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CLINICAL IMAGES

Caso clinico-radiolégico para diagnéstico

Alejandro Donoso F.', Pablo Cruces R.2, Marcela Linares P.2

Historia CLinicA

Recién nacido de sexo masculino, con
antecedentes de ser segundo hijo de madre
de 21 afos, sana. Embarazo curs6 con SHE
y RCIU, nace a las 41 semanas de gesta-
cion, con peso de nacimiento de 2 950 gra-
mos (PEG) y Apgar 9-9.

Desde el primer dia de vida presento
polipnea y requerimiento progresivo de oxi-
geno. En ese momento, se solicité Radio-
grafia (Rx) de térax anteroposterior (figura
1). Se conectd a ventilaciéon mecanica con-
vencional al cuarto dia de vida presentando
una mala evolucion. Se inicid Ventilacion
de Alta Frecuencia Oscilatoria (VAFO) al
noveno dia por Sindrome de Distress Res-
piratorio Agudo (SDRA), no se logré demos-
trar etiologia infecciosa ya sea viral, bacteriana
o fungica. Tincion y cultivos de LBA fueron
negativos, HIV negativo. Recibi¢ tratamien-
to antibidtico de amplio espectro, terapia
antiviral y esteroidal, sin lograrse respues-
ta, no se empled surfactante exdgeno.

Evolucioné grave, sin mejoria significati-

Figura 1.

va, no logrando oxigenarse. Se solicité una
nueva Rx de térax (figura 2) y al séptimo
dia de evolucion y estando en VAFO, se
controld ademés una TAC de térax; se ilus-
tra un corte a nivel del tercio inferior del
térax (figura 3).

Figura 2.

Figura 3.

¢Cual es su diagndstico?, ;Cual podria ser la causa de su patologia?
. Qué complicaciones cree ud. que ocurrieron en este paciente?
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HaLLAzGcos RabpioLoGicos

La figura 1 muestra los pulmones hipo-
ventilados y con sombras nodulares finas
difusas en ambos pulmones, que en algu-
nas zonas se acompafan de broncograma
aéreo. Este patron radioldgico podria expli-
carse por una enfermedad de membrana
hialina grave o por una bronconeumonia
connatal.

La figura 2 muestra extensos signos de
barotrauma, caracterizados por:

a) enfisema intersticial, en especial del
pulmén izquierdo, el que esta aumentado de
tamano en forma secundaria, b) enfisema
de las partes blandas de la pared del térax
y del cuello (flechas), ¢) neumotdrax, d) neu-
momediastino y e) neumoperitoneo (flecha
inferior derecha).

La figura 3 muestra extenso enfisema
intersticial difuso en ambos pulmones (fle-
chas) con neumotdrax a derecha e enfise-
ma subcutaneo a izquierda (flechas cortas).

Considerando la mala evolucién clinica y
la falta de respuesta al tratamiento, se deci-
de efectuar biopsia pulmonar al vigésimo
tercer dia de uso de VAFO. Esta se realiza
a cielo abierto via toracotomia derecha, en
la cuna y el procedimiento fue efectuado
sin complicaciones. El informe de la biop-
sia sefala “extensa fibrosis pulmonar, sin
reconocerse estructura pulmonar conserva-
da”. Luego de 28 dias en VAFO y de acuer-
do con los padres se pasa a ventilacion
mecanica convencional, falleciendo luego de
6 horas. No se efectud necropsia.

Estudio posterior reveld déficit de protei-
na B del surfactante. Se ofrecid consejo
genético a los padres.

DiagNoOsTICO

Déficit de proteina B del surfactante.

Sindrome de dificultad respiratoria neonatal
grave secundario.

Barotrauma.

Discusion

El surfactante pulmonar es una mezcla
compleja de lipidos (90%, predominantemente
fosfolipidos), proteinas (10%, proteinas del
surfactante A, B, C, D) y menos de un 1%
esta constituido por carbohidratos'. La falta
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del surfactante es conocida como la princi-
pal causa de Sindrome de distress respira-
torio en nifios prematuros?.

Su principal funcion es disminuir la ten-
sion superficial de la interfase aire-liquido
de la pared alveolar, evitando el colapso de
éste y la transudacion de fluido hacia el
lumen alveolar®. Tanto los lipidos como las
proteinas del surfactante son sintetizadas,
almacenadas (cuerpos lamelares) y secre-
tadas en los neumocitos tipo Il. A su vez
son catabolizadas y recicladas por el macro-
fago alveolar y en el neumocito tipo [1*5.

