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Enfermedad pulmonar intersticial asociada a miopatias
inflamatorias idiopaticas: el valor de reconocer un fenotipo

pulmonar temprano

Interstitial lung disease associated with idiopathic inflammatory myopathies: the
importance of recognizing an early pulmonary phenotype

Castro Zorrilla, Liliana™ 2%

“En las miopatias inflamatorias, el pulmén no es
un 6rgano mas: es el que define la historia clinica.”

Las miopatias inflamatorias idiopaticas (MII)
conforman un grupo heterogéneo de enfermedades
autoinmunes en las que el compromiso pulmo-
nar ha adquirido un rol pronéstico decisivo. La
enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID)
asociada a MII constituye uno de los principales
determinantes de morbimortalidad.? En este
contexto, la identificacién temprana de patrones
clinicos, inmunolégicos y radioldgicos de riesgo es
esencial para modificar la evolucion natural de la
enfermedad.

El estudio multicéntrico analizado® aporta
datos significativos al caracterizar una cohorte
representativa de la practica clinica regional, con
predominio de mujeres, anticuerpos antisintetasa —
particularmente anti-Jo1l-y un patrén tomogréafico
dominante de neumonia intersticial no especifica,
hallazgos plenamente concordantes con series
internacionales recientes.*® Esta consistencia
remarca que la correcta identificacién del fenoti-
po antisintetasa constituye un pilar diagnéstico,
terapéutico y pronéstico.

Los hallazgos radiolégicos sustentan la im-
portancia de una interpretacion experta de la
tomografia de alta resolucion. El predominio del
patréon NINE, observado también en estudios
contemporaneos®’, obliga a una vigilancia activa,
ya que se asocia con potencial de reversibilidad si
se interviene precozmente. En este contexto, el

abordaje multidisciplinario entre neumonologia,
reumatologia y radiologia se vuelve indispensable.

En cuanto a la funcién pulmonar, la reduccién
precoz de la capacidad de difusién, la desatura-
cién durante el test de caminata y la instalacién
de un patroén restrictivo representan indicadores
sensibles de compromiso temprano.? La medi-
cién sistematica de DLCO y pruebas de marcha,
herramientas simples y de bajo costo, tiene un rol
fundamental para detectar progresién subclinica
y ajustar oportunamente el tratamiento.

Desde el punto de vista terapéutico, los resul-
tados observados con micofenolato y el empleo de
rituximab en casos refractarios se alinean con la
evidencia contemporéanea y con estudios multicén-
tricos de los dltimos anos.®*® La implementacion
temprana de terapias inmunomoduladoras inten-
sivas ha demostrado mejorar la supervivencia y
prevenir secuelas fibrosantes irreversibles.

Un aspecto valioso del estudio es el analisis
comparativo entre pacientes con y sin EPID. La
mayor frecuencia de marcadores antisintetasa
en los primeros y la mayor afectaciéon muscular
y ANA positivos en los segundos reflejan la he-
terogeneidad fenotipica propia de las MIL.® Esta
variabilidad obliga a considerar perfiles clinicos
distintos al momento de estratificar riesgo, iniciar
tratamientos y disenar estrategias personalizadas.

En conjunto, este trabajo local reafirma un
mensaje clinico clave: la pesquisa activa de EPID
en pacientes con MII no es opcional. Su deteccién
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temprana permite intervenir antes de que se
produzca dano pulmonar irreversible, optimizar
el tratamiento inmunomodulador y mejorar el
pronoéstico a largo plazo. Los resultados aportados
por este estudio fortalecen la evidencia regional y
constituyen una base firme para futuras investi-
gaciones colaborativas.

Conflictos de intereses
La autora declara no tener conflictos de intereses.

BIBLIOGRAFIA

1. Connors GR, Christopher-Stine L, Oddis CV, Danoff
SK. Interstitial lung disease associated with idiopathic
inflammatory myopathies: what progress has been
made? Chest. 2010;138:1464-74. https://doi.org/10.1378/
chest.10-0180

2. Fathi M, Dastmalchi M, Rasmussen E, et al. Interstitial
lung disease, a common manifestation of newly diagnosed
polymyositis and dermatomyositis. Ann Rheum Dis.
2004;63:297-301. https://doi.org/10.1136/ard.2003.006122

3. Nigra NP, Moyano V, Cuestas E, y cols. Enfermedad pul-
monar intersticial asociada a miopatias inflamatorias id-

iopaticas. Estudio multicéntrico en la provincia de Cérdoba,
Argentina. Rev Am Med Resp. 2025;25:117-123. https://doi.
org/10.56538/ramr.GQLR8435

4 Zamora AC, Hoskote SS, Abascal-Bolado B, et al. Clini-
cal features and outcomes of interstitial lung disease in
anti-Jo-1 positive antisynthetase syndrome. Respir Med
2016;118:39-45. https://doi.org/10.1016/j.rmed.2016.07.009

5. Marie I, Hachulla E, Cherin P, et al. Pulmonary involve-
ment in antisynthetase syndrome. Arthritis Rheum
2002;47:614-22. https://doi.org/10.1002/art.10794

6. Distler O, Highland K, Gahlemann M, et al. Nintedanib
for systemic sclerosis—associated interstitial lung disease.
N Engl J Med 2019;380:2518-28. https://doi.org/10.1056/
NEJMo0a1903076

7. LongK, Danoff SK. Interstitial lung disease in polymyositis
and dermatomyositis. Clin Chest Med 2019;40:561-72.
https://doi.org/10.1016/j.ccm.2019.05.004

8. Doyle TdJ, Dhillon N, Madan R, et al. Rituximab in the
treatment of interstitial lung disease associated with
antisynthetase syndrome: a multicenter retrospective
case review. J Rheumatol. 2018;45:841-50. https://doi.
org/10.3899/jrheum.170541

9. Allenbach Y, Benveniste O, Stenzel W, Boyer O. Myositis-
specific autoantibodies: a key tool to understand clinical
heterogeneity. J Intern Med. 2016;280:8-23. https://doi.
org/10.1111/joim.12451


https://doi.org/10.1378/chest.10-0180
https://doi.org/10.1378/chest.10-0180
https://doi.org/10.1136/ard.2003.006122
https://doi.org/10.1016/j.rmed.2016.07.009
https://doi.org/10.1002/art.10794
https://doi.org/10.1056/NEJMoa1903076
https://doi.org/10.1056/NEJMoa1903076
https://doi.org/10.1016/j.ccm.2019.05.004
https://doi.org/10.3899/jrheum.170541
https://doi.org/10.3899/jrheum.170541
https://doi.org/10.1111/joim.12451
https://doi.org/10.1111/joim.12451

EDITORIAL

@ramr

He sla American: ade Medc aHeSD alo ia
n Review of Respiratory M

ISSN 1852-236X

Estenosis traqueal benigna. Respuesta terapéutica necesaria
a una patologia con alta carga de morbilidad

Benign Tracheal Stenosis. Therapeutic Response Required for a Disease with High

Morbidity Burden

Carlos Fernando Brescacin'

La estenosis traqueal es una complicacion
temible de aquellos pacientes que han requerido
ARM prolongado o su consecuente traqueostomia.
Se produce la lesién isquémica de la mucosa por
contacto del balén insuflado a mayor presiéon que
la de perfusién capilar, que genera una dano por
dectbito prolongado a la cual se corresponde con
un proceso cicatrizal de tipo inflamatorio granu-
lomatoso y generalmente progresivo.t 2

Es importante destacar, como mencionan Ruiz
y cols. en este nimero de la revista,® que es poten-
cialmente prevenible ya que la correcta utilizacién
de protocolos de cuidado posintubacién inmediata,
reduce considerablemente la aparicion de estas le-
siones que actiian como situaciones condicionantes
de comorbilidad pos-ARM que generan un camino
torpido en la rehabilitacién de la via aérea.

En este estudio, los autores conllevan la comple-
jidad de la seleccién de los pacientes en condiciones
de resolucién quirargica de las estenosis de via
aérea y hacen mencién a la importancia de contar
con equipos multiprofesionales con experiencia
suficiente acumulada desde la casuistica para al-
canzar mejores resultados posoperatorios.

La cirugia traqueal, bajo criterios de inclusion
estrictos ha demostrado ser una herramienta
de resolucion eficaz, con un aceptable indice de
complicaciones potencialmente remediables, que
mejora sustancialmente la percepcién sintomatica
del paciente con su correlativa limitacién funcional
y reduce las complicaciones asociadas.

Es también importante el mencionar la
necesidad de contar con el acompanamiento
tecnolégico, que incluye desde la curva flujo
volumen de la espirometria computarizada
como primer indicador de obstruccidn fija de la
via aérea, endoscopia flexible al igual que rigi-
da con capacidad terapéutica complementaria
y disponer con la posibilidad de imagenes de
reconstruccién 3D con su potencial navegacion
virtual endoscépica.

De manera secundaria, el desafio de protocolizar
el seguimiento posterior de pacientes que han re-
querido la instrumentacion de la via aérea median-
te espirometria computarizada como objetivador
de PEF y PIF reducido, lo que sugiere obstruccién
fija evidente en cajon de la curva flujo/volumen, lo
que permite la sospecha temprana y seguimiento
progresivo en pacientes oligosintomaticos, sobre
todo en atencién primaria.*

Considero que seria interesante poder planificar
un estudio donde se pueda comparar la reconstruc-
cién tomografica 3D con los hallazgos ecogréaficos
traqueales evaluando sensibilidad y especificidad.
Es una practica menos costosa y de facil acceso
como indicador de posible derivacién a un centro
especifico para resolucion.

El articulo es un reflejo de la importancia del
trabajo conjunto multiprofesional y la interaccién
entre diversas especialidades para ofrecer una
solucién con alto impacto en la calidad de vida de
nuestros pacientes.
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Tratamiento multidisciplinario de las estenosis benignas de la
via aérea central posintubacion

Multidisciplinary treatment of benign central airway stenoses post intubation
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Correspondencia Introduccidn: Las estenosis laringotraqueales posintubacion son lesiones de naturaleza
Ramiro Aranibar. benignay progresiva que plantean un desafio para el equipo tratante. El estrechamiento

Correo electrénico:

ir_aranibar @hotmail.com de la luz de la via aérea es responsable de la disnea creciente, que obliga a utilizar

métodos de diagndstico y tratamiento de manera rapida y eficaz. Es por ello que resulta
indispensable el abordaje de esta patologia por un equipo multidisciplinario que incluya
cirujanos toracicos, broncoscopistas e intensivistas.

Objetivo: Evaluar los resultados obtenidos con el tratamiento quirdrgico de pacientes
con estenosis laringotraqueales previamente seleccionados segun algoritmo en un
periodo determinado y sus complicaciones.

Materiales y métodos: Se estudiaron las historias clinicas de 57 pacientes con es-
tenosis laringotraqueal en forma observacional y retrospectiva, entre los afios 1996 y
2023 a quienes se incluyo para su tratamiento quirurgico: 5 fueron laringotraqueales
y 52 traqueales. Se realiz6 reseccion y reconstruccion segun técnica de Pearson en
el primer grupo y reseccion con anastomosis traqueotraqueal en el segundo grupo.
Resultados: del total de n = 57 pacientes operados, n = 48 tuvieron buena evolucién
posoperatoria y n = 9 presentaron complicaciones que corresponde al 15,7 % del total.
Se reconocieron n = 4 fistulas aéreas y n = 5 reestenosis de la anastomosis. No hubo
mortalidad en nuestra serie de enfermos.

Conclusiones: La cirugia es la mejor opcion terapéutica en aquellos pacientes con
lesion laringotraqueal estrictamente seleccionados, hecho corroborado con nuestra ex-
periencia y con la literatura. El abordaje multidisciplinario permite una mejor evaluacion
diagndstica y terapéutica, ya que la broncoscopia intervencionista nos permite dilatar
y llevar a cirugia a pacientes en mejores condiciones clinicas.

Palabras claves: Estenosis laringotraqueal, Benigna; Reseccion; Anastomosis

SUMMARY

Introduction: Postintubation laryngotracheal stenoses are lesions of a benign and pro-
gressive nature that pose a challenge to the treating team. The narrowing of the airway
lumen is responsible for increasing dyspnea, which requires rapid and effective diag-
nosis and treatment methods. This is why it is essential to approach this pathology by a
multidisciplinary team that includes thoracic surgeons, bronchoscopists and intensivists.

Rev Am Med Resp 2025;25:111-116. https://doi.org/10.56538/ramr.LXZF8745
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Objective: To evaluate the results obtained with the surgical treatment of patients with
laryngotracheal stenosis previously selected according to the algorithm in a specific
period and their complications.

Materials and Methods: The medical records of 57 patients with laryngotracheal steno-
sis were studied observationally and retrospectively between the years 1996 and 2023
who were included for surgical treatment: 5 were laryngotracheal and 52 were tracheal.
Resection and reconstruction were performed according to the Pearson technique in
the first group and resection with tracheotracheal anastomosis in the second group.
Results: of the total of n=57 operated patients, n=48 had a good postoperative evolu-
tion and n=9 presented complications, which corresponds to 15.7% of the total. n=4 air
fistulas and n=>5 restenosis of the anastomosis were recognized. There was no mortality
in our series of patients.

Conclusions: Surgery is the best therapeutic option in strictly selected patients with
laryngotracheal injury, a fact corroborated by our experience and the literature. The
multidisciplinary approach allows for better diagnostic and therapeutic evaluation,
since interventional bronchoscopy allows us to dilate and take patients in better clinical

conditions to surgery.

Key words: Laryngotracheal stenosis, benign; Resection; Anastomosis

INTRODUCCION

Se define a las estenosis laringotraqueales posin-
tubacion como lesiones cicatrizales de naturaleza
benigna secundarias a intubacion orotraqueal o
traqueostémica de evoluciéon progresiva e irre-
versible.!3

La estenosis subglética senala el estrechamiento
de la via aérea entre la glotis (ej. cuerdas vocales)
y el cartilago cricoides. La estenosis traqueal
se refiere al estrechamiento de la luz de la via
aérea desde el cartilago cricoides hasta la carina
principal. La estenosis laringotraqueal involucra
cualquier obstruccién que comprometa la laringe
y/o la traquea.t*?

Desde el punto de vista fisiopatolégico, la intu-
bacién orotraqueal o traqueostémica prolongada
o traumatica comprometen la irrigaciéon laringo-
traqueal provocando isquemia y necrosis parietal
con el consiguiente proceso cicatrizal estenosante
progresivo.58

Las lesiones més comunes son producidas por
hiperinsuflacién del manguito del tubo endotra-
queal durante asistencia respiratoria mecanica
(ARM) prolongada o aquellas producidas durante
la realizacién de una traqueostomia, por el efecto
traumatico del manguito o el extremo de la canu-
lal-S. 5,9

La aparicién cada vez més frecuente de trauma
grave en pacientes jévenes con requerimiento de
Asistencia Respiratoria Mecanica en las unidades

de cuidados intensivos es un factor principal en el
desarrollo de estas lesiones, ya que la intubacién
orotraqueal traumatica sin precauciones en el
cuidado de la técnica o en la no utilizacién de man-
guitos de baja presion, lesiona la pared traqueal.
De la misma forma se producen lesiones debido a la
inadecuada ubicacién del traqueostoma o a la rea-
lizacién del mismo por personal no entrenado.b 1!

El manejo de la patologia en cuestion constituye
un desafio para el plantel médico tratante debido a
su complejidad, a la falta de equipos especializados
y a pacientes que suelen ser altamente demandan-
tes por presentar limitaciones funcionales seve-
ras. Es por ello que es indispensable el abordaje
multidisciplinario de estos pacientes, debiendo
contar con cirujanos entrenados en el tratamiento
quirargico, endoscopistas con experiencia en bron-
coscopia intervencionista, anestesiélogos habitua-
dos al manejo avanzado de via aérea dificultosa,
radi6logos y kinesiélogos entrenados.5 10-12

El objetivo de esta presentacién es mostrar nues-
tra experiencia en el abordaje quirtrgico de esta
compleja y desafiante patologia, haciendo hincapié
en la necesidad del trabajo multidisciplinario para
un tratamiento adecuado.

MATERIALES Y METODOS

Entre los afios 1996 y 2023 fueron realizadas 18815 fibro-
broncoscopias por el Servicio de Fibrobroncoscopia de nues-
tra institucion y se detectaron 657 paciente con estenosis de
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la via aérea central (EVAC). Fueron derivados 57 pacientes
(57/657) al servicio de cirugia toracica para su resoluciéon
quirtrgica y que son el objetivo de nuestra presentacién,
siendo estudiadas sus historias clinicas de forma observa-
cional y retrospectiva. La Figura 1 muestra el algoritmo
diagnéstico y terapéutico empleado en nuestra poblacion.

Los pacientes operados reunieron las siguientes condi-
ciones prequirtgicas: ausencia de ARM, buen performance
status (grado 0, 1y 2 del performance status segin ECOG)
y longitud de la estenosis menor de 6 cm.

De los 57 enfermos intervenidos quirtrgicamente, 31
fueron hombres y 26 mujeres, con una edad promedio de
25 anos (rango 21-30). El sintoma principal fue la disnea,
seguido de estridor en 31 pacientes. El tiempo promedio de
ARM fue de 16 dias y 18 enfermos presentaron traqueosto-
mia al ingreso en nuestro servicio.

El diagnéstico inicial se realiz6 con fibrobroncoscopia en
todos los pacientes, la cual evidenci6 lesion laringotraqueal
en 5 pacientes y traqueal en 52; de estos tltimos, 47 lesiones
fueron cervicales, 4 en la regién cervicotoracica y 1 toréci-
ca. E1 90,3 % de las broncoscopias terapéuticas realizadas
presentaron un grado de estenosis 4 y 5 de la clasificacién
de Freitag. A todos los pacientes se les realizo tomografia
computarizada cervical y toracica. La curva flujo-volumen
se efectué en 50 enfermos y la tomografia helicoidal de
traquea con reconstruccién 3D y broncoscopia virtual, en
42. Este tltimo estudio de imégenes fue fundamental para
localizacion de la estenosis, asi también como su longitud
y distancia con el cartilago cricoides por arriba y la carina
por debajo.

Debido a la disnea creciente por la evolucion estenosan-
te de estas lesiones, 28 pacientes fueron dilatados antes
de la cirugia y en 8 de ellos se colocé un stent transitorio
prequirargico.

La causa de las estenosis laringotraqueales en los 5 pa-
cientes de nuestra experiencia fue la incorrecta ubicacién
del traqueostoma que produjo lesién del cartilago cricoides
junto a los primeros anillos traqueales con la consiguiente fi-
brosis en tres pacientes y por efecto de la intubacién en dos.

En dos pacientes la cirugia se realizé con un ostoma distal a
la lesién. La cirugia se realiz6 con el paciente ambulatorio.

El servicio de Anestesiologia y Fibrobroncoscopia realizé
la intubacién orotraqueal intraoperatoria por debajo de la
lesién y encima de la carina con control fibrobroncoscépico,
una vez realizada la insicion quirtargica sobre la traquea se
colocé un tubo espirolado en el extremo distal traqueal se
retiré el previo hasta la glotis. Realizada la reseccion de la
zona estendtica y posterior anastomosis de la cara posterior
traqueal, se retir6 el tubo espirolado y se avanza el tubo
orotraqueal, distal a la linea de sutura y por encima de la
carina se realiza control fibrobroncoscépico.

Se realiz6 reseccion laringotraqueal en 4 enfermos segin
la técnica de Pearson con anastomosis laringotraqueal y
reseccion traqueal con anastomosis traqueotraqueal en 52.
De estos, 47 se abordaron por cervicotomia transversa, 4 por
cervicomanubriotomia y 1 por toracotomia posterolateral.
En un paciente con lesién laringotraqueal, la resecciéon no
fue posible debido a que la extensién de la lesién super6 los
6 cm, y quedé con traqueostomia (Figura 2).

El momento critico del acto quirdrgico es determinar la
longitud que se va a resecar, que debe ser lo suficientemente
adecuada para evitar la reestenosis si es insuficiente o la
fistula aérea si resulta excesivamente larga. La longitud
promedio de traquea estenosada resecada fue de 3 cm. So-
lamente en dos pacientes fue necesario efectuar maniobras
de relajacion laringea para evitar tensién excesiva en la
linea de sutura. La sutura se realizé en un plano a puntos
separados con material irreabsorbible o tipo PDS, ya sea
laringotraqueal o traqueotraqueal. No hubo necesidad de
colocacion de tubo de Montgomery trans anastomético ni
confeccionar ostomia distal a la sutura.

