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Objetivos:

Describir la clasificacion de las enfermedades intersticiales en ninos
menores de 2 anos v los criterios ChlLD.

llustrar las caracteristicas radiologicas de la hiperplasia pulmonar de
células neuroendocrinas mediante un abordaje multimodal con

radiografia convencional (RC) y tomografia computarizada (TC).

llustrar casos clinicos recogidos en el Hospital General Universitario de
Ciudad Real.

Proponer un algoritmo que permita una aproximacion diagnostica a
esta enfermedad en el grupo de edad en el que se encuentran los

pacientes.
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Revision del tema.

La enfermedad pulmonar intersticial en la infancia es menos
frecuente que en la adultez. A pesar de esto, existen algunas

entidades que son caracteristicas de este grupo de edad y caen
dentro del espectro de las enfermedades pulmonares intersticiales

infantiles (chILD).

Una de ellas es la hiperplasia difusa de células neuroendocrinas
pulmonares (DIPNECH), una entidad que clasicamente se conocia

como taquipnea infantil persistente (1).

Las celulas neuroendocrinas pulmonares son células epiteliales que
revisten las paredes bronquiales y se encuentran a lo largo del
tracto respiratorio (desde la traqguea hasta los bronquiolos
terminales). Estas células juegan un papel importante en el
desarrollo pulmonar durante la vida fetal, actuando como

guimiorreceptores para la hipoxemia.

Histologicamente, esta enfermedad se caracteriza por una
proliferacion de células neuroendocrinas que inicialmente adoptan
un crecimiento lineal, agrupandose luego en cumulos celulares en
el epitelio respiratorio. Dependiendo de la morfologia y el tamano,
se pueden llamar tumorlets si tienen menos de 5 mm de tamano y
presentan una morfologia nodular, mientras que si son mas
grandes, se clasifican como tumores carcinoide, carcinoma

neuroendocrino bien diferenciado (3).
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El diagnostico definitivo se realiza mediante biopsia pulmonar,
requiriendo una correcta confirmacion histopatoldgica con
inmunotincion para bombesina (2,3,4,8).

Sin embargo, la biopsia se realiza con menos frecuencia en ninos
qgue en adultos, ya que esta enfermedad puede ser reconocida
tempranamente por sus hallazgos clinico-radioldgicos, lo cual es un
avance muy significativo desde el punto de vista del pronostico y

tratamiento (4).

Considerando los hallazgos radiologicos de la enfermedad, se
delinearan los aspectos clave de cada una de las modalidades que

ayudan en el diagnostico de la enfermedad.

La radiografia de torax muestra una opacidad difusa, en parches,
de vidrio esmerilado, localizada principalmente en los campos
pulmonares inferiores. Sin embargo, en muchos pacientes
podemos encontrar radiografias anodinas (1,6).
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Por otro lado, en la TCAR podemos encontrar opacidades en vidrio
esmerilado, parcheada o difusas, localizadas principalmente en los

|0bulos inferiores que a veces pueden indicar la presencia de
bronquiolitis constrictiva asociada. También podemos encontrar

micronodulos de distribucidn centrolobulillar con atenuacion en
vidrio esmerilado. A veces es complicado en pacientes adultos
diferenciar el patron micronodular de los nodulos de tumor
carcinoide, tumorlets o incluso de pequenas metastasis

pulmonares (3,4,5,6).

El MinIP y la TC en espiracion muestran atrapamiento de aire; sin
embargo, este ultimo no se suele realizar debido al exceso de

radiacion (6).

Otras anomalias menos frecuentes y mucho menos especificas son
la consolidacion, el engrosamiento de |la pared bronquial, |a
bronquiectasia v las opacidades lineales y reticulares.
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Desde el punto de vista de la presentacion clinica, en la infancia,
afecta a lactantes menores de 2 anos, en forma de taquipnea,
retracciones, crepitaciones e hipoxia.

Las pruebas espirométricas en pacientes sintomaticos
(principalmente adultos) varian de patrones obstructivos a mixtos

(obstructivo/restrictivo), siendo normales en mas de la mitad de
los pacientes (7).

Los principales diagnosticos diferenciales son el asma vy la
bronquitis/bronquiolitis crénica (5).

A diferencia de muchas otras formas de chlLD, no se ha
demostrado que el uso de corticoesteroides sea beneficioso, ya

gue el tratamiento se orienta principalmente a prevenir la hipoxia.

