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Resumen 
Nuestro propósito al realizar este trabajo es ofrecerle fundamentalmente a los estudiantes de  medicina, así como a los residentes de medicina interna un material de consulta, además encontrarán orientaciones claras y precisas sobre el diagnóstico diferencial de los síndromes repiratorios, lo cual le facilitará o  ayudará a la hora de realizar las discusiones diagnóstica en las salas de medicina o áreas de salud. En este material abordamos los síndromes más frecuentes en la práctica clínica, y de ellos revisamos el concepto, clasificación, cuadro clínico, diagnóstico etiológico y diferencial. Es el resultado del esfuerzo de varios especialistas que han puesto su experiencia y conocimientos a su disposición; estamos seguros que también le serán de mucha utilidad a otras especialidades afines.  
Introducción
Ya que la medicina clínica comienza con reconocer los síntomas y signos del enfermo, luego se plantean el síndrome o los síndromes que presenta el paciente, para poder orientar la discusión diagnóstica y finalmente  llegar a detectar la enfermedad que lo aqueja y su etiología; sin embargo, este proceso no siempre es fácil y requiere de conocimientos que el estudiante o médico debe dominar antes de ver a los pacientes. 

El diagnóstico ha sido, es y será siempre un reto intelectual fascinante para los médicos, y una fuente inagotable de satisfacciones en su vida profesional, siempre y cuando se dominen sus bases y procedimientos. El diagnóstico es una de las tareas fundamentales de los médicos y la base para una terapéutica eficaz. En sí mismo no es un fin sino un medio, e indispensable para establecer el tratamiento adecuado. Hay quienes lo señalan como la parte más importante del trabajo médico, pero a pesar de eso conlleva muchas dificultades cuando se explica y se enseña cómo realizarlo. Se ha planteado que “en los programas y planes de estudios no se brindan conocimientos detallados de cómo se efectúa el razonamiento diagnóstico y los estudiantes lo aprenden empíricamente viéndolo hacer y copiando de residentes, especialistas y profesores.” Como el diagnóstico es, sin duda, la piedra angular de la medicina, dominarlo y conocerlo tiene que ser la finalidad esencial de todo médico. El diagnóstico –derivado etimológicamente del griego, día: a través; gnignoskein: conocer– es la identificación o el conocimiento de la enfermedad, es decir, el juicio por el que se afirma la existencia de un determinado proceso morboso que se distingue de otros procesos morbosos con los que puede guardar analogía, es decir que al plantear o pensar en un diagnóstico, hay que hacer el diagnóstico diferencial, en que el médico compara los síntomas del enfermo con los de aquellas enfermedades más similares, precisando mentalmente las analogías y diferencias, hasta diagnosticar aquella enfermedad cuyos síntomas coinciden casi exactamente con los del paciente que se estudia. 

Mientras que el término síndrome (de la palabra griega syndrome "simultaneidad") se definió originalmente como estado caracterizado por un conjunto específico de signos, luego se amplió para designar las complejidades especiales y, en ocasiones, indefinidas (¿características del síndrome?) de enfermedades ya designadas. La utilización de la palabra solía tener un carácter provisional, con la esperanza de que una vez confirmado ese estado, se remplazaría por un término más preciso. En la actualidad entendemos por síndrome un grupo de síntomas y signos que se presentan formando un conjunto clínico que le da individualidad, pero que puede obedecer a múltiples causas. Por ejemplo el síndrome ictérico, el síndrome hemolítico, etcétera. No debemos confundirlo con enfermedad o entidad nosológica en la cual el conjunto sintomático se debe a una sola causa.

Este material parte de los síndromes que aparecen en el inventario de habilidades diagnosticas del sistema de habilidades del Medico General Básico de la Carpeta Académica para Jefes de Departamentos Docentes (ISCM-H / CECAM/2002)  y del libro de Propedéutica clínica y semiología médica de Raimundo Llanio Navarro y colaboradores (2007). Nuestro propósito al realizar este trabajo es ofrecerle fundamentalmente a los estudiantes de  medicina, así como a los residentes de medicina interna un material de consulta, además encontrarán orientaciones claras y precisas sobre el diagnóstico diferencial de los síndromes respiratorios, lo cual le facilitará o  ayudará a la hora de realizar las discusiones diagnóstica en las salas de medicina o áreas de salud. En este material abordamos los síndromes más frecuentes en la práctica clínica, y de ellos revisamos el concepto, clasificación, cuadro clínico, diagnóstico etiológico y diferencial. Es el resultado del esfuerzo de varios especialistas que han puesto su experiencia y conocimientos a disposición de estos estudiantes; estamos seguros que también le serán de mucha utilidad a otras especialidades afines.  
Debo agradecer a todos aquellos que de una forma u otra colaboraron en la realización de este trabajo, especialmente a mi esposa Leonor M. Oliveros Fonseca; por su preocupación, entrega y ayuda incondicional.

DESARROLLO

Sindromes respiratorios
La agrupación en síndromes de los distintos síntomas y signos facilita, y a veces permite establecer, el diagnóstico nosológico de una afección de este sistema. Además nos demuestra el valor de la semiología estudiada anteriormente y constituye la verdadera esencia de la clínica, que nunca desaparecerá, ni podrá ser sustituida por la tecnología.

1.1.- SÍNDROMES BRONQUIALES

Cuando ocurre una inflamación u obstrucción de un bronquio por espasmo, aspiración de un cuerpo extraño, o cualquier otra causa, se produce por supuesto, una disminución del calibre de la luz bronquial que trae por consecuencia la dificultad para la entrada o salida del aire, en cuyo caso puede ocasionar la formación de vesículas enfisematosas, si el bronquio no se obstruye totalmente, o de una atelectasia, si la obstrucción es total.