El Servicio de Kinesiologia intervino con todos los
pacientes sobre en el posoperatorio, con ejercicios respi-
ratorios, manejo de secreciones, pero, sobre todo, estando
atentos a la aparicién de complicaciones posquirtrgicas,
como parélisis del nervio laringeo recurrente, disfuncién
deglutoria, en nuestra serie no se presentaron estas
complicaciones.

Estenosis traqueal

/

Estenosis no quirurgica
- en diafragma
- granulomas

!

Tratamiento
endoscoépico

Figura 1. Algoritmo terapéutico

Con contraindicacion
- local (> 6 cm de long.)
- general (SP >2)

Dilatacion +
endoprotesis

Fibrobroncoscopia

Estenosis quirurgica

Sin contraindicacion

Dilatacion
prequirargica

Cirugia
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Broncoscopia

Lesion laringo traqueal

Lesion traqueal

52
Cervicales [Cervicotoracicas| Toracica
47 4 1

4

Reseccion y anastomosis
laringo traqueal
Técnica de Pearson

Reseccion traqueal
Anastomosis traqueo-traqueal

Tratamiento
quirugico

4,*

52
Via de abordaje quirurgico
Cervico- Cervico- Toracotomia
tomia manubriotomia Péstero-
transversa lateral
47 4 1

*Enun paciente con lesion laringotraqueal la reseccién no fue posible debido a la extension de la lesién superd los 6 cm, quedando con traqueostomia

Figura 2. Localizacién y abordaje quirdrgico

RESULTADOS

Del total de pacientes operados (n = 57) 48 tuvieron
buena evolucién posoperatoria (48/57) y 9 presen-
taron complicaciones (9/57), que correspondieron
al 15,7% del total. El mayor indice de complica-
ciones se present6 en el grupo de pacientes con
lesién laringotraqueal (2/5), ambos desarrollaron
fistula aérea y se requiri6 traqueostomia en uno y
colocacionde stent en el otro paciente. Del grupo de
enfermos con reseccion traqueal, se complicaron 7
pacientes (7/52), 2 enfermos desarrollaron fistula
aérea: el cierre fue espontdneo en un enfermo y
requiri6 colocacion de stenten el otro. La sutura
se reestenos6 en 5 pacientes y fue resuelta con
dilatacién y stent en 4 y con la realizaciéon de tra-
queotomia distal a la reestenosis en 1.

Del total de enfermos complicados con lesiéon
traqueal (n = 7), en 6 pacientes se habia realizado
dilatacién prequirtrgica. El paciente no resecado,
a quien se le realiz6 traqueostomia, tuvo buena
evoluciéon. No hubo mortalidad en nuestra serie
de pacientes.

DISCUSION

El tratamiento adecuado de esta desafiante patolo-
gia es posible con un estricto criterio de seleccién de

pacientes y con un equipo multidisciplinario expe-
rimentado. En los pacientes con estenosis de la via
aérea central que retinan los criterios de selecciéon
antes mencionados, la cirugia es la mejor opcién
terapéutica, concepto avalado por la mayoria de
la bibliografia y por nuestra experiencia. 3 1011

El momento 6ptimo recomendado para reali-
zar la cirugia resectiva es a partir del tercer mes,
debido a que en ese periodo la lesién se encuentra
en etapa de fibrosis créonica sin inflamacién aguda,
lo que permite delimitar la longitud de la lesi6n
parietal.. 2891

En nuestra serie, el 84,3 % de los pacientes ope-
rados evolucion6 favorablemente (48/57), mayori-
tariamente del grupo de lesiones traqueales, ya que
los enfermos con lesion laringotraqueal tuvieron
mayor porcentaje de complicaciones posoperatorias
(2/5). La broncoscopia intervencionista juega un
papel fundamental, ya que permite no solo tratar
a pacientes con estenosis de la via aérea que no son
candidatos a cirugia, sino que también tratar a las
complicaciones quirdrgicas, las cuales se solucionan
habitualmente con stent en caso de fistula aérea o
dilatacién con stent o sin este en la reestenosis.® 12

Debido a la caracteristica estenosante y pro-
gresiva, estas lesiones también son pasibles de
dilatacién prequirdrgica hasta llegar al turno
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quirargico, hecho comprobado en 28 pacientes
de nuestra serie (28/57). Pero esta conducta
intervencionista preoperatoria conlleva mayor
probabilidad de complicaciones posquirtrgicas, ya
que las maniobras de dilatacién son traumaéticas y
generan lesion, hemorragia parietal e inflamacién.
Esta circunstancia result6 decisiva en la aparicion
de complicaciones en nuestra serie, dado que los
7 pacientes con resecciéon traqueal que se com-
plicaron habian sido dilatados con anterioridad.
El otro factor determinante en la apariciéon de
complicaciones fue la infeccién de la via aérea,
ya que la estenosis impide un correcto drenaje de
secreciones que frecuentemente estan infectadas
con el consiguiente efecto deletéreo sobre la linea
de sutura.?®?®

Las estenosis laringotraqueales son lesiones
complejas y de dificil resolucién. Habitualmente
comprometen el cartilago cricoides en forma
parcial o total y los primeros anillos traqueales.
La técnica propuesta por Pearson, que incluye
reseccion anterior del cricoides y la traquea com-
prometida con sutura tirotraqueal fue la utilizada
en nuestros pacientes.® % 1!

La inclusién del traqueostoma hizo mas exten-
sa la longitud de reseccion en 2 pacientes, con la
consiguiente aparicién de fistula posoperatoria
en ambos.

CONCLUSION

Creemos conveniente puntualizar algunos aspectos
relacionados con la tactica diagnéstica y terapéu-
tica para un manejo adecuado de esta compleja
patologia:

— En todo paciente que presente antecedente de
intubacién orotraqueal prolongada o traqueos-
tomica y que refiera disnea y/o estridor se debe
sospechar una estenosis de la via aérea central
(EVAC).

— La fibrobroncoscopia y la tomografia helicoidal
de traquea con reconstruccion son dos elementos
de diagnoéstico indispensables. El Gltimo nos
informa sobre la longitud de la estenosis y su
relacion con la carina y el cricoides.1, 2, 4

— Al confirmarse el diagnéstico de estenosis debe
evitarse, siempre que sea posible, la realizaciéon
de traqueostoma distal ya que contamina la via
aérea y agranda la extensién de traquea por
resecar.® % 1!

— Eltratamiento quirtrgico es la mejor alternativa
terapéutica en pacientes que reinan las condi-

ciones anteriormente descriptas. Es necesario
considerar el aspecto psicolégico del paciente y
su entorno, porque incluso una cirugia técnica-
mente correcta en un paciente inestable puede
someter la anastomosis a tensiones bruscas y
provocar dehiscencia temprana, principal causa
de mortalidad preco® %% 1!

- La dilataciéon prequirdrgica con broncoscopia
rigida proporciona un alivio temporario de la
sintomatologia y permite programar la cirugia.
La reiteracion de las dilataciones provoca lesién
parietal agregada que aumenta el indice de com-
plicaciones.

— El tratamiento de las complicaciones posopera-
torias es habitualmente endoscépico, ya sea dila-
tacion o stenting. Esteaspecto, sumado al aporte
diagnéstico preoperatorio, hace indispensable
contar con un equipo de broncoscopia invasiva.
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cacion comun de las MIl, asociandose a un peor prondstico y mayor mortalidad. Los
objetivos de nuestro estudio fueron 1- Describir las caracteristicas clinicas, radiolégicas,
seroldgicas, funcionales respiratorias y el tratamiento de pacientes con EPID asociada
a MIl 2- Comparar los subgrupos de pacientes con Ml con y sin EPID.

Materiales y métodos: Se realizé un estudio observacional, descriptivo y multicéntrico,
incluyendo a pacientes con diagndstico de MII (con y sin EPID asociada) dentro del
periodo 2017 a 2021 de 3 centros de la ciudad de Cérdoba (Hospital Coérdoba, Hospital
Italiano y Sanatorio Allende).

Resultados: Se incluyeron 47 pacientes con MIl con una edad promedio de 44,7 afos,
el 74,5% de sexo femenino. El 55,3 % tenia EPID, con el sindrome antisintetasa mas
frecuentemente (46,2 %), el anticuerpo Jo-1 el mas prevalente (38,5%) y el patrén
tomografico de NINE (57,79 %). La FVC media inicial fue del 62,2% del predicho, la
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traron mayor compromiso muscular y anticuerpos ANA positivos.

Conclusiones: En nuestro estudio de pacientes con EPID asociada a MIl predomi-
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tomografico de NINE. Los tratamientos utilizados en estos pacientes demostraron ser
efectivos y seguros.
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INTRODUCCION

ABSTRACT

Introduction: Idiopathic inflammatory myopathies (lIMs) are a group of autoimmune
diseases characterized by muscle weakness and extra-muscular manifestations. Diffu-
se interstitial lung disease (DILD) is a common complication of [IMs, associated with
a worse prognosis and higher mortality rates. The objectives of our study were: 1- To
describe the clinical, radiological, serological, respiratory functional characteristics, and
treatment of patients with DILD associated with IIM. 2- To compare subgroups of [IM
patients with and without DILD.

Materials and Methods: An observational, descriptive, multicenter study was conduc-
ted, including patients diagnosed with [IM (with and without associated DILD) between
2017 and 2021 from three centers in the city of Cérdoba (Hospital Coérdoba, Hospital
Italiano, and Sanatorio Allende).

Results: The study included a total of 47 patients with [IM, with a mean age of 44.7 years;
74.5% of them were female. DILD was present in 55.3% of patients, most frequently
in association with antisynthetase syndrome (46.2%). The Jo-1 antibody was the most
prevalent (38.5%), and the most common CT pattern was NSIP (non-specific interstitial
pneumonia) (57.79%). The mean baseline FVC (forced vital capacity) was 62.2% of
predicted, the mean DLCO (diffusing capacity of the lungs for carbon monoxide) was
52.5%, and 50% of patients showed a drop in oxygen saturation during the six-minute
walk test (6BMWT). The most frequently used initial treatment regimen was systemic
corticosteroids combined with mycophenolate (68%). In refractory cases, Rituximab
was administered. When comparing subgroups, patients with DILD showed a higher
prevalence of antisynthetase syndrome and respiratory symptoms, whereas those
without DILD had more pronounced muscle involvement and ANA-positive antibodies.
Conclusions: In our study of patients with [IM-associated DILD, there was a predomi-
nance of middle-aged women, with an autoimmune profile of anti-Jo-1 positivity and an
NSIP CT pattern. The treatments used in these patients proved to be effective and safe.

Key words: Diffuse interstitial lung disease; ldiopathic inflammatory myopathies; Antisynthetase
syndrome; Jo-1 antibody

tima que el 50%-60% de los pacientes presentan
autoanticuerpos especificos (MSA) que reafirman

Las enfermedades pulmonares intersticiales difu-
sas (EPID) son un grupo de entidades heterogéneas
de comportamiento variable, con caracteristicas
clinicas, funcionales y radiolégicas similares.!
Por otra parte, las miopatias inflamatorias
idiopaticas (MII) son un conjunto de enfermedades
autoinmunes que se caracterizan por debilidad
muscular y otras manifestaciones sistémicas.
Actualmente, se reconocen cinco tipos principa-
les de miopatias inflamatorias: dermatomiositis
(DM), polimiositis (PM), miopatia necrosante
inmunomediada (MN), miositis por superposi-
ciéon (incluye al sindrome antisintetasa) y por
cuerpos de inclusién (MCI).2 Su diagnéstico se
basa en hallazgos clinicos, laboratorio (enzimas
musculares y autoanticuerpos), electromiografia
e histopatologia del musculo esquelético.® * Se es-

el diagnéstico, definen fenotipos y se correlacionan
con las manifestaciones clinicas.’

La EPID es una de las complicaciones mas co-
munes de las MII y se asocia a un peor pronéstico
y mayor mortalidad.

El curso y la gravedad de las MII es muy varia-
ble, ya que existe desde formas leves hasta casos
extremadamente refractarios.® Con la excepcion de
MCI, el pilar del tratamiento de las MII se basa en
la administracién de glucocorticoides e inmunosu-
presores, tales como el metotrexato, azatioprina y
micofenolato. En casos de enfermedad refractaria,
se han utilizado inmunoglobulina endovenosa,
rituximab, ciclofosfamida, ciclosporina A y tacro-
limus. Actualmente, el conocimiento respecto al
tratamiento es limitado, ya que estas drogas no
han sido comparadas entre si en ensayos clinicos.>”
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Los objetivos de nuestro estudio fueron describir
las caracteristicas clinicas, radioldgicas, serologi-
cas, funcionales respiratorias y el tratamiento de
pacientes con EPID asociada a MII, y comparar
los subgrupos de pacientes con MII con EPID y
sin esta.

MATERIALES Y METODOS

Pacientes y recoleccion de datos. Se realiz6 un estudio

observacional, descriptivo y multicéntrico de pacientes de

tres centros de la ciudad de Cérdoba (Hospital Cérdoba,

Hospital Italiano y Sanatorio Allende) que consultaron den-

tro del periodo 2017 a 2021. Se incluyeron individuos mayo-

res de 18 anos con diagnéstico de miopatias inflamatorias
idiopéticas (con EPID asociada y sin esta). Se excluyeron
pacientes con sindrome de superposicién con otra enferme-
dad autoinmune, con EPID secundaria a otra enfermedad
del tejido conectivo y con neumonia intersticial con carac-
teristicas autoinmunes (IPAF, interstitial pneumonia with
autoinmune features). También se excluyeron aquellos con
diagnéstico de miopatia por cuerpos de inclusiéon (MCI).
Procedimientos. Se revisaron las historias clinicas de
los pacientes con MII y se describieron los siguientes items:

a) Datos demogrdficos: Sexo y edad al momento del diag-
néstico.

b) Tipo de miopatia: Polimiositis, dermatomiositis y sindro-
me antisintetasa de acuerdo a los criterios diagnésticos
publicados en el 2017 por la European League Against
Rheumatism (EULAR) y American College of Rheuma-
tology (ACR).8

¢) Manifestaciones clinicas.

d) Serologia autoinmune: Los pacientes fueron estudiados
con un panel autoinmune comprendido por los anticuer-
pos ANA y el panel de miositis (incluia a los anticuerpos
Jo-1, PM-Scl, PL-7, PL-12, Mi-2, Ku y SRP).

Dentro del subgrupo de los pacientes con EPID asociada
se recabaron, ademas, los siguientes datos:

e) Patrén tomogrdfico: Se realizaron tomografias de
térax de alta resoluciéon que fueron evaluadas por un
especialista en diagndstico por imagenes. Los patrones
tomograficos se clasificaron sobre la base de la guia de
neumonia intersticial idiopatica de la American Tho-
racic Society (ATS) y European Respiratory Society
(ERS) en neumonia intersticial usual (NIU), neumonia
intersticial no especifica (NINE), neumonia intersticial
linfocitica (NIL), neumonia organizada (NO), neumonia
intersticial aguda (NIA), bronquiolitis respiratoria aso-
ciada a enfermedad pulmonar intersticial (BR-EPID) y
neumonia intersticial descamativa (NID). Se evaluaron
las imagenes al momento del diagnéstico y al seguimien-
to.? Se consignaron la estabilidad, mejoria o progresion
(aumento o aparicion de nuevas reticulaciones, «vidrio
esmerilado», bronquiectasias-bronquioloectasias por
traccion, panalizaciéon y pérdida de volumen pulmonar).

f) Pruebas funcionales respiratorias (PFR): Se valoraron
las realizadas en el diagnéstico mediante la realizacion de
espirometria, difusién de monéxido de carbono (DLCO)
y prueba de la caminata de los 6 minutos. La capacidad
vital forzada (CVF) y la DLCO se registraron como por-
centajes (%) del valor predicho. En cuanto a la prueba
de caminata se determing la caida de oxigenacion.

g) Tratamiento farmacolégico: Glucocorticoides sistémicos
(CS), metotrexato (MTX), azatioprina (AZA), micofeno-

lato MMF'), inmunoglobulina endovenosa (IgIV), ritu-

ximab (RTX), ciclofosfamida (CTX), hidroxicloroquina

(HCQ) y leflunomida (LFN). El tratamiento inicial fue

definido como el primero recibido luego del diagnéstico

¥y que se mantuvo, por lo menos, durante 3 meses. Por
otro lado, el tratamiento de segunda linea fue indicado
ante la falta de respuesta inicial.

Metodologia estadistica. Con los datos recopilados,
se cre6 una base de datos de tipo Excel, que posteriormente
se utiliz6 para los procesamientos estadisticos. Para las
variables cuantitativas se calcularon medidas de centrali-
zacion y dispersion (media y desviacién estandar), y para
las variables categéricas se calcularon las distribuciones
absolutas y porcentuales. En las comparaciones de variables
segun respuesta al tratamiento, se aplicé la prueba de chi-
cuadrado. En todos los casos, se utiliz6 un nivel de signifi-
cancia igual a 0,05. Para los procesamientos estadisticos,
se utiliz6 el soft estadistico InfoStat (v.2020).

Consideraciones éticas. Se solicit6 la aprobacion del
Comité Institucional de Etica en Investigaciones en Salud
del Sanatorio Allende para la realizacién del presente tra-
bajo. Los estudios complementarios realizados forman parte
del seguimiento habitual en estos pacientes. El analisis de
los datos se llevd a cabo mediante la correcta utilizacién
de historias clinicas y se mantuvo la confidencialidad de
los participantes.

RESULTADOS

Caracteristicas generales. Se recopil6 informa-
cién de 47 pacientes con MII cuya edad promedio
fue de 44,7 anos. El 74,5% de los individuos co-
rrespondia al sexo femenino. En relaciéon con el
tipo de miopatia, el 40,4 % de los pacientes tenian
diagnédstico de dermatomiositis, el 34,1 % de poli-
miositis y el 25,5 % de sindrome antisintetasa. Un
55,3 % (26 pacientes) tenian EPID (Figura 1). Los
anticuerpos con mayor prevalencia fueron ANA
en el 40,4 % seguidos por Jo-1 (27,7%), Ro (6,4 %),

COMPROMISO PULMONAR

55,3% Si

Fig. 1.— Distribucion de la muestra seguin compromiso pulmonar
(EPID).
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AMA (6,4%), PL-12 (4,3%) y Mi-2 (4,2%). Menos
frecuente fueron SRP, Rib B Pm-Scl100 y RNP
presentes en un 2,1 %.

Subgrupo con EPID Entre los 26 pacientes
con EPID, la edad promedio fue de 48,3 afios y el
80,8 % correspondia al sexo femenino. La mayo-
ria tenia diagndstico de sindrome antisintetasa
(46,2 %), seguido de polimiositis (30,8 %) y der-
matomiositis (23,1 %).

Los sintomas reportados con mayor frecuencia
fueron disnea (84,6 %), tos (50 %), debilidad mus-
cular (50 %), compromiso articular (42,3 %), SICCA
y afectacién cutaneo-mucosa (42,3 %). Otras mani-
festaciones clinicas presentes fueron el fenémeno
de Raynaud (23,1 %) y la disfagia (15,4 %).

El anticuerpo mas prevalente fue Jo-1 en un
38,5 %, seguido por ANA en el 26,9 % de los casos.
Otros anticuerpos presentes fueron: AMA (7,7 %),
Ro (7,7%), Pm-Scl100 (4%), SRP (4%) y RNP
(3,8%).

El patron tomografico mas frecuente fue NINE
en un 57,79 %, seguido de NIU en el 34,61 %. Del
7,60 % restante no se disponen datos.

En relacién con la funcién pulmonar, los pacien-
tes tenian al momento del diagnéstico una FVC
media del 62,2% del predicho, una DLCO media
del 52,5% del predicho y caida de saturacién de
oxigeno significativa en la prueba de marcha en
un 50% de los casos.

Tratamiento farmacolégico. Se analiz6 el
tratamiento recibido por los pacientes con EPID
que contaban con un seguimiento clinico, funcional
respiratorio o de imagenes desde el inicio; quedd
un total de diecinueve pacientes.

Tratamiento inicial

El esquema terapéutico inicial méas utilizado
fueron los CS asociados al MMF en el 68 % de los
pacientes. En 2 pacientes (10,48 %) se agreg6 una
tercera droga, el MTX. Otros 2 pacientes recibie-
ron CS con HCQ. Menos frecuentes fueron las
combinaciones de CS con AZA y con MTX + RTX
(5.24 % en ambos casos).

Tratamiento de segunda linea

En cuanto al tratamiento farmacolégico recibido
por aquellos casos refractarios (9 pacientes), el
RTX fue el principal: represent6 en total un 75 %.
En un 50% de estos casos, en monoterapia y en
otro 25 %, asociado a IgIV (Tabla 1). Otras opciones
menos prevalentes fueron los CS combinados con
MMF y con AZA.