(9)

Por todo lo anterior, nuestra propuesta es un algoritmo diagnostico
clinico-radiolégico (Figura 1), que se ha realizado conjuntamente
con el servicio de pediatria, con el fin de ser menos invasivo en el
paciente mas joven, ya que las caracteristicas clinico-radiologicas
tienen una especificidad tal que facilita el inicio del tratamiento
con soporte ventilatorio de forma precoz.
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Fig 1. ALGORITMO DE DIAGNOSTICO DE LA HIPERPLASIA PULMONAR DE CELULAS NEUROENDOCRINAS EN LA INFANCIA (DIPNECH)

Sospecha de enfermedad pulmonar intersticial infantil

.

Criterios ChILD

:

Rx Torax

v

Descartar otras causas de dificultad respiratoria en nifios

:

TC Torax
Hallazgos no compatibles con DIPNECH Hallazgos tipicos de DIPNECH
Biopsia pulmonar con inmunohistoquimica con tincion de bombesina Patron en vidrio deslustrado de distribucion central; localizado en el I6bulo medio

derechoy lingula. Atrapamiento de aire e hiperinsuflacion en bases pulmonares.

Diagnaéstico de DIPNECH
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Presentamos 3 casos recogidos en nuestro hospital

mostrando los antecedentes personales, clinicos y
estudio de imagen con el fin de ayudar a identificar

esta entidad que supone un reto diagnhostico.

Caso 1. Lactante de cuatro meses que presenta episodios recurrentes de dificultad respiratoria con mejoria transitoria. Sibilancias ocasionales, taquipnea
esporadica y retracciones subcostales diarias.

Fig. 2. A. Radiografia de torax. Proyeccion anteroposterior. Patron en vidrio deslustrado parcheado en zonas pulmonares bilaterales superiores (flechas blancas
cortas) e inferiores (flechas blancas largas), y catéter de Prueba de Impedancia Esofagica ( ). TC toracica de alta resolucion. B. Imagen axial que muestra

opacificacion parcheada en vidrio deslustrado que afecta al I6bulo superior derecho ( , |6bulo superior derecho (flecha azul claro) l6bulo inferior derecho
(flecha naranja), l6bulo superior izquierdo ( , lingula (flecha amarilla) y I6bulo inferior izquierdo (flecha verde). C. Imagen coronal. Las opacidades en vidrio

deslustrado también son predominantemente centrales (flechas).
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Caso 2. Lactante de 6 meses que se presenta con polipnea y retracciones subcostales de 6 semanas de evolucion tras sintomatologia catarral. A la exploracion
presentaba retracciones subcostales, supraesternales e intercostales, saturacion de oxigeno despierto del 92-94%, con desaturacion nocturna que alcanzaba el
89%. Frecuencia respiratoria de 60-70 br/min.

Fig. 3. A. Radiografia de térax. Proyeccion anteroposterior. Hiperinsuflacion pulmonar. Incidentalmente, aumento focal de la densidad a nivel paramediastinico izquierdo
coincidente con la calcificacion del ductus arterioso visualizada en la TC ( . TC toracica de alta resolucion. B. Imagen axial que muestra opacificacion parcheada en
vidrio deslustrado que afecta al I6bulo superior derecho (flecha roja), I6bulo medio derecho (flecha azul claro), I6bulo inferior derecho (flecha naranja), I6bulo inferior izquierdo
(flecha verde) y lingula (flecha amarilla). C. Imagen coronal. Las opacidades en vidrio deslustrado también son predominantemente centrales (flechas). D. Imagen axial que
muestra calcificacion del conducto arterioso ( ). E. Imagen sagital que muestra calcificacion del conducto arterioso ( ).

Caso 3. Lactante de 4 meses que presenta episodios de dificultad respiratoria con mejoria transitoria. En la exploracion pulmonar, presentaba
hipoventilacion generalizada con roncus en los campos medio e inferior y crepitantes en la base derecha.

Fig. 4. A. Radiografia de torax. Proyeccion anteroposterior. Normal. TC de térax de alta resolucion. B. Imagen axial que muestra opacificacion en vidrio deslustrado
parcheado que compromete |6bulo superior derecho ( , I6bulo inferior derecho (flecha celeste), I6bulo inferior derecho ( flecha naranja), Ié6bulo inferior
izquierdo ( flecha verde) y lingula (flecha amarilla). C. Imagen coronal. Las opacidades en vidrio deslustrado también son predominantemente centrales (flechas).
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Conclusion.

Los radidlogos deben conocer las manifestaciones
radiologicas de esta enfermedad rara en TC sin
contraste para facilitar el diagndstico precoz y mejorar
asi el pronostico y la calidad de vida de estos

pacientes.
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