Entre los síndromes bronquiales trataremos:

1. Síndrome obstructivo bronquial.

2. Síndrome enfisematoso. 

3. Síndrome bronquítico agudo. 

4. Síndrome bronquítico crónico. 

5. Síndrome de asma bronquial.

6. Síndrome bronquiectásico.

1.1.1.- SINDROME OBSTRUCTIVO BRONQUIAL

 Se caracteriza por una obstrucción total o parcial de los bronquios, que puede aparecer súbitamente o de forma más lenta, de acuerdo con la causa que lo produjo.

Cuadro clínico
Si se trata de una obstrucción aguda, como cuando se aspira un cuerpo extraño, la sintomatología es ruidosa con tos paroxística, disnea y a veces cianosis o rubicundez exagerada de la facies. Si la obstrucción es lenta, el cuadro es al comienzo menos llamativo; aparece una tos no tan pertinaz, pero que puede llevar a un enfisema o a una atelectasia localizada, en dependencia de si la obstrucción es parcial o total.
El examen físico variará de acuerdo con la causa de la obstrucción, la forma de instalación y las consecuencias de la misma.

DIAGNOSTICO ETIOLÓGICO SEGÚN LOCALIZACIÓN
· Vías áreas altas: Parálisis lateral de la cuerda vocal, estenosis traqueal, tumores traqueales, policondritis traqueal.

· Vías áreas de tamaño intermedio: Bronquiectasias asociadas con bronquiolitis, que puede ser idiopática o asociada con fibrosis quística o discinesia ciliar (a veces con situs inversus).
· Bronquiolos: Bronquiolitis fibrosa obliterativa asociada con infección (como en el síndrome de Sweyr-James-Macleod), inhalación de tóxicos (dióxido de sulfuro, dióxido de nitrógeno), enfermedades del tejido conjuntivo o transplante. Panbronquitis difusa. Bronquiolitis de la bronquitis crónica. Asma.
· Parenquima: Enfisema, linfangiomiomatosis asociada o no con esclerosis tuberosa.
El enfisema, la bronquitis crónica  y el asma causan >95% de la morbilidad y mortalidad por obstrucción crónica de las vías aéreas. (Ver más adelante). Otras causas incluyen las bullas gigantes (enfisema bulloso), la bronquiolitis, la enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC), la linfangiomiomatosis y la bronquiolitis obliterante.
Las bullas gigantes, que afectan al menos a 1/3 de uno o ambos hemitórax, pueden alterar gravemente la función del lado afectado y pueden llegar a comprimir el otro pulmón; la cirugía para resecarlas puede aliviar los síntomas y mejorar la función pulmonar. En general la resección se considera más beneficiosa cuando los pacientes tienen bullas que comprometen >1/3 del hemitórax y un valor de FEV1 aproximadamente correspondiente a la mitad del valor normal teórico. Las mejorías en la función se relacionan con la cantidad de pulmón normal o con enfermedad leve. Las radiografías seriadas de tórax y la TC resultan las técnicas más útiles para determinar si el estado funcional del paciente se debe a la compresión del pulmón viable por bullas gigantes o a un enfisema generalizado. En pocas ocasiones, las bullas se infectan por organismos piógenos u hongos, como Aspergillus spp., que producen los micetomas. Las infecciones piógenas deben ser tratadas con antibioterapia apropiada, mientras que los micetomas no suelen requerir tratamiento salvo cuando existan evidencias de invasión tisular por el hongo, en cuyo caso se necesita un tratamiento antifúngico, o cuando se acompañan de una hemoptisis que amenaza la vida; entonces se debe considerar la resección quirúrgica o la embolización de la arteria bronquial. 

Bronquiolitis. Infección vírica aguda del aparato respiratorio inferior que afecta a lactantes y niños pequeños y que se caracteriza por sufrimiento respiratorio, obstrucción espiratoria, respiración sibilante y estertores crepitantes. La bronquiolitis suele aparecer en forma de epidemias, afectando principalmente a niños menores de 18 meses de edad, con una incidencia máxima en los lactantes menores de 6 meses, las edades predilectas del VRS y del virus parainfluenza 3. Se calcula que la incidencia anual durante el primer año de vida es de 11 casos/100 niños. 

Enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC): es un estado de enfermedad caracterizado por la presencia de obstrucción en el flujo aéreo debido a lesiones bronquiales crónicas o a enfisema; dicha obstrucción es, en general, progresiva, puede acompañarse de hiperreactividad de la vía aérea, y es parcialmente reversible. Para algunos, aquí deben incluirse la bronquitis crónica obstructiva, el enfisema pulmonar, el asma bronquial de larga y mala evolución, la bronquiectasia y  la mucoviscidosis. En la práctica clínica un paciente con EPOC habitualmente es mayor de 50 o 55 años y ha sido o es un fumador importante (30 cigarrillos/ día) por largo tiempo. En ciertos países en desarrollo existen otros factores ambientales ligados a la inhalación continuada de humos, polvo, etcétera, que son determinantes en la aparición de la enfermedad.

Linfangioleiomiomatosis. Es una enfermedad infrecuente caracterizada por la proliferación de músculo liso en vasos linfáticos, bronquiolos y vasos pulmonares. Afecta de forma exclusiva a mujeres jóvenes en edad fértil. Las manifestaciones clínicas consisten en tos, disnea de esfuerzo, hemoptisis, neumotórax recurrente y derrame pleural quiloso. En raras ocasiones se asocia a ascitis quilosa, quiluria, quilopericardio, quiloptisis y linfedema de las extremidades inferiores. A diferencia de la mayoría de las enfermedades intersticiales, la exploración de la función respiratoria se caracteriza por un patrón ventilatorio obstructivo o mixto. El diagnóstico puede establecerse por biopsia transbronquial, aunque en muchos casos debe practicarse biopsia pulmonar abierta. 
La bronquiolitis obliterante es una enfermedad inflamatoria que afecta de forma selectiva los bronquiolos y cursa con un cuadro obstructivo de las vías aéreas de rápida instauración. La bronquiolitis es el resultado de la reacción inflamatoria producida tras la lesión del epitelio bronquiolar y del subsiguiente proceso de reparación, que da lugar a una proliferación excesiva de tejido de granulación. Clásicamente se ha reconocido que la bronquiolitis obliterante es una complicación que se presenta tras la inhalación de tóxicos o tras infecciones víricas del tracto respiratorio. Sin embargo, una de las formas de presentación más frecuente en la actualidad es la que se asocia a los trasplantes de médula ósea, de pulmón y de corazón-pulmón.
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