Los cambios en la medicacion se debieron prin-
cipalmente a la falta de respuesta al tratamiento.
No se registraron casos de toxicidad asociada a las
drogas utilizadas.

Mortalidad
Se registraron dos fallecimientos en el grupo ana-
lizado. Uno de ellos era un paciente con Sd. anti-
sintetasa en tratamiento inicial con CS + AZA que
debido a su refractariedad se roté a IglV + RTX +
CS sin éxito. El otro caso fue de dermatomiositis,
cuyo primer esquema terapéutico fue CS con MME,
escalando finalmente a RTX sin conseguir tampoco
una respuesta favorable.
Subgrupo sin EPID

De los veintian pacientes sin EPID, la edad
promedio fue de 39,8 anos y el 57,1 % correspondia

TABLA 1. Distribucion de la muestra segun tratamiento de primera y segunda linea

Tratamientos

Esquema terapéutico

Numero de pacientes Porcentaje de pacientes

Tratamiento inicial (n=19) CS+MMF 13 68,40%
CS+MMF+RTX 2 10,50%
CS+HCQ 2 10,50%
CS+MTX+RTX 1 5,30%
CS+AZA 1 5,30%
Tratamiento de 2da linea (n=8) | CS+MMF 4 44,40%
RTX 2 22,20%
CS+AZA 2 22,20%
RTX+IglV 1 11,10%
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al sexo femenino. El sintoma mas prevalente fue
la debilidad muscular (90,5%). En relacion con el
perfil autoinmune predominaron los anticuerpos
ANA (57,1%), seguidos por Jo-1 (14,3 %), Mi-2
(9,5%), AMA y Ro (4,8%).

Comparacién entre subgrupos
Entre los individuos con EPID asociada a MII
encontramos mayor prevalencia del sindrome an-
tisintetasa, sintomas respiratorios y anticuerpos
Jo-1 positivos como los mas frecuentes.

Los pacientes sin EPID presentaron mayor
compromiso muscular, disfagia y anticuerpos ANA
positivos entre los mas frecuentes (Tabla 2).

DISCUSION

En nuestro estudio, describimos las principales
caracteristicas de los pacientes con EPID asociado
a las MIL.

Nuestra prevalencia de EPID entre los pacientes
con MII fue del 55,3 %, concordando con la descrita
en la bibliografia del 20% al 86 %.'% ! Lo mismo
ocurri6 con la esperada predominancia de mujeres
de edad media que padecen esta patologia.

Respecto a las manifestaciones clinicas, cabe
destacar que la debilidad muscular se present6 tan
solo en la mitad de los pacientes con EPID, hubo
hallazgos similares a los de otras publicaciones.'> 1?

TABLA 2. Comparacion entre los subgrupos de MIl con EPID y sin este

Variables

Categorias

Total (n=47)

Edad (afos) Edad 447 +/- 16 48,3 +/- 13,6 39,8 +/-17,9 0,081
Sexo Femenino 74,50% 80,80% 57,10% 0,27
Masculino 25,50% 19,20% 33,30%
Diagnéstico Dermatomiositis 40,40% 23,10% 61,90%
Polimiosistis 34% 30,80% 38,10%
Sd. antisintetasa 25,50% 46,20% 0%
Manifestaciones clinicas Disnea 53,20% 84,60% 14,30% 0,0001
Tos 34% 50% 14,30% 0,013
Debilidad muscular 68,10% 50% 90,50% 0,001
SICA 25,50% 34,60% 14,30% 0,096
Comp mucocutaneo 42,60% 34,60% 52,40% 0,382
Comp articular 34% 42,30% 23,80% 0,153
Raynoud 68,10% 23,10% 9,50% 0,201
Disfagia 25,50% 15,40% 47,60% 0,016
Funcién pulmonar FVC % - 61,10% -
DLCO% - 52,20% -
Caida de SpO, en > 50% =
MWT 6
Patrén tomografico NIU - 57,70% -
NINE - 34,60% -
Sin datos - 7,70% -
Perfil autoinmune ANA 40,40% 26,90% 57,10% 0,015
Jo-1 27,70% 38,50% 14,30% 0,042
AMA 6,40% 7,70% 4,80% 0,612
Mi2 4,30% 0% 9,50% 0,026
Pm-Scl 100 2,10% 3,80% 0% 0,336
Ro 6,40% 7,70% 4,80% 0,612
PL-12 4,30% 7,70% 0% 0,179
RNP 2,10% 3,80% 0% 0,285
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Los ANA solo resultaron positivos en un 40,4 %
de la poblacién total en estudio y en un 26,9% en
aquellos con EPID. El hallazgo de ANA negativo
en presencia de anticuerpos antisintetasa no es
infrecuente debido a la localizacion citoplasmatica
de los autoantigenos. Este hecho, en ausencia de
sintomas extrapulmonares, podria llevar a una
presunciéon errénea de EPID idiopatica, lo que
retrasa su diagnéstico y tratamiento oportuno.!* 15

El anti-Jol fue el anticuerpo especifico mas
frecuente, mientras que el anti-Ro fue el principal
anticuerpo asociado a miositis registrado. Existen
controversias en cuanto a su asociacién con el curso
de la enfermedad.'®

El patréon tomografico de NINE fue el mas
frecuente, en coincidencia con publicaciones pre-
vias.!® También se registraron casos de NIU, pero
estuvo ausente el patréon de NO reportado en la
bibliografia como el segundo mas prevalente en
esta patologia.

En nuestro trabajo también analizamos el
tratamiento recibido por los pacientes con EPID
asociada a las MII; el esquema inicial mas utilizado
es el de los CS junto con otros inmunosupresores,
principalmente MME, y, en los casos refractarios, el
RTX fue el principal. Actualmente no existen ensa-
yos clinicos que comparen la eficacia de estas dro-
gas, por lo cual la eleccién depende principalmente
de estudios observacionales, opinién de expertos,
experiencia local, tolerancia y la disponibilidad.'" 18

Dentro de las limitaciones de nuestro trabajo se
encuentra su diseno retrospectivo y multicéntrico
lo cual pudo haber generado pérdida de datos.
Por otro lado, hubo heterogeneidad en el perfil
autoinmune disponible en los distintos centros a
lo largo del tiempo.

CONCLUSIONES

En nuestro estudio multicéntrico la EPID asociada
a las MII predominé en mujeres de edad media
con perfil autoinmune anti Jo-1 positivo, patrén
tomografico de NINE y compromiso funcional
pulmonar compatible con restriccién. Se destaca la
mayor prevalencia de anticuerpos Jo-1 positivos en
aquellos pacientes con EPID y de anticuerpos ANA
y clinica muscular en el grupo de pacientes sin com-
promiso pulmonar. Los tratamientos utilizados en
estos pacientes demostraron ser efectivos y seguros.
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tuvieron costos directos de hospitalizacion y letalidad superiores. Es el primer estudio
en Argentina sobre costos directos por infeccion del virus sincicial respiratorio en adultos
hospitalizados en hospitales publicos.

Palabras claves: Virus sincicial respiratorio; Neumonia; Hospitalizaciones; Costo directo; Gastos

ABSTRACT

Introduction: There are no studies on costs associated with hospitalization in adults
with respiratory syncytial virus (RSV) infection in Argentina.

Objective: To determine the direct cost structure of adults hospitalized for RSV in public
hospitals in the Autonomous City of Buenos Aires (CABA).

Materials and Methods: Patients >18 years hospitalized for RSV infection from January-
June 2024 in two Public Hospitals of CABA. Comparisons were made between < and > 60
years. Diagnosis: viral panel (PCR) positive only for RSV. Direct costs were determined
from the payer’s perspective. Hospitalization modulation was carried out by the CABA
Government as of June 2024, official exchange rate parity 9.18 pesos/dollar (sale).
Results: 18 patients were enrolled, mean age 65 years (IQR 48.2-79.2); 56 % smokers
with high comorbidity burden. Three patients were in the Intensive Care Unit (16.6 %); Fa-
tal case rate: 27.7 %. The direct cost was 5278.88 dollars/patient (IQR 2932.8-11,131.1)
and the total direct cost was 195202.33 dollars/all patients. Comparing > and < 60 years,
the former showed 63 % higher direct costs and a higher fatal case rate (34.4% vs 0 %).
Conclusion: The majority of patients hospitalized for RSV infection are 65 years old
with comorbidities, smoking, and high lethality. The direct cost from the payer’s per-
spective was 5278.88 dollars/patient. The total direct cost was 195,202.33 dollars/all
patients. Patients >60 years had higher direct hospitalization costs and lethality. This
is the first study in Argentina on direct costs for RSV infection in hospitalized adults in

public hospitals.

Key words: Respiratory syncytial virus, Pneumonia, Hospitalizations, Costs, Expense

El virus sincicial respiratorio (VSR) provoca
una de las enfermedades respiratorias agudas en
los ninos mas frecuente que causa hospitalizacio-
nes e ingreso a unidades de cuidados intensivos
pediatricos. En la actualidad, es poco reconocida
en la poblacién adulta con comorbilidades en rela-
cion con otros virus respiratorios, lo que provoca
mayor tasa de casos fatales.! Puede afectar la via
aérea superior e inferior acompanada de fiebre,
cefalea, mialgias y astenia, por lo que es posible
confundirla con una neumonia bacteriana por
la frecuencia significativa de patrén alveolar en
los estudios por imagenes.! La presentacion pre-
domina durante el otofio/invierno aunque puede
variar en su extension y gravedad en la poblacién
de riesgo.! Puede dejar deterioro a mediano o largo
plazo, pulmonar y extrapulmonar sistémico.?® Si
bien no hay tratamiento especifico al presente, se
debe sostener al paciente hemodinamicamente, con
oxigenoterapia y soporte ventilatorio si lo requi-

riese.! Menos de 30 % de las neumonias agudas de
la comunidad en adultos son de etiologia viral.!?
Los otros géneros mas frecuentes son el virus de
la influenza A, parainfluenza, rhinovirus, metap-
neumovirus, coronavirus y adenovirus.!* Aunque
se ha demostrado que la mayoria de las neumonias
del adulto no se puede identificar al patégeno res-
ponsable, la frecuencia de la etiologia viral es méas
frecuentemente de lo reportada.!!

En 2019, en paises industrializados se estima-
ron 5,2 millones de casos de infeccién respira-
toria aguda, 470000 hospitalizaciones y 33000
fallecimientos en adultos mayores de 60 anos.! La
inmunosenescencia a partir de los 50 anos provoca
una disminucién en la respuesta de los linfocitos
T. Esta situacién, junto con las comorbilidades
contribuye significativamente al aumento de la
morbimortalidad.!?

Se ha estimado que en 2019 en Argentina hubo
14604 hospitalizaciones y 3518 fallecimientos por
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VSR en adultos, lo que representa casi el 70% en
pacientes mayores de 75 anos con multiples comor-
bilidades.'® En 2024, alcanz6 su pico estacional en
la semana 16 con una detecciéon superior al 14 %
de las muestras.!* En nuestro pais, hay poca infor-
macién sobre el impacto de la infeccién severa en
adultos por VSR, pero en un estudio multicéntrico,
han reportado recientemente su impacto en pacien-
tes adultos hospitalizados.

Por otro lado, no tenemos informacién local
acerca del costo directo de una hospitalizacién
por neumonia por VSR en adultos, por lo que el
objetivo de este estudio es describir el costo directo
asociado a la hospitalizaciéon por neumonia causada
por el VSR en adultos, estratificandolo en dos gru-
pos etarios: menores y mayores de 60 anos. Este
anélisis se llevé a cabo en dos hospitales pablicos
de la Ciudad Auténoma de Buenos Aires (CABA)
durante el primer semestre del afno 2024.

MATERIALES Y METODOS

Se revisaron las historias clinicas de pacientes internados
por neumonia aguda de la comunidad (NAC) por VSR de
todas las areas del Hospital General de Agudos Dr. J. M.
Ramos Mejia y del Hospital Donacién José Santojanni de
CABA desde el 1 de enero de 2024 al 30 de junio de 2024.

El diagnéstico de VSR positivo se hizo por panel viral de
PCR en especimenes respiratorios y con negatividad para el
resto de los virus respiratorios. El diagnéstico de neumonia
se hizo la conjuncién del cuadro clinico y la presencia de
opacidades pulmonares en los estudios de imégenes de térax
(radiografia y tomografia axial computada de alta resolucién
sin contraste).

Se incluyeron adultos mayores de 18 afios. Se determina-
ron los costos directos desde la perspectiva del financiador,
teniendo en cuenta los costos de medicamentos y la modula-
cién de internacion clinica y en guardia para los Hospitales
Pubicos del Gobierno de la Ciudad de Buenos Aires (GCBA)
al 1 junio 2024.'6 17 E] valor de la modulacién era de 56 750
pesos (269,23 USD) para la internacién en piso por paciente
infectoldgico en aislamiento y por dia, guardia con estudios
13853 pesos (65,72 USD), guardia critica sin asistencia res-
piratoria mecénica 78194 pesos (370,97 USD).'¢ Dentro de
cada médulo ya estaba preestablecido determinado nimero
y tipo de prestaciones (bioquimica, imégenes, electrocar-
diograma, espirometria, asistencia respiratoria mecanica,
oxigeno, material descartable, medicamentos, etc., ademés
de la alicuota dependiente de sueldos, impuestos y tasas,
cargos administrativos, amortizaciones de equipos, costos
de alimentacién y lavanderia, etc.). Cuando se realiz6 una
consulta o practica diagnéstica adicional, o se utilizé algtn
tratamiento (por ejemplo, medicamentos) por fuera de lo
modulado, se determiné el costo desde la perspectiva del
financiador segin vademécum farmacéutico KAIROS y
listado de prestaciones en el nomenclador del GCBA.!6 17
Todos los pacientes fueron tratados dentro 48 horas del
inicio de sintomas respiratorios con antibiéticos, oseltamivir
(75 mg ¢/12 h por 5 d), y oxigenoterapia.

Debido a la variacion de la paridad peso/délar, se informaran
los resultados en ddlares. La paridad cambiaria para el calculo

del costo en délares que se usé fue al cambio oficial del Banco
Nacion, valor venta al 1 de junio de 2024 (918 pesos = 1 délar).

Se planificé analizar los costos en la poblacién adulta
total, y luego comparar dos grupos: mayores de 60 anos
Vs. menores.

Se empled estadistica descriptiva. Para las variables
cuantitativas por su distribucién no gaussiana, se utiliz6
la mediana como medida central y el rango intercuartilar
25 %-75% (RIQ 25 %-"15 %) como medida de dispersion, para
que tuvieran distribucién gaussiana, se utilizé la media
como medida central y la desviacién estdndar como medida
de dispersion, y para las variables cualitativas el porcentaje.

RESULTADOS

Poblacion general de adultos

Se enrolaron dieciocho pacientes La edad fue de
65 anos mediana (RIQ 48,2-79,2); 61,1% género
femenino; extabaquistas/actuales: 56 % (50 paque-
tes-ano mediana RIQ 42-84).

Se determiné alta prevalencia de comorbilida-
des: 61,1 % cardiovasculares, 33,3 % respiratorias,
27,7% oncolégicas, entre las mas frecuentes. Un
solo paciente no tenia comorbilidades conocidas.

La duracion de la internacion en guardia fue 1
dia de mediana (RIQ 1-1), cinco dias en piso (4-7).
Tres pacientes estuvieron en la unidad de terapia
intensiva (UTI) (16,6 %) (rango de 2 a 6 dias); La
tasa de letalidad global fue de 27,7% (n = 5).

El costo final por paciente fue 5278,88 délares
mediana (RIQ 2932,8-11131,1), y el costo total
para los dieciocho pacientes fue de 195202,33 dé6-
lares. De ellos el 86,54 % era modulado, y 13,46 %
no modulado (47,7 % por estudios diagnésticos y
52,6 % por medicamentos) (Figura 1).

Poblacién mayor de 60 afos

De los dieciocho pacientes, catorce pacientes
eran mayores de 60 anos (77,78 %). La edad fue
de 77 anos mediana (RIQ 70,5-90); 72,7% géne-
ro femenino; extabaquistas/actuales: 54,5% (50
paquetes-ano mediana, RIQ 42-108). Se deter-
miné alta prevalencia de comorbilidades (91%
de los pacientes): 63,6 % cardiovasculares, 27,3 %
respiratorias, 18.2% oncoldgicas, entre otras. La
duracion de la internacién en guardia fue 2 dias
mediana (RIQ 1-2), 14 dias en piso (5-25) y 27,3 %
(n = 3) estuvieron en UTI (rango 2-6 dias). Tasa
letalidad: 36,4% (n = 4).

El costo final por paciente fue 5575,6 délares y el
costo total para los catorce pacientes de 144 586,9
doélares. El costo directo no modulado fue del 14,9 %
del total (de ellos 88,8 % por medicamentos y 11,2 %
por estudios).
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47,7 % estudios
52,6 % medicamentos

Figura 1. Estructura del costo directo total.

Poblacion menor de 60 afnos
De dieciocho pacientes, cuatro pacientes tenian
menos de 60 anos (22,22%) (rango 32-57 anos),
mediana de 57 anos (RIQ 50,75-57), 50 % género
femenino; 75% extabaquistas (32 paquetes-ano
mediana, RIQ 28,5-54). Se determiné alta preva-
lencia de comorbilidades (100 % de los pacientes):
50 % cardiovasculares, 50 % diabetes, 50 % EPOC,
25% cerebrovasculares y 25% obesidad. La du-
raciéon de la internacién en guardia fue un dia
mediana (RIQ 1-1), 6,5 dias en piso (5-8,5) y 25%
en UTI (n = 1, 12 dias). No hubo letalidad.

El costo final por paciente fue 3419,37 dblares y
el costo total para los cuatro pacientes de 16527,4
doélares. El costo directo no modulado fue del 10 %
del total (de ellos 90 % por medicamentos y 10 %
por estudios).

Comparacion entre costos entre mayores y
menores de 60 afos.

En la Tabla 1, se comparan ambas poblaciones
de mayores y menores de 60 anos.

/
m Modulado = Nomodulado

La mediana de costo directo de los mayores de
60 anos fue 5576,6 délares (63 % mayor, p = 0,11)
vs. el de los menores a 60 anos de 3419, 37 dblares.

El costo directo total de todos los pacientes de
cada uno de los grupos fue 5,95 mayor en los ma-
yores de 60 anos vs. menores de 60 anos (98479,14
délares vs.16527,47 dblares).

