Fisiologia y patologia del aparato respiratorio
del niiio

Notas del Symposium de Praga (I)

Por los Dhes.:

Josg M. Mg pEL Junco'®™' v EaiLio ALEMANOT?

Con objeto de dar a conocer los té-
picos mas sobresalientes del Symposium
celebrado en Praga, Checoslovakia los
dias 14, 15 ¥ 16 de septicmbre del pa-
sado 1964, v al ecual asistimes como
delegadoz del Ministerio de Salud Pi-
hlica por disposicién del Sr. Ministro,
Dr. José Machade Ventura, vamos a
comenzar por el capitulo referente a
la Fibrosis difusa de los pulmones (sin-
drome de Hamman-Rich) a la cual se
le dedico la mayor parte de la altima
maiiana del symposium, fisurando como
relator principal y coordinader el Pro-
fescr Houstek, ofreciendo de esta ma-
nera a nuestros colegas cubanos los de-
talles mis importantes de lo tratado
por cada relator o relatores, a reserva
de publicar los temas completos cuan-
do nos sean remitidos en su oportu-
nidad.

1¥ Problemas actuales de la fibrosis di-
fusa de los pulmones, por cl Profe.
sor Houstek,

Desde lag primeras observaciones de
Hamman v de Rich en 1931-1935. los

(*} Prof. Aux. del Departamento de Pedia-
tria de la Universidad Jde La Habana y Jefe
del  Servicio de Neomologia del Hospital
“Ahballi™,

(**} Jefe del Servicio de 2* Infancia del
Hospitel Infantil “Aballi™,
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conocimientos sobre esta enfermedad
en ¢l adulto han sido incrementados
constantemente, habiéndose hecho un
avance similar en pediatria en cuyo
campo el mimero de casos registrados
ha idy creciendo ecspecialmente durante
loz 10 dhtimes aiios. habiendo variado
las opiniones sobre esta entidad noso-
légica en enanto a etiologia v patogenia
de tiempo en tiempo.

Los hallazgos basicos, morfologicos.
clinicos y de laboratorio son resumidos
y discutidos, subrayindose que la etio-
logia s¢ halla ain sujeta a opiniones
contradictorias, sin haherse podido acla-
rar completamente,

E] primer caso tipico de filirosis in-
tersticial difusa de lo: pulmoenes de la
Segunda Clinica de nifos de Praga fue
diagnosticado en 1953 en un nifo de
11 afios. Durante el periodo de 10 aiios
subsignientes se ingresaron 1,130 minos
con enfermedad respiratoria erdnica 3y
recidivante. De ellos hubo 12 que pre-
sentaron  procesos de fibrosis  difusa
pulmonar. El profesor Houstek discute
4 casos de la enfermedad en nifios de
11, 12, 13 y 16 afios respectivamente,

Se enviaron cuestionarios a todas las
clinicas pedidtricas y departamentos
hospitalarios del Estado para obtener
informacién sobre la frecuencia de esta
enfermedad en Checoslovakia.
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2% relato: del Profesor Houstek con los
Dres. 5. Daum, Z. Hlouskovi, 1. Ni-
kodymova, J. Stiksa, V. Vavrova y
Z. Vokik, de Praga con el tema:
Alteractones funcionales en la  fi-
brosis pulmonar difusn,

10 casos de fibrosis pulmonar difusa
diagnosticados clinicamente v algunos
también por biopsia pufmonar fueron
sometidos al examen funcional del apa-
rato respiratorio. Los pacientes eran
Y pifins ¥ un niilo, que hahian estado
bajo ohservacién clinica durante largo
tiempo v tenian en el momento del exa-
men entre 12 v 21 anos de edad, ha-
biendo comenzado la enfermedad en-
tre log 4 y 9 aios de edad, con una
duracion de la mizma oscilando entre
3 v 16 aios.

El caricter invalidante de esta en-
fermedad pulmonar se refleja sobre
todo en un marcado descenszo tanto de
la capacidad vital como de la total del
pulmén, a expensas en primer lugar de
una disminuvecién de la capacidad ins-
piratoria.