Las proteinas del surfactante tienen di-
versas funciones: estructurales, participan
en el metabolismo del surfactante, opsonizan
patégenos microbianos y estimulan al
macréfago alveolar. Las proteinas especifi-
cas son esenciales para la funcion del
surfactante y estas se pueden clasificar en
hidrofilicas (proteinas A y D) e hidrofébicas
(proteina B y C), estas ultimas aumentan la
velocidad a la cual los fosfolipidos del
surfactante son adsorbidos en la interfase
aire-liquido®”.

El déficit de la proteina B del surfactante
(PS-B) es una anormalidad genética, poco
frecuente, usualmente de caracter autosémico
recesivo (mutacion unica 121ins2 como causa
predominante, pero no exclusiva) y de natu-
raleza letal. Se caracteriza por la inhabili-
dad para sintetizar cantidades adecuadas,
normalmente funcionales de PS-B?.

Es 1993 Nogee describe el primer caso
de proteinosis alveolar pulmonar congénita
por ausencia de proteina B del surfactante,
diferenciando asi el primer caso de causa
genética®.

La mayoria de los pacientes afectados
son de término y se presentan con una falla
respiratoria, sin causa aparente, dentro de
las primeras 24 a 48 horas de vida. Los
sintomas son los esperados para un nifio
con falta de surfactante incluyendo taquipnea,
retraccion e hipoxemia, la cual es grave y
progresiva. La radiografia de térax se ase-
meja a la de un nifio prematuro con Sindro-
me de distress respiratorio. Puede obser-
varse una mejoria transitoria con la admi-
nistracion de surfactante'®, pero la respues-
ta al tratamiento médico convencional es
nula. Generalmente, hay antecedente de her-
manos afectado (muertes no aclaradas). La
sobrevida de estos nifos es de 3 meses,
ocasionalmente prolongandose con soporte
intensivo'".
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El diagndstico es mediante la determina-
cion del contenido de proteinas de surfactante
en el fluido obtenido a través de lavado
bronquioalveolar, analisis genémico del DNA
en busqueda de la mutacién, microscopia
electronica y tincion inmunohistoquimica para
proteinas del surfactante en una muestra de
tejido disponible. También puede ser diag-
nosticada prenatalmente'".

Los hallazgos histopatolégicos primarios
son los de un dano pulmonar inespecifico,
incluyendo hiperplasia celular alveolar, engro-
samiento del intersticio y fibrosis. A veces
se puede presentar como una proteinosis
alveolar, esto es la acumulacién de un ma-
terial lipoproteinaceo dentro de los espacios
aéreos distales. Este acumulo es de carac-
ter eosinofilico con tincion de PAS positiva,
con macrofagos espumosos y células
alveolares descamadas. Es muy variable de
un paciente a otro la cantidad de material
proteinaceo observado. Se debe también
enfatizar que los hallazgos de proteinosis
alveolar no son especificos para el déficit
de PS-B, inclusive en neonatos''.

El diagndstico diferencial clinico mas
habitual es con la displasia alveolo capilar y
la linfangectasia pulmonar congénita.

Aunque, los pacientes con déficit de PS-
B son habitualmente de término, no existen
razones para que no se presente en nifos
prematuros, es asi entonces posible que al-
gunos pretérminos con Distress respiratorio
no respondedores a la terapia con surfactante
puedan ser deficitarios de PS-B™".

Existen mutaciones que ocasionan fun-
cioén parcial de la PS-B, lo que ha sido aso-
ciado con enfermedad pulmonar intersticial
cronica en lactantes.

El tratamiento es basicamente de sopor-
te, los ensayos terapéuticos con prepara-
dos de PS-B para uso aerolizado o adminis-
tracion intratraqueal no han sido del todo
exitosos, multiples dosis de surfactante
exdgeno no han alterado el prondstico en
nifos con diagndstico antenatal y tratamiento
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al momento del nacimiento. La unica opcion
terapéutica actualmente disponible es el
transplante de pulmoén'? y las esperanzas
estan puestas en la terapia génica®®. Debe
efectuarse consejo genético a los padres
para el riego de recurrencia en futuros em-
barazos.
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