DISCUSION

Se ha determinado el costo directo de hospitali-
zacién por neumonia por el VSR en adultos en
dos hospitales publicos de la CABA. La muestra
estudiada de dieciocho pacientes, era mayoritaria-
mente femenina en la séptima década de la vida, con
mucha prevalencia de comorbilidades y alta carga
tabaquica. El costo total directo de la hospitalizacién
fue 5278 délares/paciente, con alto requerimiento
de UTI y de letalidad. Se comparé a los pacientes
mayores vs. menores de 60 anos, y se observo que
aquellos tuvieron mayor consumo de los recursos de
salud, letalidad y costo directo por paciente.
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TABLA 1. Datos demograficos

Mayores de 60 afos (n = 14) Menores de 60 anos (n = 4)

Edad, mediana (RIQ 25 %-75 %), afhos 77 (70,5-90) 57 (50,75-57)
Género femenino, % 72,7 50
Tabaquismo ex/actual, % 54,5 75
Paquetes-ano, mediana (RIQ 25 %-75 %) 50 (42-108) 32 (28,5-54)
Comorbilidades, % 91 100
Comorbilidades, %
Cardiovasculares 63,6 50
Respiratorias 27,3 25
Diabetes 0 25
Cerebrovascular 0 25
Neoplasias 18,2 0
Dias de guardia, mediana (RIQ 25-75 %) 2 (1-2) 1(1-1)
Dias de piso, mediana (RIQ 25 %-75 %) 14 (5-25) 6,5 (5-8,5)
UTIl, % 27,3 (rango 2-6 dias) 25% (12 dias)
Fallecidos, % 36,4 0
Costo por paciente, délares mediana (RIQ 25-75 %), 5575,6 (3468,7-10369,1) 3419,37 (2140,1-5411)
Costo total, dolares 144586,9 16527,4

Abreviaturas: RIQ: Rango intercuartilar 25-75 %; UTI: Unidad de Terapia Intensiva

Los virus més frecuentes en NAC son el de
la influenza A, para-influenza, VSR, rinovirus,
metapneumovirus, coronavirus y adenovirus.
El estudio EPIC demostré en adultos que la fre-
cuencia de la etiologia viral era mas frecuente
de lo reportado.!! En una revisién de dieciocho
estudios en adultos anosos en Latinoamérica,
se determind que el porcentaje de deteccion de
infeccion respiratoria aguda por VSR es muy
heterogéneo entre los paises (0-77,9 %).'® Se
observé hospitalizaciones con coinfecciones por
VSR e influenza (40,9-69,9 %) y en las NAC vira-
les (91,7 %).'® A través de la Red de Laboratorios
Nacionales entre 2007-2016, la positividad de
las muestras respiratorias para VSR fue entre el
21% y el 29%, lo que determiné que la circula-
cion viral comenz6 en abril y duraba entre 16 a
18 semanas y que el pico de influenza se super-
ponia con el de VSR en el invierno.* En 2020,
por la situacién pandémica del SARS-CoV2, se
observé silencio inmunolégico y desaparicion del
resto de los virus'. A partir del 2021 se observéd
desorden en la aparicién de los picos de las otras
infecciones virales respiratorias, que si bien fue
menor se mantuvo hasta 2023.* En el Boletin
Epidemiolégico Nacional 2024 del Ministerio
de Salud de Argentina, se verificoé un ascenso

de detecciones de VSR desde la semana 16, que
alcanz6 el maximo en la 26.1*

La enfermedad aguda respiratoria en el adulto
generada por el VSR es mas grave, con mayor letali-
dad, a la vez que poco reconocida en comparacién a
otros virus respiratorios.>51° Como ya se comento se
puede confundir en su presentacion clinica como una
neumonia bacteriana.l- ! '® La inmunosenecencia a
partir de los 50 anos, genera menor respuesta de los
linfocitos T y contribuye junto con las comorbilida-
des (cardiorrespiratorias, neurolégicas, metaboélicas,
inmunocompromiso, etc.) a mayor morbimorta-
lidad.!?. Puede dejar deterioro a mediano y largo
plazo significativo, y compromiso extrapulmonar
sistémico (cognitivo, cardiovascular, entre otros).>*
Es importante identificar las poblaciones en riesgo
porque existen vacunas disponibles para adultos en
poblaciones de riesgo en nuestro pais.2-2

El subdiagnéstico es significativo debido a la
presentacion clinica comtUn a otros patdgenos
respiratorios, falta de conocimiento médico, re-
tardo en la solicitud de estudios diagnésticos o
falta de disponibilidad de ellos. También existe
la percepcion de que, al no haber al momento un
tratamiento especifico antiviral, no impactaria en
la evolucioén clinica, lo que es muy peligroso por
la diseminacién intranosocomial. En un estudio
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multicéntrico de tres centros sanitarios, han comu-
nicado recientemente el impacto de VSR en adultos
hospitalizados en nuestro pais.'® Presentaban
mas de 60 anos, con alta carga de comorbilidades
(cardiovasculares y respiratorias especialmente).'®
El patron radiolégico al ingreso mas presente fue
el alveolar en casi 70 % de ellos.'® Casi 40 % de los
pacientes ingresaron a UTI y la tasa de letalidad
fue alta (19,4 %).'?

Se han determinado los diferentes componentes
del costo directo e indirecto del asma en salud,
pero que se puede extrapolar a otras enfermedades
respiratorias.? Se ha usado una metodologia mixta
para determinar los costos directos: modulacién
de los costos provistos por el GCBA (método top-
down) y, ademas de la revisién de cada historia
clinica, costeando los consumos del paciente por
fuera de la modulacién (método botton-up). En
nuestro estudio se han recolectado datos primarios
directos de la historia clinica, lo que constituye
un detalle de valor.?* Como ya se ha comentado,
hemos realizado el estudio de costos desde la pers-
pectiva del financiador (GCBA) en el ambito de un
hospital pablico general de agudos, por lo que la
comparacién con otros paises, o la extrapolaciéon
directa a otra institucién no es aconsejada, pues
la estructura de costos es diferente, aunque nos
puede dar una idea de la magnitud del problema.?*

El costo total directo de la hospitalizaciéon fue
5278 délares/paciente, y el costo total para los diecio-
cho pacientes fue de 195202 délares en este estudio
de dos hospitales publicos de CABA. Comparando
a los pacientes mayores vs. menores de 60 anos, se
observé mayor consumo de los recursos de salud,
mayor letalidad (36,4% vs. 0%) y mayor costo di-
recto por paciente 63 % en los mas anosos (Tabla 1).

Si se compara con la hospitalizacién por otro
virus como el de la influenza en el mismo &mbito de
hospital ptblico de Buenos Aires, se podran obser-
var similitudes y diferencias. También la muestra
de pacientes hospitalizados por neumonia por in-
fluenza era anosa (octava década de vida) y con alta
prevalencia de comorbilidades y carga tabaquica.?
Pero el costo total por paciente hospitalizado por
influenza fue la mitad del de VSR (2263 délares/
paciente), con similar uso de dias de internacién en
guardia y piso, pero la infeccién por VSR fue mas
grave y requirié uso de UTI (no en influenza), y
el doble de tasa de casos fatales (27,7 % vs.14,8 %),
justamente por el diferente perfil clinico de pacien-
te (mas anoso y con comorbilidad).?

Entre las limitaciones de este estudio, se puede
definir que la recoleccion de datos desde la historia
clinica fue retrospectiva y el niimero de pacientes es-
tudiado es pequeno, por lo que sus conclusiones son
preliminares. La extrapolacién de sus conclusiones
para otros sistemas de salud de nuestro pais u otras
regiones (validez externa), no es aconsejable. No se
han evaluado los costos indirectos (que se presumen
son més altos que los directos por lo anteriormente
revisado), y que no se determinaron los costos desde
otras perspectivas (paciente o sociedad). Si bien
se calcularon los costos inicialmente en pesos, la
inestabilidad cambiaria y devaluaciones sufridas por
nuestro pais en los tltimos tiempos, determinaron
que hayamos comunicado los resultados en délares.
Por ultimo, la modulacién usada por el GCBA, no
permitié desagregar la estructura interna de costos
para saber qué variables y con qué peso han sido
consideradas. También se debe recordar que, al
momento de hacer el estudio, la brecha cambiaria
del délar oficial con el paralelo era muy grande, y
que posiblemente tomar otro valor de paridad de
dolar mas alto, reduciria el costo en ddlares hallado.

En conclusion, se ha determinado el costo di-
recto de hospitalizacién por neumonia por el VSR
en adultos de dos hospitales ptblicos de 1a CABA.
La muestra estudiada de dieciocho pacientes, era
mayoritariamente femenina, en la séptima década
de la vida, con alta prevalencia de comorbilidades
y carga tabaquica. El costo total directo fue 5278
délares/paciente, con alta ocupacién de UTI y fa-
talidad (27 %). Los pacientes mayores de 60 anos
tuvieron mayor consumo de recursos de salud,
letalidad y costo directo por paciente. Es el pri-
mer estudio de costos directos en nuestro pais de
hospitalizacién por neumonia de VSR en adultos
en hospitales pablicos de CABA.

Es imperativo diagnosticar la etiologia viral de
una infeccién respiratoria aguda hospitalizada
en adultos, para poder aislar al paciente y evitar
la diseminacién intranosocomial. Existe para la
poblacién adulta en riesgo vacunas que pueden
ayudar a prevenirla, debido a la inmunosenecen-
cia y alta carga de comorbilidades que generan
alta morbimortalidad y este estudio permitiria
adicionar més informacién para la conexién con la
toma de decisiones en salud publica. Se destaca la
necesidad de incorporar estudios de este tipo en el
ambito de salud para recolectar datos que permitan
una mejor administracién de los recursos, lo que
hace posible planificar, programar y sistematizar
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la atencién de los pacientes; esto mejora la pro-
duccion y la calidad del servicio con igual o menor
presupuesto.
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RESUMEN

Introduccidn: La enfermedad pulmonar obstructiva crénica constituye una de las tres
principales causas de morbimortalidad a nivel global. En su evolucién, un subgrupo de
pacientes presenta episodios de fallo ventilatorio hipercépnico agudo, con elevacion
sostenida de la presion parcial de diéxido de carbono (pCO,) arterial.

Obijetivo: El objetivo general de este estudio fue analizar la evolucion de la pCO, en
pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva cronica durante los tres meses poste-
riores a una internacion por fallo ventilatorio hipercapnico, explorando las caracteristicas
clinicas y funcionales asociadas a la persistencia o reversion de la hipercapnia.
Materiales y métodos: Se llevo a cabo un estudio observacional, multicéntrico y
prospectivo, que incluy6 a veintisiete pacientes internados en seis centros de salud
de Argentina entre marzo de 2023 y agosto de 2024. Los pacientes fueron seguidos
con evaluaciones clinicas, funcionales y gasométricas a los 30, 60 y 90 dias del alta
hospitalaria. La pCO, media fue de 58,4 mmHg al alta, 48,84 mmHg a 30 dias, 45,66
mmHg a 60 dias y 44,67 mmhg a 90 dias.

Resultados: El 43,8 % presenté hipercapnia persistente.

La persistencia de hipercapnia pos internacion identifica a un subgrupo clinicamente
mas complejo, con mayor riesgo de mala evolucion.

Conclusiones: El monitoreo estructurado de la pCO, permite orientar intervenciones
especificas y personalizar el seguimiento de pacientes con EPOC grave.

Palabras clave: EPOC; Hipercapnia; Fallo ventilatorio

ABSTRACT

Introduction: Chronic obstructive pulmonary disease (COPD) is one of the top three
leading causes of morbidity and mortality worldwide. During the disease course, a subset
of patients develops episodes of acute hypercapnic ventilatory failure, characterized by
sustained elevation of arterial partial pressure of carbon dioxide (pCO,).

Objectives: The primary objective of this study was to analyze the evolution of pCO,
in COPD patients during the three months following hospitalization for hypercapnic
ventilatory failure, exploring the clinical and functional characteristics associated with
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persistent versus reversible hypercapnia. A prospective, multicenter, observational study
was conducted, including 27 patients hospitalized in six healthcare centers in Argentina
between March 2023 and August 2024.

Materials and Methods: Patients were followed with clinical, functional, and arterial
blood gas evaluations at 30, 60, and 90 days after hospital discharge.The mean pCOlwas
58.4 mmHg at discharge, 48.84 mmHg at 30 days, 45.66 mmHg at 60 days, and 44.67
mmHg at 90 days. Persistent hypercapnia was observed in 43.8 % of patients.
Conclusions: The persistence of hypercapnia after hospitalization identifies a clinically more
complex subgroup, with a higher risk of poor outcomes. Structured pCO, monitoring enables
targeted interventions and helps personalize the follow-up of patients with severe COPD.

Keywords: CPOD; Hypercapnia, Ventilatory failure

INTRODUCCION

Las exacerbaciones de enfermedad pulmonar
obstructiva créonica (EPOC) representan la ma-
yor parte de la carga en los costos del sistema de
salud y existe, ademas, una relacién directa entre
la gravedad de la enfermedad y los costos para su
atencion.! Durante la hospitalizacién de los pacien-
tes EPOC algunos pueden presentarse con fallo
ventilatorio agudo hipercapnico y requerir como
parte del tratamiento la utilizacién de ventilacién
no invasiva (VNI) con el fin de aliviar el trabajo
respiratorio, mejorar el intercambio gaseoso y re-
vertir la acidosis respiratoria. Esta intervencién ha
demostrado disminuir la necesidad de intubacién
endotraqueal, los dias de internacién y mejorar
la sobrevida.??® Una vez alcanzada la estabilidad
clinica y la normalizacion del pH, en el paciente,
pueden persistir valores de pCO, elevados, mien-
tras que otros lo normalizan.

La prevalencia de hipercapnia en EPOC estable
se reporta entre 23 %-38 % y se asocia con un incre-
mento de las hospitalizaciones y la mortalidad.*

Conocer el comportamiento de la pCO, posinter-
nacion de un paciente con EPOC luego de un fallo
hipercapnico agudo podria aportar informacién
para intentar predecir qué variables se asocian a
la persistencia de la hipercapnia y podran even-
tualmente beneficiarse del uso de VNI domiciliaria.

OBJETIVOS

Describir la evolucién del valor de pCO, arterial
en los tres meses posteriores a una internacién
por fallo ventilatorio hipercidpnico en pacientes
con EPOC.

Evaluar diferencias en las caracteristicas de-
mograficas, clinicas y funcionales entre grupos
con persistencia, y sin esta, de hipercapnia a tres
meses del alta.

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 un estudio multicéntrico observacional que in-
cluy6 en forma prospectiva y consecutiva a pacientes con
EPOC que fueron internados por fallo hipercépnico agudo
y persistieron con hipercapnia (pCO, > 45 mmHg) al mo-
mento del alta. El estudio se llevé a cabo en seis centros
de salud de nuestro pais. Todos cuentan con un servicio
especializado en neumologia y sala de Internacién (Hos-
pital Posadas, Hospital Churruca, Hospital Ramos Mejia,
Sanatorio Allende de Cérdoba, y Hospital Central de San
Isidro). Criterios de inclusién: Pacientes mayores de 18
anos con diagnéstico de EPOC definido segtin guias GOLD,
o pacientes con antecedentes de tabaquismo >15 p/ano,
enfisema en TAC o uso de broncodilatadores antes del in-
greso; internacion por fallo ventilatorio hipercapnico agudo
definido como cuadro clinico con sintomatologia respiratoria
(disnea o tos 0 ambas) que motiva la internacién con valores
de pCO, arterial mayor de 45 mmHg en el ingreso; firma del
consentimiento informado. Criterios de exclusién: un tltimo
EAB arterial antes del alta con una pCO, menor o igual a 45
mmHg; diagndstico de asma, enfermedad neuromuscular,
y/o alteracion de la caja toracica con restriccion funcional,
indice de masa corporal mayor de 30 kg/cm, uso de equipos
de presién positiva domiciliario (CPAP o de doble presién)
antes de la internacion, trastorno psiquiatrico o cognitivo
que impida firmar el consentimiento informado, expectativa
de vida menor de 6 m por enfermedad de base.

Durante el seguimiento se excluyeron aquellos pacientes
que presentaron, a los 30 dias del alta, espirometria no
obstructiva u obstructiva con reversibilidad posbroncodi-
latadora (mayor de 12% y 200 mL), exacerbaciones de su
enfermedad respiratoria y, en caso de haberse prescrito un
equipo de doble presién positiva al alta, si su uso objetivo
fue de mas de 4h y més del 70 % de los dias.

Se seleccionaron de manera consecutiva pacientes
con diagndstico de EPOC que se encuentren internados
por fallo ventilatorio hipercapnico agudo, evaluados para
interconsulta con médicos del servicio de neumologia. En
el primer contacto durante la internacién, se invité al pa-
ciente a participar del estudio y firmar el consentimiento
informado. Se realizaron tres visitas posteriores al alta (V1
a los 30 dias, V2 a los 60 dias y V3 a los 90 dias).

En la V1 se recolectaron datos demograficos, clinicos y
relacionados con la internacién reciente. Se realizé una es-
pirometria pre-BD y pos-BD y, en caso de utilizar un equipo
de VNI desde el alta, se verificé el cumplimiento objetivo
a través del software. En V2 y en V3 se interrog6 sobre
sintomas, nueva exacerbacién y cumplimiento del VNI en
caso de utilizarlo. En V1, V2 y V3, se tomaron muestras de
sangre arterial para EAB. El paciente se excluia si presen-
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taba nueva exacerbacién o el uso de VNI domiciliario era
adecuado (més de 4 h/d el 70% de los dias).

Se clasificé a los pacientes segin comportamiento de la pCO,
en cuatro grupos: 1) Normocapnia temprana: El paciente
presenté normocapnia (<45 mmHg) en la visita uno; 2a)
Hipercapnia reversible temprana: El paciente presentd
valores de pCO, > 45 mmHg solamente en la visita uno (V1);
2b) Hipercapnia reversible tardia: el paciente presenta
valores de pCO, > 45mmHg solamente en las visitas 1 y 2
(V14V2); 3) Hipercapnia persistente: El paciente presenta
valores de pCO, > 45 mmHg en las tres visitas (V1 + V2 + V3).

Consideraciones éticas .

El proyecto fue aprobado por el Comité de Etica de cada
institucién y todos los participantes dieron consentimiento
para participar del estudio.

Plan de analisis estadistico

Los resultados se presentardn como media + desviacién
estandar o mediana y rango para variables numéricas y
porcentajes para las categoricas.

Se informara el porcentaje de las categorias con inter-
valos de confianza para el 95 %:

Para comparar datos demograficos y clinicos en los
cuatro grupos se utilizaran pruebas de chi cuadrado o de
Fisher para proporciones y pruebas de la varianza o de
Kruskal-Wallis para variables numéricas. Se considerara
significativo un valor de p < 0,05.

RESULTADOS

Se ingresaron veintisiete pacientes entre marzo
2023 y agosto 2024 (once pacientes del Hospital
Churruca, seis del Hospital Posadas, tres del Hos-
pital Central de San Isidro, dos del Hospital Cas-
tex, dos del Sanatorio Allende y tres del Hospital
Ramos Mejia). El 55,6 % sexo masculino, con una
media de edad de 67,69 (£8,17) anos. El 7,4 % re-
quirié6 ventilacion invasiva y el 29,6 % internacién
en terapia intensiva. La media de dias totales de
internacién fue de 11,85 (£7,63), y el 29,6 % se fue
de alta con un equipo de VNI domiciliario. La pCO,
al momento del alta fue de 58,54 mmHg (+10,5).
Se incluyeron en la V1, a los 30 dias, veinticinco
pacientes (92,6 %), 66,7% enlaV2 (n = 18) y59,3%
en la V3 (n = 16). Once pacientes fueron exclui-
dos del estudio durante el seguimiento (cuatro

por cumplimiento adecuado de VNI domiciliaria,
cuatro abandonos, un ébito, una exacerbacion, uno
por dos muestras consecutivas con pCO, < 45). Las
caracteristicas de los pacientes que se ingresaron
se muestran en laTabla 1. El valor medio de pCO,
fue de 58,54 (+10,5) al alta, 48,84 (£8,5) en V1,
45,66 (+6,1) en V2y 44,67 (£6,0) en V3 (Figura 1).

A los 30 dias persistian con hipercapnia el 64 %
(n =16),alos 60 diasel 38,9% (n = 7) y el 43,8%
(n = 17) alos 90 dias (Figura 2). El 36 % present6
normocapnia temprana (9/25), y el 43,8 % presen-
t6 hipercapnia persistente (7/16). Se clasificaron
como hipercapnia reversible temprana a cinco
pacientes y reversible tardia a un solo paciente.

El grupo de hipercapnia persistente presenté
valores medios de pCO, de 52,8,51,7y 51,7 mmHg
en las visitas de control. Se utiliz6 ¢ de Student
para analisis de variables numéricas y prueba de
Fischer para variables categoéricas. Se compararon
caracteristicas entre los grupos normocapnia tem-
prana e hipercapnia persistente. No se incluyeron
los grupos de hipercapnia reversible por escaso ni-
mero. Se analizaron edad, género, EAB en Vo, dias
totales de internacion, requerimiento de VI, VNI,
indice de masa corporal, valores de espirometria,
tabaquismo y ntmero de paquetes ano, fenotipo
exacerbador frecuente, medicacion farmacolégica
utilizada y comorbilidades. No se encontré dife-
rencia significativa entre las variables utilizadas
de ambos grupos (Tabla 2).

DISCUSION

En conocimiento de los autores, es el primer estu-
dio en nuestro pais que busca conocer la evolucién
del nivel de pCO, en los pacientes EPOC luego de
una exacerbacion hipercépnica.