En contraste con la capacidad inspi-
ratoria significativamente  disminuida,
la circunferencia del torax se conservo
normal epn inspiraciin méxima de
acuerdo con la estatura del nifo. Esta
discrepancia se debe a un aplanamiento
lateral del térax que disminuve en su
diametro transversa] mientras la circun-
ferencia persiste inalterada.

Es interesante que el zeguimiento
longitudinal de este grupo de nifios du-
rante muchos afos (como ejemplo el
crecimiente estatural desde 132 cm. a
165 em. en une de los casos) no revelo
alteraciones en cuante a que hubiera
disminucion de la relacién de log va.
lores espirométricos inicialmente halla-
dos en comparacién con la circunfe.
rencia tordcica normal v con el pro-
greso estatural. lo cual refleja la esta-
bilidad del proceso.
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El volumen de reserva expiratoria,
el volumen residual v la capacidad fun-
cional residua] oscilaron justamente a
nivel del limite inferior de la disper-
sion de valores normales. La mezela de
los gases intrapulmonares con gas ins
pirado (clearance o aclaramiento del
nitrégeno} fue muy buena y no se en-
contraron los mds ligeros signos de en-
fiserna adin en los peores casos,

Gases de la sangre arterial: se encon-
iré hiposaturacion aln en TEpOso €N
4 casos (PO, exactamente 75 Hg). ¥
en todos, con una excepeion. la hipo-
saturacion fue mas marcada al esfuer-
zo. La tension relativamente baja del
CO- en reposo y al esfuerzo, con pH
normal o relativamente alealino, es el
resultado del aumento de la ventilacién
alveolar.

El estudio de los cambios de los gases
de la sangre, especialmente al esfuerzo,
junto con el secguimiento prolongado
de los valores espirométricos, permite
una evaluacion objetiva de la extensién
v gravedad de las alteraciones del te-
jido pulmonar. El grupo examinado
puede subdividirse segin estos ecriterios
en 3 sub-grupos, correspondiendo bien
esta clasificacion con la evolucion eli-
nica de la enfermedad v la aptitud fi-
sica total de eada paciente individual.

3% relato: del Dr. 5. Daum, de Praga.
sobre: “Capucidad de difusién de
los pulmones en la fibrosis pulmo-
nar on niges muayores”,

Introduciendo mondéxide de carbono
en la respivacion de cantidades varia-
bles de oxigzeno en el aire inspirado
se determinaron: 1) la capacidad de
difusion pulmonar total; 2) el compo-
nente membranose de la capacidad de
difusion pulmonar: 31 el volumen de
la' sangre comtenida en la red capilar
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pulmonar: 4 la relacion entre la resis-
tencia de la membrana y la resistencia
intracapilar. Esta investigacidn se prac-
tico en 10 pacientes comprendiendo
nifios y adolescentes, los cuales fueron
dizcutidos en el relato anterior de
Houstek y colaboradores.

En los casos mas severoz (6 pacien-
tes) se hallé una reduccion de la capa-
cidad de difusién pulmonar total en
un promedio de 56,3% en relacién al
valor presumido de 14,0 = 0,8 ml/m®.
El componente membranoso estaba re-
ducido en un promedio de 759 en re-
lacion al valor medio presumido de
58,59 + 8,5 ml El volumen de sangre
capilar pulmonar en un 63,8% para un
promedio de 50,5 * 3,5 ml. La resis
tencia estaba clevada en un promedio
de 2047 sobre la mormal de 0,9,

En un easo clinicamente menos se-
vero ¢l componente membranoso de la
capacidad de difusiéon estaba reducida
en T8.4%, mientras el volumen de san-
gre capilar pulmonar permanecia nor-
mal; la capacidad de difusidn total del
pulmén estaba consiguientemente re-
dacida en soélo 229, lo cual explica la
buena condicién clinica del paciente.