1. Obstrucción de vías respiratorias altas:

a) Compresión extrínseca: Neoplasia de mediastino, Bocio retroesternal, Absceso retrofaríngeo, Mediastinitis fibrótica, Aneurisma torácico de la aorta.

b) Obstrucción intraluminal: aspiración de cuerpo extraño.

c) Trastornos estructurales intrínsecos: Enfermedades infecciosas, Tumores orofaríngeos, laríngeos o traqueales, Disfunción de las cuerdas vocales, Parálisis de las cuerdas vocales, Crecimiento de amígdalas y adenoides, Tejido de granulación faríngeo o traqueal, Artritis cricoaritenoidea, Amiloidosis traqueobronquial, Sarcoidosis, Laringomalacia, Traqueomalacia, Estenosis traqueal o laríngea, Policondritis recidivantes, Laringospasmo funcional.

2. Enfermedades cardiovasculares: Tromboembolismo pulmonar, Insuficiencia cardiaca congestiva, Hipertensión pulmonar primaria.

3. Enfermedad endobronquial: Estenosis bronquiales, Cuerpos extraños endobronquiales.

4. Síndromes aspirativos.

5. Síndrome carcinoide.

8. Fibrosis pulmonar.

9. Fibrosis quística.

10. Sarcoidosis.

11. Eosinofilia pulmonar.

12. Aspergilosis broncopulmonar alérgica.

13. Síndrome de Churg-Strauss.

14. Tos crónica.

Causas frecuentes: Estenosis cicatrizales, Aspiración de cuerpo extraño, Insuficiencia Cardiaca congestiva, Fibrosis quística, Neumonía eosinofílica.
Las estenosis cicatrizales constituyen la causa más frecuente de obstrucción crónica de las vías aéreas superiores en adultos. Merecen especial atención las asociadas a la intubación endotraqueal o la traqueostomía, producidas por la presión que ejerce el balón inflable sobre la pared traqueal o por el roce y la presión de las cánulas sobre el estroma. Cuando esta presión se mantiene durante varios días ocasiona inflamación de la pared, seguida de fibrosis y retracción, que es la responsable de la estenosis. Las lesiones producidas por quemaduras o inhalación de humos tóxicos pueden originar estenosis laríngeas por edema, que se manifiestan en las primeras 24 h, o bien estenosis cicatrizales, preferentemente localizadas en la tráquea, que aparecen de forma tardía y tienen una evolución crónica.

La obstrucción por aspiración de cuerpos extraños: Cuadro de carácter agudo, con tos, disnea, cianosis con rubicundez exagerada y antecedente de haber ingerido cuerpos extraños.

La insuficiencia cardíaca, de cualquier origen, puede también producir síntomas respiratorios similares a las enfermedades que acabamos de ver. Consiste en una dificultad del corazón para bombear la sangre de forma adecuada para las necesidades del organismo. Los síntomas más frecuentes de esta enfermedad son variados. Existe disnea al realizar ejercicio físico, limitando las actividades de la persona enferma. La disnea suele empeorar al acostarse, y el individuo necesita habitualmente elevar la cabecera de la cama para mejorar la sensación de ahogo. Es habitual la aparición de hinchazón inicialmente en los tobillos y después en las piernas, sobre todo a últimas horas del día. Por la noche, en la cama pueden aparecer crisis de ahogo e incluso sibilantes, simulando ataques de asma, debido a una acumulación de líquido en los pulmones. Es lo que en medicina se denomina asma cardiaca o pseudoasma. Esta situación puede llegar a ser grave si llega a convertirse en un edema agudo de pulmón. 

Fibrosis quística (Mucoviscidosis, enfermedad fibroquística del páncreas, fibrosis quística pancreática). Enfermedad hereditaria de las glándulas exocrinas, que afecta fundamentalmente a los aparatos digestivo y respiratorio y que suele caracterizarse por EPOC, insuficiencia pancreática exocrina y niveles excesivamente altos de los electrólitos del sudor. El 50% de los pacientes tienen manifestaciones pulmonares que consisten, en general, en tos y respiración sibilante crónicas asociadas a infecciones pulmonares crónicas o recidivantes. El síntoma más molesto es la tos, que suele ir acompañada de expectoración, náuseas, vómitos y trastornos del sueño. Cuando la enfermedad progresa, se observan retracciones intercostales, uso de los músculos accesorios de la respiración, un tórax en barril, acropaquias y cianosis. La afectación de las vías respiratorias altas se traduce en poliposis nasal y sinusitis crónica o recidivante. Los adolescentes pueden sufrir retraso del crecimiento, retraso de la aparición de la pubertad y disminución de la tolerancia al ejercicio.
Las neumonías eosinofílicas se suelen asociar con asma bronquial. Entre las causas se incluyen parásitos (p. ej., nematelmintos, larvas de Toxocara, filarias), fármacos (penicilina, ácido aminosalicílico, hidralazina, nitrofurantoína, clorpropamida, sulfonamidas), sensibilizadores químicos (p. ej., carbonilo de níquel inhalado en forma de vapor) y hongos (p. ej., Aspergilus fumigatus, que produce aspergilosis broncopulmonar alérgica). La mayor parte de las neumonías eosinofílicas, sin embargo, son de etiología desconocida, aunque se sospecha un mecanismo de hipersensibilidad.
1.1.2.- SÍNDROME ENFISEMATOSO

En el enfisema generalizado de tipo obstructivo hay una dilatación anormal y permanente de los alvéolos pulmonares con disminución de la elasticidad pulmonar secundaria a obstrucción bronquial, acompañado por destrucción de sus paredes (tabiques interalveolares) y sin fibrosis obvia.