Si bien los mecanismos que explican el desa-
rrollo de hipercapnia no se conocen con exacti-
tud, existe evidencia sobre el peor pronéstico en

Visita 1 Visita 2 Visita 3
(30 d) (60 d) (90 d)
pCO, > 45 Si NO Normocapnia temprana
pCO, > 45 Si Si NO Hipercapnia reversible temp.
pCO, > 45 Si Si Si NO Hipercapnia reversible tardia
pCO, > 45 Si Si Si Si Hipercapnia persistente
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TABLA 1. Caracteristicas basales de la poblacién estudiada

n=25en V1

Media de pCo, (mmHg)
60
B 58,54\
48,84
40 45,66 44,67
N |
[
o I
o \
20
27 25 R
u 18 16
0
Vo V1 V2 V3

== media pCo2 == n pacientes

Figura 1. Evolucion de la PCO, media y niumero de pacientes segun visita de seguimiento
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Pacientes con pcO,>45 mmHg

® pacc>45mmHg @ pac total
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25
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16 16
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Figura 2. Pacientes con hipercapnia (pcO2 >45 mmHg) segun visita de seguimiento

TABLA 2. Caracteristicas clinicas, gasométricas y funcionales segun la evolucién de la hipercapnia

HP (>45 en V3) DST NT (<45 en DST p
V1)
Edad (afios) 69 11,5 66,22 5,14 NS
pH VO 7,42 0,12 7,41 0,42 NS
pCO, VO 53,97 5,08 54,55 5,12 NS
pO, Vo 64,7 5,77 62,88 14,9 NS
Bic Vo 31,07 4,83 33,37 3,84 NS
d total 13 8,6 12 7,95 NS
Peso (kg) 59,2 16,69 67 19,76 NS
Talla (m) 1,59 0,11 1,59 0,82 NS
IMC (kg/m?) 23 4,12 26,07 5,39 NS
FVC (L) 2,29 0,91 17 0,57 NS
FVC% 73,29 26,03 64,44 9,11 NS
FEV1 0,82 0,33 0,77 0,24 NS
FEV1% 36,57 23,1 37,56 10,72 NS
FEV1/FVC 40 12,9 50,4 11,98 NS
Paq./afio 58 14,9 56 14,8 NS

aquellos pacientes que persisten hipercapnicos en
fase estable. En un estudio de Dreher y cols., se
encontré que, entre los pacientes con EPOC esta-
bles, el 16 % de los estadio GOLD 3y el 38 % de los
GOLD 4 desarrollaron hipercapnia.”

En nuestro estudio, cerca del 40% de los pa-
cientes que completaron el seguimiento a los 60,
y a los 90 dias, persistian con pCO, > 45 mmHg.

Costello y cols.,® en una cohorte seguida duran-
te 5 anos, se defini6é a 85 pacientes como EPOC
posreagudizacién en tres tipos: pacientes con
fallo respiratorio normocapnico (tipo 1), pacientes
hipercapnicos al ingreso hospitalario y que luego
revierten a la normocapnia (tipo 2.1), y aquellos
que persisten hipercapnicos luego del evento agudo
(tipo 2.2). La sobrevida fue significativamente peor
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en los pacientes tipo 2.2, mientras que los de tipo
1 y tipo 2.1 tuvieron una sobrevida similar. Sola-
mente el 24 % de los pacientes tipo 2.1 progresaron
con el tiempo a tipo 2.2.

Segtin la evidencia actual aquellos pacientes
EPOC que presentan hipercapnia en fase estable
(la mayoria de los estudios consideran un mes
de estabilidad clinica), la utilizacién de presién
positiva no invasiva en domicilio ha demostrado
beneficios en términos de sobrevida.®1°. En el ano
2014, Struik y cols.!! incluyeron 201 pacientes con
EPOC exacerbados con pCO, > 45 mmHg (fueron
incluidos a las 48 h posteriores a la cesacion del
soporte ventilatorio) para aleatorizarlos a VNI do-
miciliaria o tratamiento estandar. A los 12 meses,
la rama VNI demostré mejoria significativa en el
descenso de la pCO,, pero no beneficio en sobrevi-
da o reinternacién. En el mismo ano, Kohnlein y
Cols.’2 publican el primer trabajo que demuestra
una disminucién en la mortalidad a 12 meses en
los pacientes con EPOC a los que se les agrega al
tratamiento estandar el uso de VNI en el domicilio
(12% vs. 33 %). Los pacientes incluidos en la rama
VNI + O, presentaban EPOC grave, ambulatorios,
sin sintomas respiratorios en las Gltimas 4 sema-
nas, y con pCO, > 52 mmHg.

Posteriormente, Murphy y cols.’® demostraron
mayor tiempo de reinternacién o muerte a los
12 meses en el grupo de pacientes asignados a la
rama VNI + O, (vs. O,). Se incluyeron pacientes
exacerbados con hipercapnia y requerimiento de
VNI agudo, con al menos 2 semanas luego de la
resolucién de la acidosis (pH > 7,30) y que dentro
de las 4 semanas de estabilidad clinica persistian
con pCO, > 53 mmHg. Es interesante destacar
que en estos tres estudios mencionados la obesidad
moérbida y la apnea del sueno fueron criterios de
exclusion.

Asimismo, estos mismos autores,'® en un analisis
pos-HOC del HOT-HMV ¢rial, demostraron que el
35% de los pacientes aleatorizados a la rama O,
tuvieron mejoria de la hipercapnia a las 6 semanas
(pCO, < 53 mmHg) y mostraron una tendencia a
mejores resultados que los pacientes que persistie-
ron hipercapnicos. Poder reconocer al subgrupo de
pacientes que evolucionara con hipercapnia es ttil
para programar el seguimiento y definir con mas
precision el tratamiento ventilatorio y modificar
el prondstico a mediano y largo plazo.

En nuestro estudio los pacientes incluidos
presentaron una media de pCO, al alta de casi

60 mmH,O la cual practicamente se normaliza
a los 60 dias (45,66 mmHg en V2). Asimismo, el
grupo de pacientes con hipercapnia persistente no
cambié entre la V2 y la V3. Es decir, 60 dias luego
del alta, fue el tiempo méas adecuado para dife-
renciar hipercapnia persistente de la reversible.
También fue el tiempo donde se produjeron mas
abandonos. Segin nuestros resultados a los 30 dias
dieciséis pacientes persistian con hipercapnia; a los
60 dias solamente siete. Esto permite suponer que
un 56 % hubiera sido candidato a usar un equipo
de VNID a pesar de evolucionar espontdneamente
a la normocapnia.

4Por qué un paciente con EPOC desarrolla
hipercapnia? Los mecanismos que explican el
desarrollo de la hipercapnia no se conocen con
exactitud. Se ha asociado a la presencia de mayores
cargas inspiratorias y a menor fuerza/resistencia
de los musculos inspiratorios. Las cargas inspi-
ratorias estan determinadas en gran parte por el
incremento en la resistencia de las vias aéreas,
el atrapamiento aéreo y por el aumento en los
requerimientos ventilatorios (esto tltimo debido
ala mayor demanda energética muscular condicio-
nada por la ventilacién con espacio muerto incre-
mentado). En cuanto a la fuerza/resistencia de los
musculos, su menor rendimiento se puede vincular
a factores nutricionales, efectos neuropéticos, in-
flamacién sistémica, aplanamiento diafragmatico
(debido a atrapamiento aéreo) y sobrecarga muscu-
lar crénica.*1¢ Como respuesta al desbalance entre
la carga muscular inspiratoria y la capacidad de
respuesta de la bomba ventilatoria, podria existir
un down regulation del drive central respiratorio
e hipoventilacién con el fin de reducir la demanda
energética y prevenir la fatiga muscular.!™1?

De Vito E. describe tres caracteristicas fisio-
logicas de la EPOC ligadas a la hipercapnia cré-
nica: 1) el intercambio gaseoso inadecuado (por
desigualdad en la relacién ventilacién/perfusion),
2) obstruccion del flujo aéreo con el consiguiente
aumento del trabajo resistivo, hiperinflacién y
auto-PEEP y 3) la desventaja mecéanica del dia-
fragma con pérdida de la capacidad de acortarse,
de movilizar un adecuado volumen corriente,
posiblemente menor capacidad para generar pre-
sion, y, finalmente, menor reserva de los muisculos
inspiratorios. Todo lo expuesto determina que la
manifestacién de la hipercapnia estd en relaciéon
con el balance entre la magnitud de la carga ins-
piratoriay la fuerza de los mtsculos inspiratorios.
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En vista que la presién esofagica (Pes) y 1a P0.1 se
encuentran elevadas, los centros respiratorios ya se
encuentran estimulados. Es decir, estos pacientes
«optarian» por la hipoventilacién mas que por la
fatiga de los muisculos respiratorios, y su expresion
como hipercapnia crénica tendria un propédsito
homeostéatico para evitar la fatiga y mantener una
respiracién mas confortable.? Las variables descri-
tas asociadas a hipercapnia persistente posterior
a una agudizacion son variadas: el bajo valor de
FEV1, el antecedente de fallo respiratorio hiper-
capnico agudo previo,*! el valor elevado de pCO,
al alta, EPOC GOLD D,* baja pO, en reposo, baja
ventilaciéon minuto (Ve), alto volumen residual
(VR), bajo porcentaje de enfisema en TC térax, uso
de O, crénico, baja reserva ventilatoria (Ve/VMM).®
En nuestro estudio no se encontraron diferencias
significativas entre las variables utilizadas y la
persistencia de hipercapnia a los 90 dias.

Es el primer estudio que explora en nuestro pais
la evolucion de estos pacientes que presentan un
riesgo aumentado de reinternacién y muerte. Se
eligieron algunos criterios de exclusion estrictos
para disminuir la presencia de confundidores.
Como la ausencia de obesidad, que disminuye la
probabilidad de presentar trastornos del sueno
asociado (a pesar de esto, no se descarté polisom-
nografia o poligrafia nocturna) o la presencia de
nuevos sintomas respiratorios durante el segui-
miento (frecuentes en estos pacientes con EPOC
grave) que podian alterar la evolucién normal de
los niveles de pCO,,.

La primera y principal limitacién del estudio es
el escaso ntimero de pacientes. A pesar de disenhar
un estudio multicéntrico en centros con servicio
de neumologia y disponibilidad de camas de in-
ternacion, fue dificultoso aumentar el niimero de
pacientes incluidos en el tiempo determinado.

Una limitaciéon de nuestro estudio, ademas, fue
la ausencia de registro sistematico de pCO, antes
de la internacién, lo que impidié determinar con
certeza la presencia de hipercapnia basal en todos
los pacientes. No obstante, el objetivo principal fue
evaluar la evolucién de la pCO, posterior al evento
de fallo hipercapnico agudo.
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RESUMEN

El tumor fibroso solitario es una neoplasia mesenquimal infrecuente, habitualmente
de comportamiento benigno. Se origina principalmente en las serosas del organismo
y puede desarrollarse en multiples sitios anatémicos. En raras ocasiones puede
presentarse acompafada de sindromes paraneoplasicos. Presentamos el caso de
un paciente de sexo masculino con un tumor fibroso solitario pleural diagnosticado
de forma incidental mediante estudio de imagen, con la presentacion clinica de dos
sindromes paraneoplasicos en simultaneo (sindrome de Doege-Potter y sindrome de
Pierre-Marie-Bamberger). El diagndstico fue confirmado mediante estudio anatomopa-
toldgico y técnicas inmunohistoquimicas. Se realizé reseccion quirurgica completa, sin
complicaciones y adecuada evolucion clinica. Este articulo revisa las caracteristicas
clinicas, diagndsticas, terapéuticas y prondsticas de esta entidad.

Palabras clave: Tumor fibroso solitario; Pleural; Osteoartropatia hipertréfica secundaria; Hipo-
glucemia; Cirugia toracica

ABSTRACT

The solitary fibrous tumor (SFT) is an uncommon mesenchymal neoplasm, typically
exhibiting benign behavior. It primarily originates from the serosal membranes, and can
be developed across diverse anatomical locations. In rare instances, it can manifest
concurrently with paraneoplastic syndromes. We present the case of a male patient with
a pleural SFT, diagnosed incidentally via imaging studies, who presented clinically with
two simultaneous paraneoplastic syndromes: Doege-Potter syndrome and Pierre-Marie-
Bamberger syndrome. The diagnosis was confirmed through histopathological analysis
and immunohistochemical techniques. Complete surgical resection was performed
without complications, and the patient showed a favorable clinical evolution. This article
reviews the clinical, diagnostic, therapeutic, and prognostic characteristics of this entity.

Key words: Solitary fibrous tumor; Pleural; Secondary hypertrophic osteoarthropathy; Hypoglycemia;
Thoracic surgery
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INTRODUCCION

La patologia neoplasica pleural abarca un amplio
espectro de entidades, con claro predominando de
los procesos malignos secundarios, principalmente
por diseminacién metastasica de carcinoma de
pulmén, mama, ovario, gastrico y melanoma.
Las neoplasias primarias de la pleura son poco
frecuentes, representando entre el 10% y el 15%
segun distintas series clinicas. Dentro de este
grupo, la clasificaciéon de tumores pleurales de la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS/WHO
2015) reconoce tres grandes categorias: tumores
mesoteliales, neoplasias hematolinfoides y tumores
mesenquimales.'

Entre los tumores mesenquimales primarios
de la pleura, destaca el tumor fibroso solitario
(TFS), entidad que puede presentarse con un
amplio rango de comportamiento biol6gico, desde
formas benignas hasta lesiones con caracteristicas
histoldgicas asociadas a mayor riesgo de agresivi-
dad o recurrencia. Si bien estos tumores pueden
originarse en multiples localizaciones anatémicas,
incluidas partes blandas profundas y visceras,
un porcentaje significativo (alrededor del 30 %)
se localiza en la cavidad toracica, especialmente
en relacion con la pleura visceral o parietal. Sin
embargo, también se han documentado presenta-
ciones en otras superficies serosas, como la cavidad
abdominal o el retroperitoneo, que constituyen
sitios extrapleurales frecuentes.!

Los TFS suelen ser lesiones de crecimiento len-
to, que pueden alcanzar un tamano considerable
antes de generar manifestaciones clinicas, y su
diagnéstico definitivo requiere un abordaje inte-
gral histolégico e inmunohistoquimico.?

La presentacion de sindromes paraneoplasicos
asociados al TFS es excepcional, se describen el
sindrome de Doege-Potter (menos del 5% de los
casos) causada por la secrecién tumoral del factor
de crecimiento similar a la insulina 2 (IGF-2), y
el sindrome de Pierre-Marie-Bamberger (menos
del 10% de los casos), que se caracteriza por la
presencia osteoartropatia pulmonar hipertréfica
(OHP) de etiologia poco clara.?

REPORTE DE CASO

Historia clinica:

Paciente masculino de 63 anos, sin antecedentes
clinicos de relevancia conocidos, que consulté por
astenia progresiva, tos seca de tres meses de evo-

lucién y sintomas neurovegetativos recurrentes,
caracterizados por diaforesis y mareos de predo-
minio matutino. Dada la documentacion repetida
de hipoglucemias en controles ambulatorios, se
decidi6 la derivacién del paciente a un centro
hospitalario de mayor complejidad, con el fin de
realizar estudios complementarios y definir la
conducta terapéutica mas adecuada.

En el ingreso, el examen fisico revel6 dismi-
nucién del murmullo vesicular en el hemitérax
izquierdo, asociado a matidez a la percusion. Se
observaron, ademads, acropaquias en los miembros
superiores e inferiores. Durante su hospitalizacion,
presenté multiples episodios de hipoglucemia
sintomatica, los cuales requirieron correcciéon con
la administracion de solucién dextrosada endo-
venosa.

Diagnéstico

Se realiza radiografia de térax. En proyeccion
posteroanterior, se observa una imagen radiopaca
de contornos bien definidos, localizada en la base
pulmonar izquierda, de gran tamano, que ocupa
gran parte del hemitérax inferior ipsilateral. No
se identifican imégenes cavitadas ni calcificaciones
evidentes en su interior.

Posteriormente, en tomografia de térax con
contraste se evidencia en el 16bulo inferior del
pulmoén izquierdo una lesion sélida, expansiva,
homogénea con densidad de partes blandas, de
aproximadamente 205 mm X 142 mm (diametros
longitudinales por antero-posterior), con intimo
contacto pleural sin invasion de la pared toracica.
Tras la administracién del contraste endovenoso,
se evidencian signos de marcada vascularizacién
(Figura 1), no se aprecian adenopatias mediasti-
nicas ni axilares, hallazgo sugestivo de que corres-
ponda a TFS pleural.

Debido a episodios reiterados de hipoglucemias
graves, con riesgo vital para el paciente y consi-
derando la alta sospecha clinico-imagenolégica de
TFS, una vez descartadas otras causas de hipoglu-
cemias refractarias, se decidié de manera interdis-
ciplinaria la realizacién de intervencion quirargica
con fines diagnostico-terapéuticos. No se efectuaron
resonancia nuclear magnética de térax ni PET-TC
como estudios complementarios debido a la gra-
vedad del estado clinico del paciente y la falta de
disponibilidad inmediata de estos recursos.

El estudio anatomopatolégico de la pieza reve-
16 la presencia de areas hipocelulares e hipercelu-
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Fig. 1 A. Tomografia computada de térax con contraste endovenoso. Se observa
una lesion expansiva en I6bulo inferior del pulmén izquierdo en intimo contacto
pleural con marcada vascularizacién a la administracién de contraste. B. Tumor
pleural duro de aspecto fibroso de aproximadamente 1800 mg de peso.

lares, formada por células ovoides o fusiformes,
de ntcleos vesiculosos, con distribucién irregular
de la cromatina y escaso citoplasma de bordes
poco definidos, separadas por bandas de tejido
colageno hialino, con vasculatura prominente
de vasos ramificados. Actividad mitética baja (1
mitosis en 10 campos de alto poder), zonas de
cambios mixoides, fibrosis y sin focos de necrosis.
En este material se reconoce pleura, con reves-
timiento mesotelial parcialmente exulcerado,
que muestra hemorragias, vasos sanguineos
congestivos y focos de infiltrado inflamatorio de
linfocitos, plasmocitos y eosinéfilos; no se visua-
lizan células atipicas en estos cortes. Inmunohis-
toquimica: Citoqueratinas AE1-AE3: negativas,
citoqueratina 7: negativa, CD34: positivo difuso
e intenso, Bcl2: positivo, Ki67: positivo en el 10 %
compatibles con TFS.

Ante la sospecha de la presencia de sindromes
paraneoplasicos vinculados al tumor, se solicitaron
determinaciones de insulina plasmatica (0,4 uU/
mL), péptido C (<0,1 ng/mL) que resultaron en
valores inferiores a los limites normales apoyando
diagnéstico de sindrome de Doege-Potter. No fue
posible realizar la determinacién del factor de
crecimiento similar a la insulina 2 (IGF-2) por no
disponer de los insumos necesarios. Se realizaron
radiografia de huesos largos que informa reaccién
periodstica en la cara medial de la diafisis de ambos
cubitos compatible con sindrome de Pierre-Marie-
Bamberger (Figura 2).

C /3 “.‘-.r‘\\ % & o B y :
Fig. 2. A. Acropaquias, imagen realizada previo a tratamiento
quirurgico. B. Reaccion peridstica regular en la cara medial de la
diafisis del cubito. C. Imagen realizada 2 afios posterior a trata-
miento quirdrgico donde se evidencia resolucion de acropaquias.

Terapéutica
Mediante reseccién quirdrgica por toracotomia
posterolateral izquierda, se extirpa masa pedicu-
lada vinculada a la pleura parietal mediante tres
pediculos vascularizados de 1800 mg de peso, sin
comprometer parénquima pulmonar ni estructuras
mediastinales (Figura 1), con margenes libres de
tumor.

El posoperatorio se cursé sin complicaciones,
presenté mejoria de sintomas sin nuevos regis-
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tros de hipoglucemia. El paciente permanecié en
seguimiento durante dos anos donde se evidencio
resolucion de acropaquias de manos y pies, sin
recidiva tumoral en controles tomograficos poste-
riores (Figura 2).