En un caso se hallé reduccidén de la
capacidad de difusién pulmonar pero
en cambio el componente membranoso
era normal. El deterioro de la capa-
cidad de difusion pulmonar total fue
debida a una marcada reduccion del
volumen de sangre capilar pulmonar
(869:), correspondiendo este hallazgo
a la siteacion observada en casos de
enfisema pulmonar ohstructive severo.

Las alteraciones de la tension de oxi-
geno arterial en estado de reposo lo
mismo que después del ejercicio estan
de acuerdo con los cambios de la eca-
pacidad de difusién pulmonar. En ca-
gos severos la tension de oxigeno de la
sangre arterial resulté baja ain en es-
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tadg de reposo, pero en los mds benig-
nos se¢ hallaba dentro de limites nor-
males,

4% relato: del Dr. H. Kures, de Praga,
sobre: “Mecanica de la ventilacion
en la fibrosis pulmonar’™,

La medida de los cambios de volu-
men de los pulmones vy de los cambies
respectivos de la presion intrapulmonar
permite una evaluacion de las altera-
ciones en la mecanica de la ventilacion
en los casos de [ibrosis pulmonar.

Las alteraciones anatémicas de la es.
troctura del pulmén en casos de fibro-
gis conduce a cambios en la elasticidad
del mismo en el sentido de aumento de
la rigidez, lo cual se refleja en marcado
descemso de la compliance pulmonar
{limite de elasticidad) y en cambios
en los patrozes de las caracteristicas
estaticas de la elasticidad pulmonar.

El aumento de la rigidez del tejido
pulmonar conduce a un marcado au-
mento del trabajo respiratorio, alin en
reposo. La respiracién profunda =e
acompaiia de extrema eclevacion del
trabajo respiratorio, lo que a su vex
origina disnea, aiterandoze consigunien-
temente la mecinica ventilatoria total.

La disminucién de la resistencia de
los conduoctos aéreos denota alteracio-
nes en el darbol bronguial. Los condue-
tos aéreos no ofrecen  practicamente
ninguna resistencia a la corriente de
aire. Este efecto se refleja en los cam-
bios en la distribucidén de los gases en
los pulmones,

Hay cambios marcados en la meca-
nica de la ventilacién gque puecden zer-
vir como medio de diagnéstico para
distintos tipes de alteraciones f[ibroti-
cas, contribuyendo a lograr un diagnds-
tico mas fing y exacto, sivviendo ade-
mis para controlar ¢l tratamiento.

R. C. P.
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3¢ relato: del Dr. Weingirtner, de
Halle-Saale, Repiiblica Demoeritica
Alemana sobre: “Evelucidn elinica
y dingndstico diferencial de la fi-
brosis pulmonar intersticial  difusa
en el nifo”,

Loz procesos de fibrosiz pulmonar in-
tersticial difusa son rarosz en los mifos,
pero pueden ser mias numerosos de lo
que generalmente s¢ supone.

Se identifican con ¢] sindrome de
Hamman-Rich que, 2in embargo. no re-
quiere ser verdadero o tipico en todos
los casos, siendo la fibrosiz de los pul-
mones debida a varias causas. Los sin-
tomas principales de un proceso fibro-
tico pulmonar son: Disnea. taguipnea
v cianosis. El mis notable ex la disnea,
rapidamente ereciente con el esfuerzo
fisico, acompaidndose desde el punte
de vista funcional de la disminucién
tante de la capacidad vital como de la
total asi como del volumen residual.
La excursion del pulmén disminuye
gradualmente de modo que se puede
encontrar hipoxemia arterial adn en
estado de reposo. Una parte de los pa-
vientes mucren con sintomaz de insu-
ficiencia del corazén derecho. El sin-
drome de Haomman-Rich verdadero pue-
de ofrecer una forma aguds y una for-
ma ecrémica, pudiendo sobrevivir los
pacientes cronicos durante varios afios.