El rasgo fundamental de la destrucción es la ausencia de uniformidad en el patrón de agrandamiento de la vía aérea; la apariencia ordenada del ácino y sus componentes está alterada e incluso puede estar perdida.

Clasificación según la forma clínica del enfisema:
1.1. Enfisema bulloso o enfermedad bullosa: 
	Bullas congénitas: 
	Bullas adquiridas: 

	Únicas 

Múltiples: Localizadas o generalizadas. 
	Unicas. 

Múltiples: localizadas o generalizadas. 

En pulmón sano o enfisematoso. 


1.2 Enfisema obstructivo difuso. Según su distribución: Homogéneo o Heterogéneo. 

1.3 Enfisema compensatorio: No es un verdadero enfisema por no haber destrucción pulmonar. Ej. Hiperinflación pulmonar post resección quirúrgica o atelectasia.

· Enfisema unilateral (Síndrome de Sawyer-James o de Mc Leod): Se ve en el adulto, existen antecedentes de una importante infección en la niñez o juventud y a veces se acompaña de bronquiectasias en el pulmón comprometido, hipoplasia del pulmón, arteria pulmonar pequeña del lado afectado y cambios quísticos en los bronquios proximales. La obstrucción al flujo aéreo es debida a obliteración bronquiolar más que al enfisema. Si éste está presente, es del tipo panacinar. 

· Enfisema senil: Depende de la edad, no hay pérdida del tejido elástico ni destrucción del tejido pulmonar. 

2. Clasificación anatómica: según localización en el acino pulmonar:
2.1 Enfisema acinar proximal o centroacinar: Frecuente en lóbulos superiores y pacientes fumadores. 

2.2 Enfisema distal acinar o paraseptal: Aparece junto a las zonas de fibrosis, cicatrización o atelectasia y suele ser más intenso en la mitad superior de los pulmones. Es el responsable de muchos casos de neumotórax espontáneo de adultos jóvenes. Los espacios respiratorios aumentados de tamaño y continuos de 0.5 mm a más de 2cm de diámetro pueden coalescer y originar bullas gigantes subpleurales. 

2.3 Enfisema panacinar o panlobular: Toma todo el acini, progresa irregularmente de forma más agresiva y altera la estructura del pulmón apenas reconocible originando el enfisema difuso, apreciándose igualmente en pacientes fumadores y en el déficit de alfa-1 antitripsina donde siempre es más severo en las bases. También puede verse en ancianos no fumadores.

 2.4 Enfisema irregular: Afecta irregularmente al acini, se asocia casi invariablemente a procesos cicatrizales; estos focos habitualmente son asintomáticos.

En la mayoría de los pacientes no se acostumbra, ni es necesario hacer un diagnóstico preciso del tipo de enfisema. En algunas situaciones clínicas particulares o cuando se considera un tratamiento quirúrgico puede requerirse un diagnóstico preciso. 

3. Según número de bullas y calidad del parénquima pulmonar de base:
· Grupo 1. Unica en parénquima normal. 

· Grupo 2. Múltiples bullas en uno o ambos pulmones con parénquima normal. 

· Grupo 3. Múltiples bullas en parénquima enfisematoso difuso. 

· Grupo 4. Múltiples bullas en enfermedad pulmonar difusa no enfisematosa: histoplasmosis, fibrosis pulmonar idiopática, neumoconiosis, escleroderma, silicosis. 

Las que asientan en tejido pulmonar normal son grandes, bien demarcadas y ubicadas preferentemente en los lóbulos superiores, las que asientan en parénquima enfisematoso son pobremente delimitadas, a menudos múltiples, bilaterales y de variable tamaño. Se consideran una exageración del enfisema panacinar.

Cuadro clínico

Puede arrastrar una historia de disnea de esfuerzo al principio, y constante, después; con poca tos, que aparece cuando han transcurrido varios años de evolución de la enfermedad, y escasa producción de esputo mucoide. La disnea puede ser de tipo espiratoria como en el asma bronquial. Las infecciones respiratorias la empeoran, pueden aparecer fiebre, tos y expectoración. Pocas veces se presenta cianosis, y esto, unido a la disnea, constituyen las razones de la denominación de “soplador rosado”.

Examen físico:

El hábito corporal es asténico, con adelgazamiento porque el gasto energético excede las calorías ingeridas. La polipnea con espiración relativamente prolongada a través de los labios fruncidos, es la regla. Con frecuencia el tórax es como un tonel; su expansión está disminuida, con tiraje intercostal inferior y es evidente el empleo de los músculos accesorios de la respiración. Las vibraciones vocales también están disminuidas. Hay aumento de la sonoridad percutoria pulmonar, reducción de la matidez cardiaca y descenso de las bases pulmonares. A la auscultación se aprecia una disminución acentuada del murmullo vesicular. Pueden aparecer estertores sibilantes y hasta de tipo húmedo cuando se asocia un cuadro infeccioso. Las venas del cuello suelen distenderse durante la espiración y colapsarse con la inspiración. El latido de la punta, de verse, sería en la región xifoidea o subxifoidea.

Factores de riesgo
Factores genéticos. El déficit de a1-antitripsina (también denominada a1-antiproteasa). La tasa de α1-antitripsina está determinada genéticamente por el alelo Z, y su concentración está marcadamente disminuida en los individuos homocigotos y moderadamente en los heterocigotos. La presencia de un fenotipo homocigoto para el alelo Z es el factor genético más importante para el desarrollo de enfisema.
Hiperreactividad bronquial y atopia. Distintos estudios sugieren que pueden ser factores de riesgo individual que aumenten la predisposición a padecer enfisema si estos individuos se exponen al tabaco o a otros factores ambientales.
DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
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1.1.3.- SÍNDROME BRONQUÍTICO AGUDO. 