Discusion del caso

Los TFS, representan el 5%-10% de todos los
tumores de origen pleural. Su incidencia es de
2,8/100000 individuos, entre la quinta y séptima
década de vida. Comprende un espectro histolégico
de neoplasias mesenquimales de origen fibroblas-
tico.*

Aunque habitualmente son considerados tumo-
res de origen toracico, el sitio de localizacién mas
frecuente es la cavidad abdominal y el retroperi-
toneo (entre el 50% y el 70 % de las ocasiones). El
30% se desarrolla dentro de la cavidad toracica;
la pleura visceral es el sitio de localizacion mas
habitual (80 %) y con menos frecuencia en la pleura
parietal o diafragmatica.*

Los TF'S son habitualmente oligosintomaticos,
presentan sintomas inespecificos, como tos, disnea
y dolor toracico. Su crecimiento suele ser lento
y puede alcanzar grandes dimensiones debido a
su desarrollo en las serosas del organismo. En
la mayoria de los casos, presentan un comporta-
miento benigno; sin embargo, entre el 13% y el
23% de los casos pueden evolucionar de manera
agresiva, asociado a un mayor grado de mitosis y
a un crecimiento localmente invasivo, favorecido
por el gran tamano que alcanzan en determinadas
circunstancias.*

La presentacién de sindromes paraneoplésicos
asociados al TF'S es excepcional. Se describen dos
sindromes: el sindrome de Doege-Potter y el sin-
drome de Pierre-Marie-Bamber.*

El sindrome de Doege-Potter (menos del 5% de
los casos) fue descrito por primera vez por Doege
y Potter en 1930. En revisiones realizadas entre
1981 y 2020, se sugieren algunas estimaciones en
las que se reconocen solo 48 casos. El mecanismo
a través del cual se produce la hipoglucemia es
la liberacién de una forma de IGF-2 de alto peso
molecular, no procesada o incompleta, que tiene la
capacidad de activar receptores de insulina. Como
consecuencia, se interrumpe la gluconeogénesis he-
paticay aumenta la captacion periférica de glucosa,
lo que favorece la hipoglucemia. Ademas, IGF-2
puede unirse a los receptores de IGF-1 y suprimir
la liberacion tanto de IGF-1 como de insulina. No

obstante, no todos los TF'S se manifiestan con con-
centraciones elevadas de IGF-2, y se ha demostrado
que solo el 80 % de los TFS expresan este factor.2*5

Por otro lado, el sindrome de Pierre-Marie-Bam-
ber se caracteriza por osteoartropatia hipertroéfica,
observada clinicamente con acropaquias, periosti-
tis y derrames sinoviales, y se asocia en un 10% de
los TF'S pulmonares. El mecanismo por el cual se
desarrolla este sindrome esta poco claro, aunque
se acepta la hipdtesis de la presencia de megaca-
riocitos que alcanzarian la circulacién sistémica a
través de la circulacién pulmonar interrumpida,
debido a la vascularizaciéon aberrante que desa-
rrollan estos tumores. Una pequena fraccion de
estos megacariocitos llegaria a capilares distales
y produciria factores de crecimiento derivados de
plaquetas (PDGF) y VEGF, que pueden inducir
los cambios observados.> 5 ¢

La obtencion de imagenes radiologicas (radiografia
y tomografia de torax) suele ser el primer paso para
diagnosticar estos tumores. La tomografia computariza-
da con contraste endovenoso es el método de eleccion
para el diagnostico de TFS, ya que muestra masas bien
delimitadas, hipervasculares y con realce heterogéneo,
especialmente en TFS agresivos. Suelen tener zonas
de necrosis, hemorragia o cambios quisticos, visibles
como areas de baja atenuacion. Puede asociarse a de-
rrame pleural o calcificaciones; estas caracteristicas son
indicativas de malignidad. La RMN muestra una mezcla
de componentes sélidos (isointensos o hipointensos al
musculo) y quisticos (hiperintensos en T2), con fuerte
realce tras contraste, util para diferenciar los TFS de
otras masas. La PET/TC con 18F-FDG puede ayudar a
detectar metastasis, evaluar recurrencias y monitorizar la
respuesta al tratamiento, aunque no distingue claramente
entre TFS benignos y malignos.>*

El diagnéstico esta orientado por el estudio
histolégico de la pieza anatémica y se confirma me-
diante técnicas de inmunohistoquimica. Basandose
en las caracteristicas histopatologia, conteo mité-
tico (ntmero de mitosis por campo), la presencia
de necrosis tumoral y el tamano del tumor, etc., se
los clasifica de la siguiente manera:>*7

¢ TF'S de bajo grado (bajo riesgo): Las formas
de bajo grado suelen mostrar areas paucicelulares
o de celularidad moderada con células fusiformes
blandamente atipicas dispuestas de forma des-
ordenada en un estroma coldgeno prominente,
frecuentemente con bandas coldgenas gruesas y
cambios mixoides focales. Pueden existir varian-
tes con componente adiposo maduro (variante
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fat-forming) y la vasculatura caracteristica en
“asta de ciervo” (ramificada, de paredes finas). La
actividad mitética es baja; la ausencia de necrosis
apoya el caracter de bajo riesgo. Estas caracteris-
ticas se asocian en general a menor probabilidad
de recurrencia/metéastasis, aunque no la excluyen
por completo.?

e TFS de alto grado: Se caracterizan por
hipercelularidad marcada, pleomorfismo nuclear
evidente, indice mitético elevado y con frecuencia
zonas de necrosis. En muchos trabajos, se ha
usado como criterio practico un recuento mité-
tico aumentado como senal de mayor riesgo y la
presencia conjunta de tamano tumoral grande,
mayor edad del paciente y necrosis incrementa la
probabilidad de metastasis. Histolégicamente el
estroma colageno puede estar reducido o sustitui-
do por un tejido mas celular; pueden observarse
nidos de células de aspecto ovoide/redondeado y
arquitectura mas compacta. Estas caracteristicas
se correlacionan con mayor tasa de recurrencia
local y de metastasis.®

¢ TFS desdiferenciado (DD-TFS): Presenta
zonas de transicién abrupta hacia un sarcoma de
alto grado (rabdomiosarcomatosa u osteosarco-
matosa), una poblacién celular indiferenciada y
morfologia de alto grado (actividad mitética muy
elevada), pleomorfismo marcado y necrosis. Pre-
sentan un comportamiento clinico extenso mucho
mas agresivo y peor prondstico.?

El estudio inmunohistoquimico se caracteriza
por la expresion de CD34 en 81% al 95% de los
casos, Bcl-2 en mas del 90 %, CD99 en el 75 %, vi-
mentina en ausencia de actina, desmina, proteina
S100 y marcadores epiteliales, como las citoque-
ratinas de bajo peso molecular. Estos marcadores
presentan una buena sensibilidad diagnéstica,
pero baja especificidad. Son fundamentales para
realizar diagnostico diferencial con otros tipos de
neoplasias. Actualmente, la marcacién del factor de
transcripciéon STAT6 se ha convertido en un exce-
lente marcador de sensibilidad y especificidad; sin
embargo, este puede estar presente en neoplasias
de tejidos blando y tumores del sistema nervioso
central, por lo que deteccién debe ser interpretada
con cautela.! * Frecuentemente en los DD-TFS,
marcadores como CD34, CD99, Bcl-2 y STAT6 no
se encuentran presentes a diferencia de los TFS
de bajo riesgo.

Debido a su baja frecuencia, no existe un consen-
so establecido para el abordaje de esta patologia.
El tratamiento de eleccion consiste en la reseccién
quirdrgica. En este caso segtn el protocolo quirtr-
gico y la anatomia patolégica se realiz6 reseccion
completa (RO).

El papel de otras modalidades terapéuticas,
como la radioterapia ttil como adyuvante en ci-
rugias con margenes ajustados o en tumores no
resecables, la quimioterapia en DD-TFS y nuevas
drogas dirigidas, como los firmacos antiangiogéni-
cos en DD-TF'S con progresién de la enfermedad,
pueden ser ttiles, pero ain no estan completa-
mente definidas. Por ello, resulta fundamental la
colaboracién multidisciplinaria para garantizar
un diagndstico temprano y un manejo éptimo de
estos pacientes.?®

Seguimiento

No existen guias formalmente establecidas para
el seguimiento de este tipo de tumores. Se han
observado recaidas incluso tras 10 anos hasta
el 10% de los casos. En tumores de bajo riesgo,
controles méas espaciados pueden ser razonables,
pero se recomienda un minimo de 10 anos de se-
guimiento mediante imigenes dada la posibilidad
de recurrencias tardias. En tumores de alto riesgo
o desdiferenciados (DD-TF'S), un control mas in-
tensivo es prudente.?

CONCLUSION

El TFS pleural representa una neoplasia infre-
cuente que debe ser considerada en el diagnéstico
diferencial de tumores toracicos. Este caso pre-
senta el atractivo de contar con la aparicion de
dos sindromes paraneoplasicos en simultdneo lo
cual lo convierte en un evento de suma rareza. Su
diagnostico requiere alta sospecha clinica, estudios
imagenoldgicos y confirmacién histopatologica e
inmunohistoquimica. La reseccién quirargica com-
pleta representa el tratamiento de eleccién, con la
resolucién en un primer tiempo de los eventos de
hipoglucemia y posteriormente las acropaquias. Si
bien el riesgo de recurrencia es bajo, se asocia con
un buen pronéstico.
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RESUMEN

Las malformaciones pulmonares congénitas constituyen un factor disruptivo tanto en
la formacién de parénquima pulmonar funcional, como en la distribucién de los vasos
sanguineos. Los estudios de imagen en la etapa gestacional se han convertido en una
herramienta ampliamente disponible para la deteccion de patologias congénita, que, a
su vez, han contribuido a un aumento en la incidencia de esta entidad. Sin embargo, en
la practica clinica, sigue siendo un reto la nomenclatura, el diagndstico y el tratamiento
de este trastorno. Presentamos el caso de un recién nacido de sexo femenino con an-
tecedente prenatal de malformacién congénita de la via aérea pulmonar evidenciado
en ultrasonido de rutina y confirmado en el periodo posnatal por tomografia y estudio
histopatoldgico. Este reporte de caso tiene como objetivo describir una entidad de
clasificacién compleja con un curso clinico variable.

Palabras clave: Pulmon; Malformacién congénita pulmonar; Cirugia de reduccion de volumen
pulmonar

ABSTRACT

Congenital lung malformations represent a disruption in development of functional pul-
monary parenchyma and normal distribution of pulmonary vasculature. Prenatal imag-
ing studies have become widely accessible tools for detection of congenital anomalies,
contributing to increase the incidence of this condition. However, classification, diagnosis
and management remain the main challenge in clinical practice. We present the case of
a newborn with a congenital pulmonary airway malformation, initially detected through
routine obstetric ultrasound and subsequently confirmed postnatally with computed
tomography and histopathological analysis. This case report aims to describe a disease
with a complex classification and variable clinical course.

Key words: Lung; Congenital lung malformation; Lung Volume Reduction
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INTRODUCCION

Las malformaciones pulmonares congénitas son un
grupo de enfermedades, con una prevalencia de 30
a 42 casos por cada 100 000 personas y en algunos
estudios representa entre el 5%y el 18 % de todas
las anomalias congénitas. En los tltimos anos, la
incidencia de esta entidad se ha incrementado, gra-
cias a los avances en la tecnologia de ultrasonido
para el cribado de malformaciones fetales, por lo
que a largo plazo se espera que sea excluida de la
lista de trastornos raros.!

La nomenclatura actual no deja de ser compleja
pues se tienen en cuenta criterios como variantes
genéticas, lesiones morfolégicas, patrones his-
tolégicos, manifestaciones clinicas, entre otras
condiciones que, si bien son de ayuda para una
diferenciacién practica, no son excluyentes entre
si. La clasificaciéon de Langston describe varios
hallazgos patolégicos: malformaciéon adenoma-
toide quistica, de grandes quistes (Stocker 1),
malformaciéon adenomatoide quistica, de peque-
nos quistes (Stocker 2), malformacién adenoma-
toide quistica solida o adenomatoidea (Stocker
3); secuestro extralobar; quiste broncogénico;
hiperinsuflacién lobar congénita; hiperplasia
pulmonar, atresia bronquial. Para el ano 2002,
se incluyen cinco subtipos de malformacién con-
génita de la via aérea que corresponden a una
nueva clasificacion propuesta por Stocker, basada
en anomalias ocurridas a diferentes niveles del
arbol traqueobronquial y en diferentes tiempos
del desarrollo pulmonar.? 3

El método diagnéstico de eleccion en el periodo
prenatal es la ecografia, pues ofrece un buen perfil
de seguridad, ademés de considerarse un estudio
reproducible y econémico. En la evaluacién pos-
natal la tomografia computarizada de térax es el
estudio de preferencia, pues su rendimiento diag-
ndstico es superior con respecto a otros estudios.
Se ha demostrado la poca concordancia entre la
ecografia prenatal y el examen histolégico posnatal
para considerar el ultrasonido como tinico método
diagnéstico, en comparacion con la tomografia de
torax posnatal donde la concordancia con el estudio
histol6gico es mayor, especialmente en la deteccion
de vasos sistémicos anormales.*

El manejo expectante es una opcién para aque-
llos pacientes asintomaéticos y con lesiones de
buen prondstico. Sin embargo, en aquellos casos
que cursan con inestabilidad hemodinamica o son
de riesgo elevado para el desarrollo posterior de

infecciones y neoplasias, la resecciéon anatémica
es el tratamiento sugerido.®

PRESENTACION DEL CASO

Recién nacido de sexo femenino, producto de
segundo embarazo adecuadamente controlado de
madre de 21 anos de edad, sin comorbilidades. En
ecografia obstétrica realizada a las veinticuatro
semanas de gestacion describen aumento de la
ecogenicidad pulmonar bilateral, acompanado de
desplazamiento del eje cardiaco hacia la derecha,
sin otras alteraciones morfoldgicas fetales iden-
tificables. Dicho estudio ecografico fue concluido
como malformaciéon adenomatosa quistica de
pulmén. El nacimiento se produjo por cesarea a
las 36 semanas de gestacion, indicada por inicio
de trabajo de parto pretérmino y comorbilidad
fetal previamente descrita. Nace con un peso de
2900 g, talla de 49 cm, perimetro cefalico de 33
cm, bajo apgar 4/10, por lo que requiri6 ventilacion
mecanica invasiva de alta frecuencia, ademéas de
requerimiento inotrépico e inodilatador. En la re-
vision cefalocaudal, como hallazgo significativo, se
observ6 una disminucién marcada del murmullo
vesicular en hemitérax izquierdo. En estudios
posnatales de tomografia y radiografia de térax,
se evidenci6 una gran ocupacién del parénquima
pulmonar izquierdo por lesiones quisticas que
hacian efecto de masa y desplazaban estructuras
mediastinales con atelectasia importante del
I6bulo inferior ipsilateral, ademés de pequenos
focos quisticos en el 16bulo superior e inferior del
pulmén derecho (Figura 1). En el ecocardiograma,
hubo hallazgos de dextrocardia situs solitus, insu-
ficiencia tricuspidea, insuficiencia mitral e hiper-
tensién pulmonar. A los ocho dias de vida, se lleva
a la paciente a procedimiento quirargico a través
de videotoracoscopia, donde se observa una gran
tumoracién quistica que compromete ambos l6bu-
los del pulmén izquierdo, especialmente el 16bulo
superior. Ante la complejidad del abordaje debido
al tamano de la lesidn, se realiza una lobectomia
superior izquierda por toracotomia. El espécimen
fue estudiado por el servicio de patologia, donde se
describe una masa rectangular de color negruzco
que mide 7 X 5 X 3 cm, de consistencia firme pero
con areas reblandecidas. En el estudio microscé-
pico, se revelo la presencia de zonas de adenoma-
tosas y quisticas, delimitadas por epitelio ctibico
simple a cilindrico bajo asociado a hemorragias
intraalveolares recientes sin infiltracién neoplasica
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(Figura 2). De acuerdo a los hallazgos clinicos,
histolégicos y de imagen se hizo diagndstico de
malformacién congénita de la via aérea pulmonar
tipo III. Posteriormente a la cirugia, su evolucién
fue torpida, sin posibilidad de destete ventilatorio
y mayor requerimiento de soporte vasoactivo por
lo que fallece a los 29 dias de vida.

DISCUSION

La malformacion congénita de la via aérea pulmo-
nar (MCVAP) se define como un trastorno de las
vias respiratorias secundario a una alteracion del
componente epitelial de la yema bronquial, que se
manifiesta con un crecimiento exagerado de las
estructuras bronquiales y una disminucién en el
numero de alvéolos. Esto predispone a la apariciéon
de una masa multiquistica de tejido pulmonar no
funcionante o a areas pulmonares adenomatosas.
El patrén de herencia suele ser esporadico y has-

ta la fecha no se ha descrito factores maternos
agravantes.®’

La nomenclatura se ha modificado desde 1949,
cuando fue denominada por primera vez por
Ch’in y Tang como malformacién adenomatoidea
quistica congénita (MAQ); sin embargo, se logré
demostrar que las lesiones quisticas estaban pre-
sentes en solo tres de los cinco subtipos descritos
por Stocker y las lesiones adenomatoides en solo
un subtipo, lo que podria generar confusién en el
momento de categorizarlas. En 1977, Stocker, ajus-
ta el nombre de MAQ por MCVAP como se conoce
actualmente y las agrupa en tres tipos. Para el afo
2002, este mismo autor amplia esta clasificacion a
cinco subtipos.®?

Lalesion tipo 0 también llamada lesién traqueo-
bronquial o displasia acinar es la menos frecuente
con una proporcién de 1% a 3% de todos los sub-
tipos, el compromiso es bilateral con pulmones
pequenos e hipoplésicos y se considera incompati-

Figura 1. A. Radiografia de térax donde se evidencia desplazamiento de estructuras mediastinales por lesiones quisticas. B. To-
mografia de térax (ventana pulmonar); se observan, en corte transversal, multiples quistes en el hemitérax izquierdo.

Figura 2. A. Corte histoldgico de tejido pulmonar tefiido con H&E (vista panoramica). Se delimita parte del tejido que reemplaza el
tejido alveolar normal, que configura un patréon multiquistico. B. Detalle microscopico de las estructuras donde se observa la pérdida

del patron alveolar normal asociada a hemorragias intraalveolares.
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ble con la vida. La lesion tipo 1 o lesion bronquial/
bronquiolar es la mas frecuente con una proporcién
de 60 % a 65 %, suele ser unilobular y morfolégica-
mente pueden ser lesiones multiquisticas o con un
quiste dominante; los pacientes con esta alteracion
pueden presentar sintomatologia respiratoria, pero
el prondstico mejora con la reseccién quirargica
del segmento anatémico comprometido. La lesién
tipo 2 o lesion bronquiolar suelen diagnosticarse
en el primer ano de vida, puede afectar parcial-
mente un lébulo o, en ocasiones, la totalidad de
un pulmoén; este subtipo se ha relacionado con
otras malformaciones congénitas hasta en un
50% de los casos. La lesién tipo 3 o bronquiolar/
alveolar suelen diagnosticarse intrauterinamente
por la masa voluminosa de aspecto adenomatoide
que, por lo general, abarca todo un pulmén y son
pacientes que nacen con dificultad respiratoria
grave por el desplazamiento del mediastino. La
lesién tipo 4, o lesion alveolar, es una malformacién
hamartomatosa del acino. Tiende a comprometer
un solo 16bulo; se diagnostica de manera inciden-
tal por neumotérax o procesos infecciosos y suele
relacionarse con neoplasias.> 8

Teniendo en cuenta los avances en los altimos
anos en cuanto a la disponibilidad de métodos de
diagnéstico prenatales, Andrew Bush, uno de los
neumonologos pediatricos de mayor reconocimien-
to en la actualidad, senala la inconsistencia que
puede surgir al emplear el término malformacién
adenomatoide quistica congénita tanto en el pe-
riodo prenatal como en el posnatal. En la etapa
prenatal, dicho término puede aplicarse a una
lesion que, incluso, puede desaparecer antes del
nacimiento; sin embargo, en el periodo posnatal
también se utiliza para describir una anomalia
de suficiente gravedad como para requerir una
lobectomia. Por lo tanto, para lograr una mayor
precision diagnéstica, se sugiere describir los ha-
llazgos tal como se observan, en un lenguaje claro,
sin especulaciones embriolégicas, manteniendo se-
paradas las descripciones clinicas y las patologicas.’

Hoy en dia, los mecanismos celulares exactos
involucrados en la patogenia de este trastorno
siguen siendo motivo de estudio. Se han realizado
ensayos en ratones transgénicos, en los que se ha
logrado identificar una sobreexpresion de factores
de crecimiento de fibroblastos (FGF) tipo 7y 10 en
el mesénquima pulmonar, los cuales interfieren en
la morfogénesis pulmonar de la MCVAP La displa-
sia acinar se asocia con genes que codifican el factor

de transcripcion TBX4 donde hay una disrupcion
en la via de senalizacién epitelial-mesenquimal
TBX4-FGF. En la lesién tipo 1, se ha descrito hi-
perplasia atipica de células caliciformes que puede
predisponer a adenocarcinoma mucinoso. La dis-
tincién entre la lesién tipo 1 y tipo 2 es compleja,
ya que en ambas se han reportado mutaciones en
los genes KRAS, GNAS y EGFR. De igual manera,
se sugiere que la lesion tipo 3 puede ser producto
de mutaciones en mosaico del KRAS que surgen
en el epitelio pulmonar en las primeras etapas del
desarrollo y las coloca dentro del creciente grupo
de rasopatias; sin embargo, no se ha reportado
relaciéon de la lesiéon bronquiolar/alveolar con el
adenocarcinoma mucinoso. La lesion tipo 4 se ha
estudiado en varias familias y, en algunos casos, se
halogrado identificar caracteristicas rabdomiosar-
comatosas de alto grado. En este subtipo, se han
detectado mutaciones del gen DICER1 en mas del
70 % de los ninos con lesiones alveolares, ademas
de otras identificadas en el gen TP53. Algunos
estudios recientes han sugerido un cambio en la
denominacién de este subtipo y lo consideran un
blastoma pleuropulmonar.!® !