El examen radiolégico puede por si
solo permitir la diferenciacién con otras
varias enfermedades pulmonares, pero
en casos dudosos se deberd considerar
la extirpacién de prueba de la lingula.
la cual no conlleva riesgo alguno en
manos de un cirujang toricico experi-
mentado.

El autor reporta 7 casos propios, de
los cuales 5 presentaban el sindrome
de Hamman-Rich verdadero, habicndao
sido diagnosticados todoz menos uno
en ninos de edad escolar. Un nifio de
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edad escolar 110 anos) que tenia una
enfermedad pulmonar a recaidas, da.
tando de su primer afio de vida, pre-
sentd lo que clinicamente hubo de in-
terpretarse comyg sindrome de Hamman.
Rich, pero que al practicarsele la tora-
cotomia de prueba se demostré que ¢l
proceso era realmente una hemoside-
rosis con aspectos fibréticos, pudiendo
haber alguna relacion entre las dos en-
fermedades.

El mdis pequeno de los nifios era un
lactante que padecia de upa forma de
pulmon fibrético encontrada hasta aho-
ra z6lo en prematuros,

El autor dizeute la etiologia de estos

TR0,

E] tratamiento no es muy eficaz. pero
loz corticoides dan los mejores resul
tados =1 #¢ adminizstran precozmente.

6 relato: del Dre, K. Nissler, de Mag-
deburgo, Rep. Democratica Alema-
na, sobre: “Contribucion al cuadry
clinico de la fibrosis pulmonar”.

El sindrome de Hamman-Rich, des-
erito  inicialmente cn 1935, ha side
puesto al dia en estos tltimos ailos pero
sc encuentra raramente en ninos. El
autor discute 5 casos propios de esta
condicién, 4 de los cuales fallecieron.
mientraz otros 2 casos se hallan en ob-
servacion, no estando muy definido el
iagndstico. Se discute e cuadro elic
nice ya radiolégico del proceso, ha-
ciemdo consideraciones sobre los méto-
dos de diagnéstice v las dificultade:
del diferencial.

El pronéstico es male, aunque se pue-
den obtener periodos de remision por
medig de] tratamiento con corticosteroi-
des. Subraya que la neumonia atipica
resistente al tratamiento e: importante
con respects a lo etiologia.
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7% relato: del Dr, K. Krepela v Prof.
Z. Rotter, de Praga, sobre: “Control
espirométrico del tratamiento con
prednisona de la fibrosis pulmonar
idiopética del nifio”,

Seis mifos que padecian de librosis
pulmonar idiopitica, tratados con pred-
nisona, fucron seguidos espirografica-
mente. Los repetidos eximenes espiro-
métricos indicaron el grado de altera-
cion de lag funciones respiratorias v
sirvieron ademds como “follow up™ de
la mejoria atribuible a la prednisona.
La espirometria demostrd, en la mayor
parte dc los pacientes, alteraciones ds
los valores ventilatorios debidas a la
disminucion de la clasticidad pulmo-
nar y la consiguiente rigidez del térax,

La prednisona parecié ejercer una
influencia heneficiosa sobre la mejoria
de estas funciones, con una sola excep.
cién: un nifo que murié despuds de
haber recibido tratamiento prolongado
(314 afios) con prednisona. La pred-
nisona s¢ administré durante 2 a 3 anos
a tres pacientes, observindose cémo su
funcién respiratoria mejoré tanto que
s¢ les pude encontrar a todes ocupa-
ciones convenientes. Posteriormente se
estin sometiendo otros dos pacientes a
tratamiento con prednisona desde hace
algunos meses, aprecidndose que una
mejoria de sus funciones respiratorias
corrohora la efectividad de este trata-
miento, De los valores de ventilacién, el
mis' bajo registrado fue el volumen de
reserva de inspiracién que, por térmi-
no medio, alcanzd 31.7% del wvalor
total normal, La mejoria durante el
tratamiento fue de un 209 de dicho
valor. La capacidad vital mejord des-
de ¢l nivel encontrado durante el pre.
tratamiento (52.4% de la normal) en
un 13 % por término medio.