Se origina por la inflamación aguda de la mucosa bronquial, por diversas causas (infecciosas, irritativas, alérgicas) y casi siempre se acompaña de inflamación de la mucosa traqueal (traqueobronquitis).
Cuadro clínico

Suele presentarse como un cuadro catarral de vías aéreas superiores que cursa con fiebre, rinitis y tos seca. A los 3-4 días la tos comienza a ser productiva, con esputo claro o purulento, y puede aparecer un dolor urente retroesternal. La tos, principal y a veces único síntoma, puede permanecer hasta 3 semanas en el 50% de los casos, y en una cuarta parte de los pacientes persiste durante más de un mes. Esta situación de hiperreactividad bronquial tras la bronquitis, o síndrome de hiperreactividad bronquial postviral o postinfección, aparece también en individuos no asmáticos y, además de la tos no productiva, se puede acompañar de disnea y sibilancias. 

Examen físico.

Inspección: normal. Palpación: en ocasiones, frémito bronquial, en especial por los estertores roncos y vibraciones vocales normales. Percusión: sonoridad pulmonar normal. Auscultación: murmullo vesicular normal o rudo. Estertores secos roncos y sibilantes, escasos en la fase inicial y luego abundante, en ambos hemitórax. Ya en el período de estado pueden aparecer, de modo especial en las bases, estertores subcrepitantes, sobre todo grueso y mediano, en relación con la movilización de secreciones. Auscultación de la voz normal.
Clasificación etiológica

A. Primaria. Es muy rara; no existe ninguna lesión respiratoria previa.

B. Secundaria. Es más frecuente. La bronquitis aguda (BA) aparece como una extensión de un proceso primario de la nariz, faringe, laringe o tráquea, en pacientes con una enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC), o una bronquiectasia, o la complicación de una enfermedad infecciosa general, como sarampión y fiebre tifoidea; dentro de ésta se encuentra de manera especial la posviral.

1. Infecciosa

a. Viral: Entre el 50% y el 90% de los episodios son de origen viral. El virus parainfluenza (tipos 1 y 3) es el más frecuente, seguido del influenza (tipos A, B y no serogrupable), virus respiratorio sincitial (VRS) y adenovirus. Otras causas frecuentes son rinovirus y coronavirus. Por el contrario, los enterovirus, y los virus del sarampión y la rubéola son agentes etiológicos más raros.

b. Bacteriana: suele aparecer tras lesiones focales del epitelio respiratorio, en ocasiones debidas a una infección viral previa. Los organismos más habitualmente implicados son Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus aureus, Haemophylus influenzae y Moraxella catarrhalis. Menos frecuentes son las infecciones bacterianas primarias por Bordetella pertussis, Corynebacterium diphtheriae y Legionella sp. 

c. Otras causas: Mycoplasma pneumoniae (más frecuente) y Chlamydia pneumoniae puede ser una causa frecuente. 

2. Irritación bronquial (Traqueobronquitis): exposición a tóxicos, irritantes o contaminantes atmosféricos. 
3. Inflamación inmunológica. 
DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

La Bronquitis Aguda (BA) y la neumonía pueden presentar un cuadro clínico semejante. La radiografía de tórax ayudará a diferenciar ambas situaciones, especialmente ante un cuadro de fiebre alta, expectoración purulenta, disnea, afección del estado general y auscultación anormal. 

El asma y determinadas enfermedades ocupacionales o exposiciones ambientales también pueden confundirse con una BA. Además, puesto que los pacientes con BA pueden desarrollar una cierta hiperreactividad bronquial –transitoria o no–, y la infección es una causa frecuente de exacerbación del asma, ésta siempre debe considerarse en pacientes con episodios recidivantes de BA. En estas situaciones puede ser necesaria la realización de una espirometría con prueba broncodilatadora o la prueba de hiperreactividad bronquial. 

También deben incluirse las infecciones de las vías aéreas superiores, la sinusitis y otras causas de tos y disnea de origen no pulmonar, como la insuficiencia cardíaca o el reflujo gastroesofágico. 

1.1.4.- SÍNDROME BRONQUÍTICO CRÓNICO. 

Síndrome clínico originado por inflamación crónica de la mucosa bronquial, a punto de partida de diversos factores infecciosos e irritantes. Se caracteriza por la presencia de tos productiva crónica por lo menos durante tres meses al año y durante dos años consecutivos.

Calsificación:

La bronquitis crónica simple es un proceso caracterizado por la producción de un esputo mucoso.

La bronquitis crónica mucopurulenta se caracteriza por la presencia de purulencia persistente o recurrente en el esputo en ausencia de enfermedades supurativas, como bronquiectasias. 

La bronquitis crónica obstructiva es aquella en la que hay obstrucción. Ésta se determina a través de la prueba de la capacidad espiratoria forzada.

Existe un subgrupo adicional de pacientes con bronquitis crónica y obstrucción que experimentan intensa disnea y sibilancias tras la inhalación de irritantes o durante las infecciones respiratorias agudas. Estos pacientes padecen de bronquitis asmática crónica o asma crónica infecciosa.

Cuadro clínico: (Síntomas)
Tos, el primer síntoma que aparece, es frecuente y a veces paroxística, más intensa en horas de la mañana y de la noche, casi siempre productiva (mucosa o mucopurulenta). En caso de infección sobreañadida puede ser purulenta y con estrías de sangre o francamente hemoptoica. Durante los accesos intensos de tos, el enfermo puede perder el conocimiento y hasta tener convulsiones o sufrir una relajación de esfínteres (ictus tusígeno de Charcot). 