El tratamiento de eleccién para las malforma-
ciones pulmonares congénitas de mal prondstico
y con repercusion clinica importante en edades
tempranas, sigue siendo quirdrgico; sin embargo,
en pacientes asintomaticos y con una expectativa
de vida alta esta opcién es debatible. Si bien, la
reseccion pulmonar se considera una alternativa
para conservar la capacidad alveolar, minimizar
el riesgo de malignidad, y prevenir complicacio-
nes infecciosas, se debe tener en cuenta el riesgo
de morbilidad respiratoria posterior. El manejo
expectante es una opcion razonable para aquellas
lesiones pequenas que se acompanan de sintomas
leves, y se sugiere la realizacion de una tomografia
de térax alrededor de los seis meses de edad, de
acuerdo a las circunstancias particulares de cada
paciente, pues se han descrito lesiones detectadas
de manera prenatal que en la evolucién posnatal
retrogradan solas.!?

El seguimiento a largo plazo de los pacientes
posquirargicos con malformacién congénita pul-
monar es muy limitado. En un estudio realizado
en Espana, se registraron complicaciones agudas
posoperatorias en un 28% de la poblacién estu-
diada, sin embargo, el seguimiento solo se realizé
durante el primer mes tras la lobectomia pulmo-
nar. En Italia, se evaluaron pacientes que fueron
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sometidos a resecci6on pulmonar, y después de un
ano de seguimiento pulmonar, los efectos a largo
plazo registrados en orden de frecuencia fueron
los siguientes: tos crénica, infecciones recurrentes,
sibilancias, poca tolerancia al gjercicio y desarrollo
de deformidades en el térax y columna; estos ha-
llazgos no fueron estadisticamente significativos
en la mayoria de las variables estudiadas, excepto
en los resultados de la espirometria donde se pudo
demostrar una correlacion significativa entre la
neumonectomia y el deterioro de la funcién pul-
monar a largo plazo. Se necesitan més estudios
de seguimiento, que expliquen el riesgo/beneficio
del procedimiento quirargico en los pacientes con
MCVAP teniendo en cuenta que, en los estudios
unicéntricos previamente descritos, este fue el
diagnéstico mas frecuente dentro de las malfor-
maciones pulmonares congénitas y la mayoria de
los pacientes se mantuvieron libre de sintomas res-
piratorios antes de la intervencién quirargica.'® 4

En Latinoamérica, se han realizado algunos
estudios descriptivos de pacientes con malforma-
ciones congénitas pulmonares; la MCVAP ha sido el
tipo de lesion mas frecuente, seguida del secuestro
pulmonar y lesiones hibridas. En cuanto a el espec-
tro clinico, y a diferencia de los paises europeos, se
ha encontrado una mayor proporcién de pacientes
sintomaticos antes del procedimiento, desde insufi-
ciencia respiratoria perinatal potencialmente fatal
hasta infecciones broncopulmonares recurrentes
en ninos mayores.'% 16

En este caso clinico, la paciente naci6é con una
lesion pulmonar de gran tamano, con repercusiéon
en los sistemas respiratorio y hemodinamico, por
lo que el desenlace final fue el fallecimiento, a
pesar del tratamiento quirdrgico oportuno. Los
cambios reportados en ecocardiograma pueden
ser secundarios a desplazamiento de estructuras
mediastinales; sin embargo, no se descarta que
estos hallazgos sean indicativos de malformaciones
congénitas asociadas.

CONCLUSION

Las malformaciones pulmonares congénitas repre-
sentan un grupo heterogéneo de trastornos, que
requieren la participacion de multiples especialida-
des con el fin de armonizar las conductas terapéu-
ticas. La disyuntiva entre el manejo conservador
y el manejo quirargico sigue siendo controversial
en pacientes con sintomatologia menor, por lo que
se necesitan mas estudios prospectivos.
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Este caso clinico fue presentado previamente en el
XII Simposio de enfermedades huérfanas, realizado
en marzo del 2025, en la ciudad de Barranquilla,
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mente este articulo no se encuentra en proceso de
seleccion en otra revista. Se cuenta con el permiso
de los responsables del cuidado del menor para la
obtencién de la informacion, asi como se garantizé
la confidencialidad; todo esto fue informado de ma-
nera clara verbalmente y respaldado a través del
consentimiento informado. Este manuscrito ha sido
leido y aprobado por todos los autores que figuran en
la publicacién, los que, a su vez, declaran no tener
conflictos de interés potenciales. La presente investi-
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RESUMEN

La bronquiolitis obliterante posinfecciosa es una enfermedad pulmonar caracterizada
por obstruccién cronica al flujo de aire asociado a cambios inflamatorios, que conducen
a fibrosis y obliteracion de via aérea pequefa. Esto genera una obstruccion crénica al
flujo aéreo y reduccion de la tolerancia a actividades de la vida diaria y al ejercicio. El
objetivo de este trabajo es describir el plan de entrenamiento aerdbico sobre cinta en
un paciente de 11 afos de edad con bronquiolitis obliterante posinfecciosa, en el que se
obtuvo un aumento de la distancia recorrida en la prueba de 6 minutos y la capacidad
maxima de trabajo. Este es el primer reporte de un caso de una rehabilitacion de la
funcion pulmonar en un paciente pediatrico con bronquiolitis obliterante posinfecciosa
que tengamos conocimiento.
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ABSTRACT

Postinfectious bronchiolitis obliterans (PIBO) is a lung disease characterized by chronic
airflow obstruction associated with inflammatory changes, leading to fibrosis and small
airway obliteration. This results in chronic airflow obstruction and reduced tolerance to
activities of daily living and exercise. The objective of this study was to describe the
aerobic treadmill training plan in an 11-year-old patient with postinfectious bronchio-
litis obliterans, which resulted in an increase in the distance covered in the 6-Minute
Treadmill Test and Maximal Work Capacity. This is the first case report of pulmonary
function rehabilitation in a pediatric patient with postinfectious bronchiolitis obliterans
to our knowledge.
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INTRODUCCION

La bronquiolitis obliterante posinfecciosa (BOPI)
es una enfermedad pulmonar obstructiva crénica
grave que se desarrolla tras una lesién en las vias
respiratorias inferiores, seguida de una inflama-
cién persistente, lo que provoca una obstrucciéon
crénica al flujo aéreo y fibrosis de los bronquiolos
terminales.? A consecuencia de ello, hay una
pérdida progresiva de la fuerza de los musculos
ventilatorios, disminucién de la capacidad para
realizar actividad fisica y la tolerancia al ejercicio.?

En nuestro pais, la BOPI es més frecuente
secundaria a infecciones virales graves, especial-
mente por adenovirus.* 5 En otros paises, es mas
comun a consecuencia de trasplantes de médula
6sea o pulmonar.®

La BO posinfecciosa (BOPI) usualmente se
presenta en ninos menores de 12 meses. Inicial-
mente, durante el ingreso hospitalario, presentan
sintomas que no difieren de la bronquiolitis grave,
la mayoria presentan obstruccion grave de las vias
respiratorias con hipoxemia y en muchos casos re-
quieren ventilacion mecanica. Una vez establecida
la BOPI se caracteriza clinicamente por taquipnea,
aumento del diametro anteroposterior del térax,
crepitantes, sibilancias e hipoxemia durante al
menos 30 dias después de la lesion inicial. En la
tomografia computarizada (TC) de térax de alta
resolucién muestra patrones de mosaico caracte-
risticos y bronquiectasias.”

La reduccion de la tolerancia al ejercicio en
pacientes con enfermedades respiratorias croni-
ca impacta negativamente su calidad de vida ya
que aumentan las hospitalizaciones y el uso de
medicamentos. Las pruebas funcionales, como
la prueba de caminata de seis minutos (TM6M)
y el gjercicio cardiopulmonar (CPET) son herra-
mientas para medir la capacidad fisica general. El
TM6M es especialmente valioso por su simplicidad
y fiabilidad, con buenas correlaciones en nifios con
enfermedades respiratorias crénicas.® ° Ademés,
en los ultimos anos, ha aumentado en el uso del
TM6M como marcador pronéstico de la gravedad
para la fibrosis quistica.

La mayoria de los estudios sobre BO se centran
en la BO postrasplante y existe una escasez de da-
tos sobre la BO posinfecciosa.’® Los trabajos sobre
entrenamiento aerébico principalmente se han
centrado en adultos con EPOC. También se han
reportado casos en ninos asmaticos y con fibrosis

quistica,'!2 no asi en ninos con BOPI. Por ello,
el objetivo de este estudio es describir un plan de
entrenamiento aerdbico realizado en un paciente
con BOPI y su impacto en las variables clinicas.

PRESENTACION DEL CASO

El nino, de 11 anos de edad, con diagnéstico de
BOPI y obstruccién cronica al flujo aéreo, es deri-
vado por su pediatra para iniciar la rehabilitacién
pulmonar. Naci6 en el ano 2013 por cesarea a las
38 semanas. Al ano fue hospitalizado debido a
una atelectasia masiva por pneumococo, donde
se evidencié necrosis pulmonar izquierda con
compromiso de base derecha. Tras un prolonga-
do uso de asistencia respiratoria mecanica y dos
intentos fallidos de extubacion, se le realiz6 una
traqueostomia y permanecié dos meses en cui-
dados intensivos pediatricos. Fue externado con
requerimiento de oxigeno continuo, a los cuatro
anos de edad, fue decanulado y continu6 hasta la
actualidad con oxigeno domiciliario debido a una
insuficiencia respiratoria crénica hipoxémica. El
equipo de trabajo estuvo integrado por el pediatra
de cabecera, neumonologo, kinesiélogo respiratorio
y motor, nutricionista, enfermera y el acompana-
miento terapéutico en la escuela.

Intervencidn terapéutica

Alos 11 anos de edad, el paciente realizé un entre-
namiento aerébico, entre abril y mayo de 2024, en
un consultorio particular de la ciudad de San Nico-
las, provincia de Buenos Aires. Se evalué al inicio
y al final del tratamiento, utilizando el TM6M y
una prueba cardiopulmonar incremental (T'CI). El
TM6M se realiz6 siguiendo las recomendaciones
de la ATS,'> 13 donde se registré la distancia final
recorrida, frecuencia respiratoria (FR), frecuen-
cia cardiaca (FC) y saturacién de oxigeno (SpO,)
utilizando un oximetro portétil Nonin (Nonin ad-
vantage 9590), en estado basal e inmediatamente
después de finalizar la prueba (Tabla 1).

El TCI sobre cinta (Life Fitness T9i Treadmill,
Illinois) se us6 para establecer la intensidad maxi-
ma de trabajo. Se inicié con un calentamiento de
3 min, luego se increment6 0,5 km/h cada 1 min
hasta la aparicién de algtan criterio de detencién
descrito por Torres-Castro y cols. (2016).* Du-
rante la prueba se registré la velocidad maxima
alcanzada, FC, SpO, y disnea con la escala de Borg
(Tabla 2).
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TABLA 1. Valores obtenidos en las variables fisioldgicas del TM6 pretratamiento y postratamiento

Variables fisiologicas Pre Pos % cambio
FC reposo (Ipm) 103 89 -13,59
FC final (Ipm) 151 154 1,98
FR reposo (rpm) 30 27 11,11
FR final (rpm) 38 34 -1052
Sat O, basal 95 96 1

Sat O, final 90 93 =528
PAS / PAD basal (mmHg) 138/80 135/80 -2,17/0
PAS / PAD final (mmHg) 150/88 140/88 —15,66/0
TM6M (metros) 180 255 —41,66

FC: frecuencia cardiaca; FR: frecuencia respiratoria; Sat O,: saturacion de oxigeno; PAS. presion arterial sistolica;
PAD: presion arterial diastélica; TM6M: test de marcha de 6 minutos.

TABLA 2. Prueba de carga incremental pretratamiento y postratamiento aerdbico sobre cinta

Tiempo Veloc % de cam-
bios
Tiem-  Veloc Sat O, Disnea  Tiempo  Veloc Sat O, Disnea
po  kM/hora kM/hora
1 3 96 117 3 96 110 0,5
1 3,5 94 130 3,5 95 119 1
1 4 91 150 4 94 130 2
4,5 92 146 4
5 91 151 5
5,5 90 160 7
VAM 4 km/h VAM 5,5 Km/h 37,5

Veloc: velocidad; Sat O,: saturacion de oxigeno; FC: frecuencia cardiaca; VAM: velocidad aerdbica maxima.

Plan de entrenamiento sobre cinta

El plan consisti6 en 24 sesiones (3 semanales) con
intervalos de intensidad moderada y alta y monito-
reo constante de signos vitales. Las primeras tres
sesiones se utilizaron cargas del 50% y el 80% de
la velocidad obtenidos en el TCI; las 6 siguientes,
intensidades del 50 %y el 85 %; las 15 sesiones res-
tantes se trabajaron con intervalos de intensidad
entre el 50% y el 90%. El tipo de entrenamiento
fue intervalico intensivo.

Cada sesi6n conté con 3 min de entrada en
calor con movilizaciones de las articulaciones del
hombro, cadera y tobillo, rotaciones de tronco y
elongacion de cadena muscular posterior; luego 30
min de trabajo con intervalos de 1 min de estimulo
por 2 minutos de pausa pasiva; y, finalmente, 2 min
de vuelta a la calma con monitorizacién de FC,
saturacion de O, y disnea. En cada encuentro, se
registro la fecha, duracién de la sesion, intensida-
des de trabajo y los signos vitales al inicio y al final.

RESULTADOS

Los resultados del TM6M mostraron que la FC
basal posentrenamiento fue menor al final del
tratamiento (Tabla 1), lo que indica un menor
esfuerzo cardiovascular para realizar la prueba.
Aunque la FC final fue de 154 Ipm con un cambio
del 1,98 %, la distancia recorrida aumenté en un
41,66 %. En el TCI, la velocidad aerébica maxima
alcanz6 los 5,5 km/h con una mejora de 1,5 km/h
(Tabla 2). La disnea también mostré mejoria, ya
que reflej6 una readaptacioén vascular.

DISCUSION

Este reporte de caso describe el plan de entrena-
miento aerdbico en un nino con BOPI y muestra los
cambios en las variables fisiolégicas relacionadas
con la capacidad fisica, reflejado en el TM6M y el
TCI pretratamiento y postratamiento.
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Las principales causas de intolerancia al ejer-
cicio en pacientes con enfermedad pulmonar
incluyen factores como fatiga en los miembros
inferiores, disnea, hiperinsuflacién dinamica,
disfuncién muscular periférica, anomalias en el
transporte de oxigeno y desacondicionamiento
fisico por inactividad. La falta de reserva ventila-
toria, evidenciada por una alta ventilacién en la
prueba de ejercicio cardiopulmonar, se relaciona
con el bajo rendimiento fisico, atribuible al patrén
obstructivo que limita el flujo de aire.'s

La distancia recorrida en el TM6M mejor6 en
un 41,66 % luego del entrenamiento aerébico so-
bre cinta; la FC basal postratamiento fue menor
respecto al inicio, lo que indica menor esfuerzo
cardiovascular para realizar la prueba (Tabla
1). Si bien el entrenamiento no genera cambios
morfolégicos, podemos ver cambios en los ambitos
cardiovascular y funcional. Este incremento fue
reportado por Grumber y cols. y Latorre-Roman y
cols., quienes observaron mejoras significativas del
4%y 23 %, respectivamente, en el TM6M luego de
un protocolo de entrenamiento aerébico en nifos
con fibrosis quistica y asma.!® 17 En relacién con
las variables fisioldgicas evaluadas en el TM6M,
Moalla y cols., observaron un comportamiento
similar de la FC en ninos con enfermedad cardiaca
congestiva y atribuyeron esta respuesta a cambios
en el tono autonémico como resultado de un en-
trenamiento de resistencia.!®

Respecto al TCI, si bien la velocidad aerébica
maxima (VAM) aumenté solo en 1,5 km/h, el pa-
ciente toler6 mayor tiempo de carga y desarrollé
una adecuada resistencia al estimulo. (Tabla 2).
En cuanto a la disnea en el TCI previo al trata-
miento, finaliz6 con una disnea de 7 a los 3 min,
y postratamiento llegb a una disnea de 7 luego de
6 min, por lo que ha generado una readaptacién
vascular significativa. En estudios longitudinales,
se ha observado que los volimenes espiratorios
forzados experimentan incrementos significativos
entre los 5y 20 anos de edad; sin embargo, la CVF
se incrementa de forma desproporcionada (+11%
por ano) con el VEF1 (+9%) y se reduce de for-
ma progresiva el indice VEF1/CVF (-1,9%)*. Es
probable que esto se deba a la neoalveolizacion
durante la infancia y la adolescencia (Narayanan
y cols.,2013)%°.

En pacientes pediétricos con enfermedad res-
piratoria crénica (ERC), la medicién de la aptitud
fisica se considera parte de la evaluaciéon multidi-

mensional, ya que evalta la interaccién entre los
sistemas cardiaco, ventilatorio, muscular y meta-
bélico. Estos hallazgos conducen a la importancia
del equipo de trabajo en evaluar exhaustivamente
a estos sujetos, teniendo en cuenta que otros fac-
tores como el nivel habitual de actividad fisica, el
acondicionamiento fisico y la capacidad muscular
(periférica y respiratoria), también puede tener
un papel importante en su aptitud aerdbica.? La
guia publicada por Torres-Castro y cols. (2016),
actualmente vigente en nuestro pais, recomienda
la realizacién de entrenamiento fisico (EF) general
de forma regular a una intensidad umbral, con el
fin de desencadenar mecanismos de respuesta y
adaptacién. 14

Por ahora no existen estudios dirigidos a evaluar
el efecto del EF en pacientes con BOPI. Los traba-
jos existentes se realizaron en pacientes con BO
postrasplante y en sujetos con otras ERC, como la
fibrosis quistica.'® La evidencia redunda en que los
protocolos de entrenamiento fisico son efectivos en
mejorar la capacidad fisica, tolerancia al ejercicio
y CVS de los pacientes con ERC.20-22

Dentro de las limitaciones de este trabajo es que
por tratarse de un solo caso los resultados no pue-
den trasladarse a otros pacientes, aunque podria
ser un punto de partida para futuros estudios con
mayor nimero de pacientes y trabajos multicéntri-
cos, debido a que es una patologia poco frecuente.

CONCLUSION

Se observé una mejora en la capacidad de ejercicio
de un nino con BOPI tras un plan de entrenamien-
to aerdbico sobre cinta, con aumentos en la distan-
ciarecorrida en el TM6M y una mayor tolerancia al
tiempo de carga en el TCI. A pesar de los desafios
en la salud pulmonar, el paciente experimenté
avances en su capacidad fisica general.
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18° CONGRESO DE ALAT - CANCUN, MEXICO, 9 AL 12 DE JULIO DE 2025

Vision general y participacion argentina
Por el Dr. Walter Mattarucco, expresidente de
AAMR

Durante el 18.° Congreso ALAT en Canctn (9 al
12 de julio de 2025), se destac6 una sélida par-
ticipacion argentina, tanto en presentaciones
cientificas como en espacios de actualizaciéon
y discusion clinica. Estos son algunos de los
aspectos més relevantes:

* Presentacion de trabajo de la Seccion
Enfermedades Obstructivas. Se presenté el
poster N.2 242 titulado “Brechas de conocimien-
to en el manejo del asma durante el embarazo:
un estudio transversal”, realizado por la Secciéon
Enfermedades Obstructivas de AAMR.

* Nuevos paradigmas en EPOC. Una charla
abierta magistral con los Dres. Antonio Anzue-
to, Bartolomé Celli y Francisco de Borja Garcia
Cosio Piqueras abordé el concepto de tratar la
EPOC “rio arriba”, es decir, intervenir desde
etapas muy tempranas de la enfermedad. Se
discutié la hipétesis GeTOmics de Agusti y Ce-
1li, que explica el desarrollo de la EPOC como
resultado de interacciones entre genética y
maultiples factores a lo largo de la vida (tabaquis-
mo materno, bajo peso, ausencia de lactancia,
vapeo, exposiciéon a biomasa, etc.). Se propuso
incorporar el concepto de “preenfermedad” y
la evaluacién de pacientes sintomaticos con

Rev Am Med Resp 2025;25:156-161. https://doi.org/10.56538/ramr.YHPM1745

espirometria normal, que incluye estudios por
imagenes y otros métodos.