Lia espirometria es un método valio-
so para el seguimiento de esta enfer-
medad, demostrando ella, ademds, que
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la prednisona tiene una influcncia be-
neficiosa sobre el proceso fibrétieo pul-
monar, especialmente cuando el trata-
mitntle sc inicia precozmente,

8¢ relato del Dr. 5. L. Tlusty v cola-
boradores: Dr. Z. Hlouskova, 5.
Daum, J. Stiksa, de Praga, titulado:
“Capacidad de difusion de los pul-
MONes & Sus cOMponendes en ninos
y adolescentes despuds de lu nenmo-
nia intersticial”,

La etiologia de la fibrosiz pulmonar
intersticial permanece ohseura por lo
que se estima necesaria la mayor con-
tribucién a este problema. Los autores
estudiaron la cuoestion de =i las formas
severas pucden dar origen a allteracio-
nes de la difusién pulmonar.

15 mifios y adolescentes de 9 a 20 afios
de cdad fueron sometido: a examen
después de recuperarse de neunmonia
intersticial tipica. El intervalo de tiem-
po transcurrido entre la recuperacion y
¢l momento del examen oscilé entre 3
y 10 afios. Todos los pacientes fueron
seguidos clinicamente, habiendo estado
algunos de ellos bajo tratamiento pro-
longado con prednizona. S¢ eliminaron
cuidadosamente las bronguicetasias ¥
las mucoviscidosis. 5 pacientes tenian
secuelas de menos de 3 aio: de dura-
cion ¥ en el momento del examen no
presentaban sintomas. 10 pacientes su-
frian de secuelas prolongadas (mas de
3 afos) pero no tenian disnca en el mo-
mento del examen 6 de ellos,

El examen espirométrico v lu deter
minacién de la difusién pulmonar (D }
por medio del método “steady state™
del monéxide de carbone para el com-
ponente membranoso (D) y el de las
determinaciones del volumen sangui-
neo contenido en los capilares pulmo-
nares (‘Vc} fueron realizados en todos
los pacientes.  Se valoraron los gases

R. G, P.
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sanguineos en 12 de ellos. Ni la espiro-
metria ni el andilisis de los gases de la
sangre revelaron alteracién funcional
alguna. Como no existen valores nor-
males aceptados para D), Dy, v V- en
ninos, nosotros examinamos 10 nifos
zanos con cate objeto. El nivel de sig
nificacion fue tomado en alfa 19%. D,
cstaba por debajo del valor mormal en
5 de los 6 pacientes con secuelas pro-
longadas. Dy, cstaba por dehajo de la
normal en 3, VC en dos nifios,

Evidentemente se puede hallar una
alteracion de la difusiéon pulmonar con
disminucién de los valores DY, DM ¥
Vi en algunos de los nifios y adolescen-
tes que se hayan recuperado de meu-
monia intersticial ¥ que temgan secue-
las prolongadas y disnea de esfuerzo.

9% relato del Dre. H. ). Dietsch, de Dres-
den, Rep. Democratica Alemana, con
el siguicnte titulo: “EI rol de la es
pirografia en las enfermedades pul-
monares cronicas no tuberculosas de
los mifos™,

En la Clinica de Nifios de la Acade-
mia de Medicina de Dresden, el autor
estuvo realizando durante 3 afios con-
secutivos examenes espirograficos utili-
zando el “Pulmotest™ y el “Pulmoana-
lyzor™ de Godart, obteniendo wvalores
normales para los distintos gruopos de
edad en una seleccion de 36 escalones
sanos, los cuales ¢ compararon con los
valores obtenidos en 30 nifios que pa-
decian de asma {10 casos), bronquiec-
tagias (10 ecasos), fibrosis pulmonar,
hemosiderosis y otras enfermedades
causantes de impedimento (10 casos).