En los primeros años de evolución de la enfermedad, el paciente no aqueja disnea, pero cuando el proceso avanza y se produce hipoxemia e hipercapnia, aparece falta de aire al esfuerzo (ahora ya existe un grado importante de obstrucción). Cuando se añade un episodio infeccioso, la disnea suele ser grave, lo que demuestra el severo compromiso respiratorio. Estos estadios presentan cianosis.

Con frecuencia los enfermos son pícnicos y obesos, tienen poca o ninguna alteración en el tórax, la amplitud respiratoria y las vibraciones vocales son normales, y la sonoridad pulmonar a la percusión está poco modificada. La auscultación permite percibir estertores bronquiales, especialmente roncos gruesos y sibilantes. Puede verse el latido de la punta en el borde inferior izquierdo del esternón, debido a la hipertrofia del ventrículo derecho. Con frecuencia se aprecia abotagamiento facial, que junto a la cianosis han dado lugar a denominar al paciente “abotagado azul”.

ETIOLOGÍA
1. La bronquitis crónica, per se, está dada por hipersecreción bronquial (hipertrofia de las glándulas mucosas), metaplasia e inflamación, que se puede definir en términos clínicos por la presencia de tos y expectoración diaria, o casi diaria, por tres meses al año, por lo menos durante dos años consecutivos, en ausencia de otras enfermedades que puedan explicar estos síntomas. Es un proceso asociado con la exposición a irritantes bronquiales (tabaco, contaminación ambiental, exposición laboral) e infección respiratoria. Tiene dos grandes extremos del espectro clínico:

a) Bronquitis crónica simple, sin limitación crónica al flujo aéreo.

b) Bronquitis crónica con limitación crónica al flujo aéreo.

2. Bronquitis crónicas sintomáticas, acompañantes o secundarias a enfermedades respiratorias y no respiratorias, como son:

a) Causas respiratorias: fibrosis pulmonar, neumoconiosis, bronquiectasias, tuberculosis, absceso del pulmón, estenosis bronquiales, tumores broncopulmonares.

b) Causas no respiratorias: algunas cardiopatías, nefropatías, enfermedades diastásicas, como la diabetes, la obesidad y la mucoviscidosis.
DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Debe hacerse con la bronquitis aguda, el asma bronquial, la tuberculosis pulmonar, la neumonía y el cáncer pulmonar.
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1.1.5.- SÍNDROME DE ASMA BRONQUIAL 

Esta afección se expresa clínicamente por un síndrome obstructivo bronquial con características especiales, ya que en el asma bronquial, además de la obstrucción de las vías aéreas, reversible espontáneamente o con tratamiento, existe inflamación bronquial e hiperreactividad de estos a diversos estímulos.

Cuadro clínico

Se caracteriza por una bradipnea súbita de tipo espiratorio sin relación con los esfuerzos, a veces, acompañada de tos molesta y seca que obliga al paciente a adoptar la posición sentada, la cual le permite ampliar lo más posible la caja torácica; en la fase final de la crisis puede expulsar esputos mucosos adherentes, perlados, coincidiendo su aparición con el alivio del paciente.

Examen físico:

Inspección: inspiración corta y espiración larga (bradipnea espiratoria), ortopnea y tórax en inspiración forzada con presencia de tiraje. Palpación: disminución de la amplitud del tórax con ronquidos palpables y vibraciones vocales normales o disminuidas. Percusión: normal, ligera hipersonoridad con disminución de la matidez cardiaca por distensión de las lengüetas pulmonares.
CLASIFICACIONES DEL ASMA 
SEGÚN CAUSAS

· Asma alérgica, atópica o extrínseca.
· Asma estacional. 

· Asma producida por esfuerzo. Entre 40% y 90% de la población asmática infantil, presenta broncoconstricción durante el ejercicio, de breve duración. 

· Asma nocturna. Es otra presentación, más frecuente en pacientes mal controlados cuya mortalidad (70%) alcanza pico en la madrugada. 

· Asma ocupacional. 

· Asma inestable o caótica. 

POR NIVELES DE GRAVEDAD. 

· Asma intermitente: el síntoma aparece menos de una vez por semanas con síntomas nocturnos menos de 2 veces cada mes. Las exacerbaciones tienden a ser breves y entre una crisis y la próxima, el paciente está asintomático. En las pruebas de respiración pulmonar, la PEF o FEV1 son mayores de 80% 

· Asma persistente: tiene tres variedades:

· La presistente leve con síntomas más de una vez por semana y PEF o FEV1 >80%, 
· La persistente moderada con síntomas diarios y PEF o FEV1 entre 50%-80% y, 

· La persistente grave con síntomas continuos, limitación de las actividades físicas y un PEF o FEV1 <50%. 
POR NIVELES DE CONTROL (Paciente ya diagnósticado):

· Controlado: sin síntomas diarios o nocturnos, no necesita medicamentos de rescate, sin exacerbaciones y un PEF normal. 

· Parcialmente controlado: síntomas diurnos o más de dos veces por semana, algún síntoma nocturno, a menudo amerita uso de medicamento de rescate > de 2 veces por semana, con 1 o más crisis por año. 

· No controlado: 3 o más características del asma, con exacerbaciones semanales

Existen varios factores de riesgo ambientales que están asociados al asma:

· Aire de pobre calidad, producido por contaminación automovilística o niveles elevados de ozono, tiende a estar repetidamente asociado a un aumento en la morbilidad asmática y se ha sugerido una asociación con la aparición por primera vez de asma en un individuo. 

· Humo de cigarrillo ambiental, en especial por fumadoras maternas, se asocia a un mayor riesgo de prevalencia y morbilidad asmática incluyendo infecciones respiartorias. 

· Infecciones virales a una edad temprana, junto con exposición a otros niños en guarderías puede resultar protector en contra del asma, aunque los resultados son controversiales y puede que esta protección aparezca en el contexto de una predisposición genética. 

· El uso de antibióticos temprano en la vida puede causar la aparición de asma al modificar la flora microbiana normal de un individuo, predisponiendolo a una modificiación del sistema inmune. 

