asi como hiperinsuflacion; sin embargo, rara
vez permite establecer un diagnéstico especifico y
puede ser normal en fases iniciales o formas leves
de enfermedad’. Actualmente, el abordaje diag-
nostico recomendado debe ser escalonado y mul-
tidisciplinar, integrando especialmente la tomo-
grafia computarizada de alta resolucion (TCAR) y el
estudio genético, dada la creciente identificacion
de etiologias monogénicas asociadas a estas enti-
dades. La TCAR permite evaluar con precision la
extension y distribucion de la afectacion pulmo-
nar, mejorando la exactitud diagndstica y, en algu-
nos casos, evitando la necesidad de biopsial.

Los estudios funcionales en nifios mayores suelen
mostrar un patrén restrictivo, con reduccién de la
capacidad pulmonar total, de la capacidad vital
forzaday del volumen espiratorio forzado en el pri-
mer segundo, manteniendo una relacién FEV1/
FVC normal o elevada’. En este caso, la espirome-
tria normaly la estabilidad clinica durante el segui-
miento apoyan la hipétesis de una afectacion no
progresiva o limitada.

El tratamiento de las chILD se basa en medidas de
soporte y terapias dirigidas segun la etiologia sub-
yacente. Entre ellas se incluyen oxigenoterapia,
broncodilatadores, tratamiento antibiotico y corti-
coterapia sistémica. Los antifibréticos, como pirfe-
nidona o nintedanib, se utilizan de forma experi-
mental, con evidencia todavia limitada en edad
pediatrica’.

En nuestro caso, podria tratarse de una etapa pre-
cozy en el momento actual, segun los ultimos cri-
terios®, el paciente todavia no cumplia criterios de
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Tabla 1. Causas de fibroatelectasia del I6bulo medio
localizada en la infancia

Mecanismo Causas principales

Obstruccién de la via | Cuerpo extrafo, tapon

aérea mucoso, granulomas o lesiones
endobronquiales
Compresion Adenopatias (infecciones, TBC),

extrinseca bronquial | tumores, cardiomegalia, anomalias

vasculares, malformaciones

Asimismo, pone de manifiesto la relevancia de un
seguimiento prolongado, dado el potencial riesgo
de progresion hacia formas mas extensas de fibro-
sis pulmonar o de desarrollo de complicaciones
respiratorias a largo plazo®.

CONCLUSION

Compresion
parenquimatosa/
extrapulmonar
Malformaciones

Derrame pleural, neumotérax,
hemotorax, empiema, hernia
diafragmatica

Hiperinsuflacion lobar congénita,

congénitas malformacion adenomatoidea
pulmonares quistica, secuestro pulmonar
Alteraciones del Neumonia, SDRA, enfermedad de
surfactante/ membrana hialina, edema pulmonar
inflamacion alveolar

Trastornos Distrofias musculares, atrofia

neuromusculares

muscular espinal, Guillain-Barré

sospecha de enfermedad pulmonar intersticial di-
fusa pediatrica (chILD), al presentar tos persistente
e intolerancia al ejercicio, asociadas a hallazgos
radiolodgicos localizados. La tomografia computari-
zada de alta resolucion evidencid una lesién fi-
broatelectasica, hallazgo que, en el contexto clini-
co adecuado, y una vez descartadas otras causas
mas frecuentes (Tabla 1) apoyan la necesidad de
ampliar el estudio de enfermedades intersticiales®.

Dado que el resto de entidades fueron descartadas,
la sospecha de nuestro paciente fue un sindrome
chILD, siendo necesario un estrecho seguimientoya
que la evolucion de la lesion nos indicara si la afec-
tacion es intersticial y precisa ampliar el estudio.

Este caso resalta la necesidad de mantener una acti-
tud vigilante ante hallazgos radiolégicos persisten-
tes en la infancia, incluso en ausencia de sintomas.
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La fibrosis pulmonar idiopatica infantil, debe in-
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