Fenotipos y multimorbilidad. Se remarcé
la importancia de reconocer distintos fenotipos
clinicos (inflamatorio con alto IMC y multiples
comorbilidades vs. enfisematoso con bajo IMC y
sarcopenia). También se abord6 la necesidad de
una medicina personalizada guiada por pruebas
funcionales (marcha, IMC, mMRC), y la redefi-
nicién de conceptos clave en la enfermedad.
Triple terapia y biolégicos en EPOC. Se
presentaron beneficios de iniciar la triple terapia
en fases mas tempranas. En cuanto a biolégicos,
se destaco el uso de dupilumab en pacientes
con més de 300 eosinéfilos/mm3, con beneficios
notables en la funcién pulmonar y reduccién de
exacerbaciones (Estudios BOREAS y NOTUS).
Exacerbaciones: Nuevas definiciones
GOLD. La sesion sobre exacerbaciones (con
las Dras. Montes de Oca, Marc Miravitlles y B.
Celli) present6 una redefinicién basada en cri-
terios clinicos objetivos, siguiendo la propuesta
de ROMA, lo que podria transformar el abordaje
diagnoéstico y terapéutico en estas situaciones.
Referencia: Celli B, AJRCCM 2021; 204: 1251-8.
Tratamientos en comorbilidades. Se exploré
el uso de nuevos farmacos como los inhibidores
SGLT2, que podrian beneficiar a pacientes con
EPOC y comorbilidades como insuficiencia
cardiaca o sindrome renometabdlico.
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* Asma grave y nuevas Guias ALAT. Se pre-
sent6 la nueva Guia de Prdctica Clinica de Asma
Grave ALAT 2024, ya publicada en Respirar,
que incluye evaluacién fenotipica y seleccion
del biol6gico adecuado. También se introdujo
una nueva definicién de exacerbaciones de
asma (leve, grave, muy grave), que diferencia
el abordaje segtn el entorno clinico.

* 4Un nuevo paradigma? Diversas ponencias
concluyeron que podriamos estar frente a un
enfoque integrador de las enfermedades infla-
matorias de la via aérea que diluye las barreras
clasicas entre asma, EPOC y bronquiectasias.

Departamento de trasplante pulmonar
Por el Dr. Pablo Curbelo, Director del Departamento
de trasplante de ALAT

Durante el reciente Congreso de ALAT reali-
zado en Cancin, el Departamento de Trasplante
Pulmonar tuvo una destacada participacién, con
numerosas actividades académicas, proyectos de
cooperacién internacional y avances en documen-
tos clave para la regién. A continuacién, compar-
timos los principales ejes:

* Curso Pre-Congreso de Trasplante Pulmo-
nar. Contd con la participacion de referentes de
centros de trasplante pulmonar de Latinoaméri-
ca y prestigiosas instituciones internacionales,
como la Universidad de Miami, San Francisco,
Chicago y el Toronto General Hospital. Se pro-
movié el intercambio académico, experiencias
clinicas y el fortalecimiento de la colaboracion
entre profesionales dedicados al tratamiento de
enfermedades pulmonares avanzadas.

* Recomendaciones de trasplante pulmonar
ALAT. Esta en su fase final el primer documento
en espanol de la regién sobre trasplante pulmo-
nar. Con capitulos elaborados por especialistas de
centros de referencia, incluye desde indicaciones,
contraindicaciones y criterios de referencia, hasta
el rol de la enfermeria, el ECMO, la rehabilitaciéon
y los autocuidados del paciente trasplantado.

e Convenio de cooperacion ALAT-ISHLT. Se
iniciaron gestiones para establecer un acuerdo
entre ALAT yla Sociedad Internacional de Tras-
plante Cardiaco y Pulmonar (ISHLT). El objetivo:
Promover la formacién de recursos humanos
mediante rotaciones, cooperacion académica y
actividades conjuntas, como webinars en espanol.

* Documento marco para fomentar la dona-
cion e intercambio de organos. Se trabaja en
una propuesta regional orientada a fortalecer
la donacién de 6rganos en Latinoamérica, me-
jorar la preservacién de érganos y disminuir la
mortalidad en lista de espera. El documento
sera presentado a agencias regulatorias para
impulsar la creacion de una red de intercambio
de 6rganos regional, al estilo de Eurotransplant.

* Mejor trabajo oral - innovacion en pre-
servacion pulmonar. “Optimizaciéon de la
Preservacion de Pulmones Provenientes de
uDCD”. Juan Montagne y colaboradores (To-
ronto General Hospital) presentaron un estudio
sobre la preservaciéon pulmonar en donantes
por muerte cardiaca no controlada (uDCD).
La combinacién de almacenamiento a 10 °C y
perfusion pulmonar ex vivo (EVLP) demostrd
mejoras significativas en la funcién pulmonar,
incluso en contextos de isquemia caliente.

Departamento Fisiopatologia Respiratoria y
laboratorio pulmonar

Por el Dr. Santiago Arce, miembro de la Seccion
Fisiopatologia Respiratoria y laboratorio pulmonar
de AAMR

El sendero de fisiopatologia de ALAT tuvo una ac-

tivay destacada participacién argentina durante el

Congreso ALAT 2025 en Cancin. A continuacion,

compartimos los momentos mas relevantes:

* Curso Precongreso de Espirometria. Con
un excelente nivel organizativo y una sala col-
mada de participantes, el Curso Precongreso de
Espirometria demostré el alto interés y compro-
miso por parte de la comunidad respiratoria.
Profesionales argentinos formaron parte del
cuerpo docente y contribuyeron con su expe-
riencia clinica y académica.

* Workshop de prueba de ejercicio cardio-
pulmonar. Este espacio fue compartido con
reconocidos expertos europeos y latinoamerica-
nos. Se abordaron aspectos técnicos y clinicos
fundamentales en la interpretacién de esta
herramienta diagnoéstica clave. Se consolid6 asi
un espacio de formacién de alto nivel.

* Simposio de Medicina de altura. Se desa-
rroll6 un simposio especifico sobre Medicina de
altura, con participacion de expertos regionales
que compartieron sus experiencias clinicas y
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de investigacion. Se debatieron iniciativas para
promover estudios colaborativos en esta area, de
creciente interés e impacto para la regiéon andina.

Departamento de Rehabilitacion respiratoria
Por el Lic Santiago Larrateguy, miembro de la
Seccion de Rehabilitacion Respiratoria de la AAMR

Tuve el privilegio de participar en el 18.°
Congreso de la Asociacion Latinoamericana del
Térax (ALAT), un espacio que reafirma el com-
promiso regional con la actualizacién cientifica
y el intercambio entre colegas de toda América
Latina.

Simposio: Ejercicio terapéutico en enfer-
medades respiratorias crénicas

Moderé este simposio junto a Rodrigo Torres
(Chile), donde se discutieron estrategias de en-
trenamiento aplicadas a pacientes con patologias
respiratorias crénicas.

Jhonatan Betancourt (Colombia) abrié
con una presentacion sobre el entrenamiento
intervalico, en la que evalu6 su aplicabilidad
y tolerancia en comparacién con métodos conti-
nuos, especialmente en pacientes con limitaciéon
ventilatoria. Rodrigo Torres profundiz6 en la
estimacion del consumo de oxigeno utilizando
pruebas de campo y destacé la importancia de una
evaluacién accesible pero precisa para prescribir
gjercicio. Alejandro Casas Herrera (Colombia)
cerrd con una mirada innovadora al presentar mo-
delos no convencionales de rehabilitacion,
como fai chi, yoga y rumba, en la que subrayod
su valor para mejorar adherencia, motivacion y
bienestar integral del paciente. Un enfoque que
invita a ampliar el repertorio terapéutico mas alla
del entrenamiento clésico.

Charla: Claves del éxito en oxigenoterapia
en personas con enfermedades respiratorias
crénicas

Asisti a esta conferencia que abord6 aspectos
fundamentales en el uso de oxigenoterapia domi-
ciliaria. Uno de los puntos més destacados fue la
necesidad de contar con oximetros validados
por FDA, dada la gran variabilidad que existe
en la precision de dispositivos disponibles en el
mercado. Se discutié también la personalizaciéon
del tratamiento segin la actividad, la adherencia
del paciente y la evaluacién funcional.

Taller practico: Higiene bronquial en el
paciente respiratorio crénico

Participé también del taller enfocado en estra-
tegias de limpieza bronquial, moderado por
Matias Otto (Chile) y Diego Sossa (Costa Rica).

Se abordé desde el rol de las secreciones
en la evolucién clinica de enfermedades respi-
ratorias crénicas, hasta el uso de herramientas
practicas, como técnicas manuales de drenaje
bronquial, Dispositivos OPEP, Asistencia
mecanica a la tos. Y cerré con una exposicion
sobre el ejercicio fisico como técnica activa
de higiene bronquial, que resalté su impacto
en la movilizacién de secreciones, la mejora de la
capacidad funcional y la autonomia del paciente.

Este congreso fue una gran oportunidad para
seguir aprendiendo, compartir con colegas y re-
afirmar el valor del trabajo interdisciplinario en
salud respiratoria.

Departamento de Tuberculosis

Por la Dra. Sandra J. Inwentarz, miembro de
la Seccion Tuberculosis de la AAMR y del
Departamento de TB de ALAT

El departamento de tuberculosis (TB) de ALAT
tuvo un programa muy variado y con muchas ac-
tividades de actualizacion.

* Durante el Curso Precongreso, se puso mucho
énfasis en la TB subclinica, en los mecanismos
fisiopatolégicos y en la importancia de la ima-
genologia para su diagnéstico.

* Se actualizaron los tratamientos, entre los
que se destacaron los nuevos tratamientos
propuestos por la OMS para la tuberculosis
multidrogorresistente (TB MDR)-tuberculosis
preextensamenterresistente (preXDR) y tu-
berculosis extensamenterresistente (XDR). Se
presentaron las experiencias con el tratamiento
BPal y el BPalM, con una duracién inicial de 6
meses, extendible a 9 meses segin evolucién
clinica, bacteriolégica y radiol6gica. También
se discutieron las nuevas propuestas del BEAT
TB Trial, de 6 meses y el END TB Trial, de 9
meses de tratamiento, utilizando bedaquilina
con delamanid o sin este.

* Se llevo a cabo el Foro “Guias Nacionales de
TB en Latinoamérica”, donde se analizaron las
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guias de TB de diferentes paises, se evaluaron
semejanzas y diferencias, y se sugiri6 la creacion
de una guia tinica que represente a toda Latino-
ameérica.

* Se actualizaron también las formas extrapul-
monares de TB, las TB y comorbilidades y TB
en grupos vulnerables y en personas privadas
de su libertad.

* Seremarco la necesidad de controlar a las muje-
res gestantes, dado que el nimero de pacientes
con TB en este grupo aumento progresivamente
en toda Latinoamérica.

* Se evaluaron veintiocho trabajos cientificos
presentados en formato poéster, de alta calidad
académica y de amplia representacion latinoa-
mericana.

* Se presentaron las Recomendaciones de En-
fermedad Pulmonar Postuberculosis, y se dio
a conocer el Registro latinoamericano de
pacientes con enfermedad pulmonar pos-
tuberculosis: Analisis de las condiciones
clinicas, funcion pulmonar;, calidad de vida
y rehabilitacién. Estudio Multicéntrico,
que se pondra en funcionamiento préximamente
mediante la REDCap de ALAT.

* Se llevo a cabo la “Cumbre de Diagnéstico Mo-
lecular, Barreras para el diagnéstico molecular
de la TB pulmonar”. En los meses previos a este
evento, se realizaron reuniones conjuntas entre
expertos de diferentes paises de Latinoamérica.
Mediante el desarrollo de preguntas PICO, se fue-
ron trabajando y elaborando diferentes proble-
mas y posibles soluciones respecto al diagnéstico
molecular de la TB, algunas de las cuales fueron
presentadas durante el desarrollo de cumbre en
el congreso. Las conclusiones de esta y el informe
final seran publicadas a la brevedad.

Departamento de Neumonologia Clinica y Critica
Por el Dr. Sebastian Wustten, Coordinador de la
seccion de Neumonologia Clinica y Critica, de la
AAMR y el Dr. Miguel Penizzotto

Lo mejor de intersticiales

Se presentaron dos trabajos cientificos pre-
miados que aportaron evidencia innovadora en
EPID. El trabajo premiado abordé la importancia
y utilidad del biomarcador KL-6 en pacientes con
enfermedad pulmonar intersticial, basado en una
cohorte de méas de 900 pacientes en Espana. Tam-
bién se discutié el avance del proyecto REGINHA,

Registro Iberoamericano de Neumonitis por Hiper-
sensibilidad, que cuenta con mas de 1200 pacientes
registrados. Este importante registro, se encuentra
en fase de analisis y se prevé que pronto estaran
los primeros resultados a la vista. La muestra de
posteres reflejé6 una produccién cientifica activa
en Latinoamérica.

Fibrosis pulmonar progresiva en enfermedades del
tejido conectivo

Este bloque abordé la relacion entre enfermeda-
des autoinmunes y fibrosis pulmonar progresiva.
Se discutieron casos de EPI asociadas a esclerosis
sistémica, sindrome de Sjogren, miopatias infla-
matorias y artritis reumatoidea. Se destacé el uso
de imégenes, pruebas funcionales y biomarcadores
en la deteccion precoz. Finalmente, se evalu6 el rol
actual y futuro de los antifibréticos en este grupo
de pacientes.

Nuevas terapias para FPly FPP

Se presentaron novedades sobre los estudios
recientemente publicados FIBRONEER-IPF y
FIBRONEER-ILD acerca de la eficacia y seguridad
del nerandomilast, como un nuevo tratamiento
antifibrético que pronto estara disponible para
nuestros pacientes. Esta nueva molécula muestra
promisorios resultados, aunque atin no estan a la
venta en Latinoamérica. Se analiz6 su impacto
potencial en pacientes con fibrosis pulmonar pro-
gresiva y FPI. La discusién apunté a mejorar la
accesibilidad y criterios de seleccion.

Registros de enfermedades intersticiales

Se destacé la importancia de contar con registros
nacionales y regionales de enfermedades intersti-
ciales para entender su epidemiologia y mejorar
la toma de decisiones clinicas. El REFIPI fue pre-
sentado como el primer registro latinoamericano
de FPI, con avances notables. También se discutio
el progreso del registro espanol y el emergente
EPI-MIO enfocado en miopatias inflamatorias.
Estos registros permiten una mejor caracteriza-
cién de los pacientes y favorecen la colaboracién
internacional.

Exposiciones ambientales y EPID

La Dra. Laura Alberti revisé los tltimos datos
sobre neumonitis por hipersensibilidad en Amé-
rica Latina y destaco los desafios de diagndstico
y tratamiento actuales. La Dra. Annie Pardo
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abordé los mecanismos epigenéticos inducidos por
exposiciones ambientales y su rol en la progresién
de EPID. Cada vez hay maés evidencia cientifica
que respalda que las exposiciones ambientales
pueden inducir modificaciones epigenéticas, las
cuales alteran la expresion génica sin modificar la
secuencia del ADN, y esto puede contribuir al de-
sarrollo y progresién de enfermedades pulmonares
intersticiales fibrosantes. Se resalt6 la necesidad
de mejorar la identificacién de agentes causales.
El enfoque preventivo y diagnéstico temprano fue
un eje central del debate.

Guia ALAT EPI-AR

La Dra. Laura Alberti presenté los lineamien-
tos diagnésticos y terapéuticos para EPI aso-
ciada a artritis reumatoidea. Esta guia destaca
el rol protector del metotrexato en pacientes
con enfermedad pulmonar intersticial difusa
(EPID). Ademas, brinda respuestas a preguntas
frecuentes sobre el manejo de la EPID asociada a
artritis reumatoidea. Se enfatizé la necesidad de
colaboraciéon reumatologia-neumonologia. Este
documento representa un avance regional hacia
la medicina basada en evidencia. Se prevé que
estaran publicadas en breve por la Asociacion
Latinoamericana de Térax.

Decodificando la fibrosis

El Dr. Moisés Selman presentd hallazgos recien-
tes sobre las comorbilidades asociadas a la fibrosis
y los avances moleculares en su fisiopatologia. La
Dra. Lorena Noriega expuso sobre los tratamien-
tos emergentes para fibrosis pulmonar y evalué
perspectivas futuras. La sesién concluyé con pre-
guntas que abordaron enfoques personalizados
para pacientes con fibrosis.

Tratamiento integral del paciente con enferme-
dad pulmonar intersticial

Se discutieron las necesidades no cubiertas,
las barreras en el tratamiento con antifibréticos
y oportunidades de mejora en la practica clinica.
La Dra. Ivette Buendia y el Dr. Martin Fernandez
resaltaron la importancia de educacién médica,
rehabilitacion respiratoria, y abordaje integral del
paciente con enfermedad pulmonar intersticial. Se
compartieron aprendizajes derivados de cohortes
reales de pacientes. Se identificaron oportunidades
para expandir indicaciones y mejorar la eficacia
clinica.

Sarcoidosis

El Dr. Jacobo Sellares expuso una actualizacién
sobre el diagnéstico y manejo clinico de la sarcoido-
sis. Se destacé la nueva evidencia sobre los benefi-
cios del uso temprano de metotrexato, respaldada
por los recientes hallazgos publicados en el New
England Journal of Medicine. El Dr. Randall Rojas
destaco el rol de las imagenes en la evaluacion de
compromiso pulmonar. Se debati6 el seguimiento a
largo plazo y criterios para tratamiento inmunosu-
presor. El taller promovié un enfoque estructurado
para el diagnéstico diferencial.

Desafios de la fibrosis pulmonar

El Dr. Selman explicé los mecanismos fisiopa-
tolégicos actuales y factores de riesgo asociados
a la fibrosis. El Dr. Jacobo Sellares complementd
con métodos diagnésticos de alta precision y es-
trategias terapéuticas. Se reforzé la idea de un
abordaje integral y personalizado. El panel de
discusion permitié comparar experiencias clinicas
de diferentes paises.

Como secretario del Departamento de enfermeda-
des intersticiales, fue un honor haber formado parte
de la organizacién de este prestigioso congreso.

Eventos como este no solo fortalecen los lazos
entre colegas de toda la regién, sino que también
impulsan el avance del conocimiento y la calidad
del cuidado que brindamos a nuestros pacientes.

Agradezco profundamente a todos los disertan-
tes, moderadores y asistentes por su compromiso
y entusiasmo.

Seguiremos trabajando juntos para que la ex-
celencia cientifica y la colaboracién sigan siendo
los pilares del desarrollo de nuestra especialidad.

Departamento de enfermedades intersticiales
(EPID)
Por el Dr. Santiago Auteri, miembro de la seccion,
Secretario del Departamento de Enfermedades
Pulmonares Intersticiales de la Asociacion
Latinoamericana de Térax (ALAT)

Coordinador del proyecto Educativo — Cientifico
Academia EPI-ILD

Presentacion de los primeros seiscientos
pacientes del Registro Argentino de
Bronquiectasias no FQ (ReBroAr)

Sebastian Wustten presenté un poster del Re-
BroAr junto con otros autores, todos miembros
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de la AAMR. Este fue muy apreciado debido a que
es el primer registro de Latinoamérica acerca de
esta patologia. Los resultados mas importantes del
estudio fueron los siguientes:

Se presentaron los primeros seiscientos pacien-
tes del registro, 67% hombres y 33 % mujeres
con edad promedio de 61 anos.

- Las etiologias mas frecuentes fueron la po-
sinfecciosa (25,1 %) pos-TB (20,7 %) idiopatica
(19,4%) EPOC (10,3%) y asma (7,8%).

- En el diagnéstico, el 44 % presenta tres sin-
tomas (disnea, tos y expectoracion).

- En la TC, el 15% tuvo afectado un l6bulo,
35% dos 16bulos y 50 % tres o mas

- Lafuncién pulmonar mostré patrén obstruc-
tivo en el 52 %, posible restriccién en el 32,8 %
y solo fue normal el 14,9 %.

- El germen mas frecuentemente aislado fue la
Pseudomonas aeruginosa (24,9%) y el 51,1 %
de los pacientes no tuvo aislamiento.

- E173% present6 exacerbaciones ambulatorias
y el 20 % registré alguna internacion.

- Con Score EFACED el 52 % son leves; el 37 %,
moderados; y el 11% graves.

- E187,2% estaban tratados con inhaladores;
CSI + LABA (39,9 %) y triple terapia (CSI
+LABA + LAMA) 17,5% son los méas usa-
dos.

- Laazitromicina es parte de la terapéutica en
el 35% de los casos.

Miguel Penizzotto dio una conferencia sobre

bronquiectasias no FQ en la que remarc6 la evo-

lucién que ha tenido el conocimiento sobre esta
patologia y los avances en nuevas modalidades
terapéuticas en esta patologia.

Los directores del departamento de infeccio-

nes de ALAT manifestaron ante miembros

de la AAMR, que encabezan el ReBroAr con
la intencién de sumar diferentes paises de

Latinoamérica al registro con el objetivo de

generar un gran registro de esta regién sobre

bronquiectasias. Ambas partes coordinaron
comenzar a trabajar en este importante pro-
yecto.
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