· Las cesáreas tienden a asociarse con el asma con más frecuencia que el parto vaginal, aparentemente por razones similares a los antibióticos, es decir, una modificación del componente microbiano e inmunitario del individuo nacido por una cesárea. 

· Estrés psicológico. 

· Infecciones virales. Varias infecciones virales como HSV, VSV, CSV, han sido correlacionadas con diversos tipos de asma. 

ETIOLOGÍA

· Extrínsecas. Iniciada en la infancia con antecedentes familiares positivos para alergias y se asocia con una hipersensibilidad tipo 1 y otras manifestaciones alérgicas (IgE), inducidas por agentes alérgenos como el polen, lana, polvo, etc., o contaminación atmosférica, materias irritantes, variaciones meteorológicas, aspergilosis y otros. En aproximadamente 50% de los niños con asma y un porcentaje menor de adultos, la exposición a alérgenos es responsable parcial o sustancialmente de la inflamación asmática por medio de reacciones de hipersensibilidad. Las crisis son súbitas, autolimitadas y breves en duración. Cursan con buen pronóstico, responden a la inmunoterapia y a esteroides a largo plazo por vía inhalada con absorción sistémica minúscula, de modo que los efectos sobre el resto del cuerpo son virtualmente inexistentes. 

· Intrínsecas o idiopática. Por lo general comienza en mayores de 35 años y sin antecedentes personales ni familiares. Se inicia por estímulos no inmunológicos, sin elevar IgE, representados por microbios, hongos, tos, trastornos psíquicos, estrés, etc. 

· Mixtas. Combinación con frecuencia de naturaleza bacteriana de factores intrínsecos y extrínsecos. 
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Aspergilosis broncopulmonar alérgica. Reacción alérgica contra Aspergillus fumigatus, que se produce en pacientes asmáticos como una neumonía eosinofílica. Otros gérmenes menos frecuentes, como Penicillium, Candida, Curvularia o Helminthosporium spp., pueden producir síndromes idénticos, que se denominan de forma más precisa micosis broncopulmonares alérgicas. 

Síntomas y signos 

El paciente suele presentar una exacerbación del asma bronquial y puede referir fiebre intermitente de poca intensidad y síntomas sistémicos. En la exploración torácica se reconocen signos de obstrucción aérea (prolongación de la espiración y sibilancias). 

Las radiografías seriadas de tórax muestran sombras transitorias que migran de un lóbulo a otro. Los tapones de moco pueden producir atelectasias. La TC puede detectar las bronquiectasias, que suelen afectar a la porción proximal de las vías aéreas. No se deben realizar broncografías. El estudio del esputo puede demostrar pequeños tapones o copos amarillentos o parduzcos que contienen micelios de A. fumigatus, espirales de Curschmann (cilindros mucosos), cristales de Charcot-Leyden (cuerpos eosinófilos elongados formados por gránulos eosinófilos), moco y eosinófilos. Todos estos hallazgos, excepto los micelios, se producen también en el esputo de los asmáticos. Los cultivos de esputo pueden ser positivos para Aspergillus, pero de forma inconstante; en algunas ocasiones puede resultar difícil demostrar la presencia de hongos. Las pruebas de función pulmonar muestran un patrón obstructivo con disminución de los flujos. La eosinofilia en sangre suele ser >1.000/ml y los niveles de IgE total y del anticuerpo IgE específico contra A. fumigatus pueden ser muy elevados. Las pruebas serológicas suelen detectar anticuerpos precipitantes contra A. fumigatus. Las pruebas cutáneas con antígeno de Aspergillus pueden producir una reacción positiva bifásica con una reacción evanescente inmediata de tipo I, seguida de una reacción tardía (eritema, edema y dolor máximo a las 6 a 8 h). Se desconoce el significado de esta reacción tardía, aunque se considera tanto innecesaria como insuficiente para el diagnóstico. 

Diagnóstico 

Las características diagnósticas incluyen el asma extrínseco (atópico o alérgico), en general de larga evolución, los infiltrados pulmonares, la eosinofilia en sangre y esputo y la hipersensibilidad frente a Aspergillus u otros hongos importantes, como se demuestra por una reacción cutánea evanescente, presencia de anticuerpos precipitantes en suero y niveles elevados de IgE total y específica. La presencia de estas características  hace que el diagnóstico sea muy probable. 

Las características de presentación recuerdan a las del asma no complicada y pueden parecerse a las de una granulomatosis alérgica y otras neumonías eosinofílicas crónicas. En las neumonitis por hipersensibilidad las alteraciones siguen un patrón restrictivo, más que obstructivo y la eosinofilia es poco frecuente. 

La aspergilosis invasiva se suele producir como una neumonía oportunista en los pacientes inmunodeprimidos. Los aspergilomas se producen sobre una cavidad antigua (TBC) o, en menos casos, en pacientes con espondilitis reumatoidea por colonización de los espacios aéreos de los lóbulos superiores. 

Asma ocupacional. Es el estrechamiento variable de las vías respiratorias relacionada de manera causal con la exposición  en el ambiente de trabajo a polvos, gases, vapores o humos contenidos en el aire, o como enfermedad caracterizada por limitación variable el flujo de aire, con hiperreactividad bronquial o sin ella, por causas y trastornos atribuibles a un ambiente ocupacional particular y no a los estímulos encontrados fuera del sitio de trabajo.  
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1.- En general se piensa que los compuestos de alto peso molecular inducen asma profesional por un mecanismo alérgico.

2.- Los compuestos de bajo peso molecular inducen asma al actuar como haptenos, existen otros mecanismos que todavía no se conocen con precisión.

Se han reconocido dos tipos de Asma Ocupacional: 

1) Asma  Ocupacional en la que el período de latencia es más frecuente y que requiere un intervalo de exposición para que ocurra sensibilización y 

2)  Asma Ocupacional sin período de latencia que es aquella que se produce por la acción de los irritantes y que incluye a su vez al denominado síndrome de disfunción de vías respiratorias reactivas (RADS).