Laz alteraciones ventilatorias ohs-
tructivas tipicas del asma, es decir:
aumento del volumen residual, dismi-
nucion de la capacidad de respiracién
maéaxima, del valor de Tiffeneau v de

R, C. P.
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la reserva ventilatoria, fueron confir-
madas en los 10 nifios de & a 15 afos
examinadozs con objeto de segunimiento
longitudinal. El test del Novodrin-aero-
sol permite en muchos casos revertir a
lo normal les hallazgos patolégicos que
demuestran ¢l tipe de alteracion fun-
cional a esta edad. Si el espirograma
patolégico pudiera ser mejorado sélo
lizeramente, podria ser tomado como
signg de la existencia de enfisema eré-
nico {3 casoz). En la mitad de los miiios
asmdticos fue necesario un tratamiento
permanente con prednisona a fin de lo-
grar la supresion de las crisis severas,
mientras la otra mitad fue tratada sa-
tisfactoriamente con drogas bronguio-
liticas. La dosis inicial de prednisona
de 1-1,5 mgr. por kilo de peso igoald
en ¢l transcurso de unos pocos dias el
efecto obtenido con el test Novodrin-
aeroeol, como se demostré espirografi-
camente. El espirégrafo se usé también
para determinar la dosiz permanente,
que g¢ halla entre 10 y 20 mgr. de pred-
nisona {la reduccién de la droga ori-
gind a menudo alteraciones ventilato-
rias obstruetivas que se pudieron regis
trar antes de que aparecieran otros sig-
nos). La dependencia de los espirogra-
mas con respecto a las dosis de predni-
sona s¢ demuestra grificamente.

De 10 nifios con bromgquiectasias, 5
fueron tratados médicamente v 5 qui-
rirgicamente. El espirograma patolé-
gico preoperatorio se revertié a la nor-
mal en 1 caso, mejordé en 3, v perma-
necio inalterable en 1 caso. El efecto
de la operacion dependio del grado de
alteraciones pulmenares obstructivas
constatadas preoperatoriamente. Los
nifios tratados médicamente parecieron
derivar beneficios indudablezs median-
te la administracién prolongada de an-
tibidticos.

Los 3 casos de fibrosis pulmonar ¥
uno de hemosiderosis idiopatica severa
Eneron también tratados con predniso-
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na, la que demostre ser eficaz para el
control de laz alteracione: ventilatorias,
semin lo demostro la espirografia,

10* relato de] Dr. J. Dieckhoff, de Ber-
lin, Rep. Democritica Alemana, so-
bre “FPrewmonosis en ninos”,

La newmonosis se caracteriza, segin
Brauer, por la existencia de tension de
oxigeno alveolar normal, pero con i
fusion insuficiente del mizsmo. Esta al-
teracion funcional ha sido achacada a
una amplia variedad de afecciones pul-
oIOnares, Pero réesulta muy diseutida
actualmente cn cuanto a su génesis,

Podemos demostrar que en la esta-
disticamente frecuente tagquipnea inicial
de] garampion, asociada con cianosis, los
hallazgos pulmonares atipicos eon cir-
culacion  ecompletamente  funcionante,
esta relacionada con saturacion insufi-
ciente de oxigeno arterial.

La eliminacion e histamina libre,
aal como el contenido en histamina del
plasma de estos ninos, se hallan muy por
encima de los valores normales durante
la fase exantematica de o enfermedad.

Kroet: demosird en el hombre v Hiihl
en animales de experimentacion que Ja
saturacién arterial de oxigeno cae bajo
la influencia de la histamina, En vista
de estos hallazgos, creemos gue pucde
resultar interesante determinar loz vae

lores de histamina del plasma al par

que el oxigeno ¥ ¢l CO° arteriales en ni-
fios que padezean enfermedades que
caen dentro Jde Ja denom
RCUMOROSIS.

weion  de

Nosolroz encontramos que una ele
vacion del nivel de histaming del plas
ma podria ser demostrada olamente en
algunos casos de insuficiencia alvéolo-
respiratoria mientraz =¢ encucnlran ni-
veles normales de histamina cn todos
los casos de insuficiencia ventilatoria,
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