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL DEL ASMA BRONQUIAL
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL DEL ASMA BRONQUIAL EN NIÑOS 

Se debe valorar la obstrucción por un cuerpo extraño, sobre todo en niños con sibilancias unilaterales o de comienzo súbito sin antecedentes de síntomas respiratorios. La radiografía de tórax en inspiración y espiración ayuda a diagnosticar la aspiración de un cuerpo extraño, ya que los opacos se ven con facilidad en la radiología, mientras que la radiografía en espiración muestra alteraciones en la salida del aire del pulmón afectado, siendo de especial importancia cuando el cuerpo extraño no es opaco. La presencia de un cuerpo extraño no opaco se puede establecer por los antecedentes de tos y sibilancias de instauración brusca en un niño previamente sano, combinado con el movimiento diafragmático asimétrico o el desplazamiento mediastínico en las radiografías de tórax en inspiración o espiración. 

Las malformaciones congénitas del sistema vascular (anillos y bandas vasculares) o de los tubos digestivo o respiratorio (fístula traqueoesofágica) pueden comprimir la tráquea y los bronquios, produciendo sibilancias en los lactantes y los niños pequeños. Se debe realizar un esofagograma como parte de la valoración de un lactante con sospecha de asma para descartar estas malformaciones. 

Las IRA víricas que afectan a la epiglotis, la glotis y la subglotis suelen determinar síntomas y signos de crup (estridor inspiratorio, tos aguda y ronquera; que son diferentes a los signos y síntomas de la vía respiratoria baja presentes en el asma. Cuando se sospecha una epiglotitis, se debe valorar la epiglotis directamente con mucho cuidado y con la posibilidad de realizar una intubación inmediata si se produjera una obstrucción aguda de la vía aérea durante la exploración. 

En los niños, los virus, sobre todo el virus sincitial respiratorio (VSR), pueden causar bronquiolitis, cuyo cuadro clínico es prácticamente idéntico al del asma. La bronquiolitis, sobre todo la debida a VSR, puede ser un indicador de asma en el futuro. Cuando se pregunta a niños mayores, muchos de los que refieren antecedentes de bronquiolitis durante la lactancia tienen alteraciones en las pruebas de función pulmonar y en las respuestas bronquiales frente a la provocación con histamina y metacolina y durante el ejercicio. Los lactantes y los niños pequeños no suelen desarrollar más de uno o dos episodios de infección por VSR, de manera que los antecedentes de síntomas de obstrucción de la vía aérea recidivantes y desencadenados por una infección viral respiratoria deben sugerir el diagnóstico de asma. 

La fibrosis quística es una enfermedad hereditaria que se transmite de padres a hijos, aunque no es necesario que los padres presenten la enfermedad para que puedan tener un hijo que la padezca. Afecta a las glándulas del organismo, por lo que hay muchos órganos que se ven involucrados: piel, bronquios, páncreas, hígado, intestino, etc. La enfermedad se suele diagnosticar en los primeros años de vida, ya sea por problemas digestivos o respiratorios. Las manifestaciones respiratorias vienen determinadas por alteraciones en el moco bronquial. Éste es demasiado espeso y difícil de eliminar. Se producen infecciones bacterianas recurrentes, a veces neumonías y a la larga las bacterias acaban viviendo permanentemente en los bronquios de estos pacientes produciendo una inflamación persistente similar a la que ocurre en la bronquitis crónica. Se pueden producir bronquiectasias como secuelas de estas infecciones. Los pulmones se van deteriorando hasta que finalmente se llega a la insuficiencia respiratoria. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL EN ADULTOS 

Bronquitis crónica. Se caracteriza principalmente por producir tos y expectoración mantenidas a lo largo del tiempo. Las glándulas productoras de moco de los bronquios aumentan en número y se hacen más grandes debido al efecto irritante del tabaco sobre las paredes bronquiales. Esto produce un aumento del moco bronquial que para ser eliminado fuerza la producción de tos. Los enfermos que la padecen suelen ser obesos y presentan congestión facial y torácica. En ocasiones tienen una coloración azulada de los labios y los dedos, que traduce el déficit de oxígeno. Suelen tener abundantes infecciones respiratorias en forma de catarros intercurrentes que se acompañan de aumento de la tos y la expectoración, fatiga, percepción de ruidos en el pecho (sibilancias y roncus) y en ocasiones fiebre. Con frecuencia tienen también edemas (retención de líquidos) en las piernas, apareciendo éstas hinchadas, sobre todo en las últimas horas del día.

Enfisema. Se caracteriza por una destrucción progresiva del pulmón, que hace que se formen pequeños agujeros llenos de aire, que impiden un buen funcionamiento del mismo. Los enfermos que lo padecen suelen ser delgados, a veces marcadamente desnutridos. No presentan tos ni expectoración llamativas. Tienen un tórax muy voluminoso, debido a la gran cantidad de aire atrapado en sus pulmones. Tienen más fatiga o dificultad respiratoria que los enfermos con bronquitis crónica, y menos infecciones respiratorias. Por ello la evolución es más uniforme, sin altos y bajos, hasta que en fases terminales presentan una fatiga muy llamativa e incapacitante. Existe una forma de enfisema, muy rara, no producida por el tabaco, sino debida a un defecto genético, que es por un déficit de una proteína llamada "alfa-1 antitripsina". Esta proteína protege a nuestros pulmones de ser destruidos a consecuencia de distintas agresiones. Los enfermos que carecen de esta proteína, padecen un enfisema con unas características similares a lo descrito, aunque a una edad más temprana de la vida: hacia los 30 años. 

La EPOC (enfermedad pulmonar obstructiva crónica) (bronquitis crónica o enfisema pulmonar) es, el diagnóstico más difícil de excluir, porque en los momentos que estas enfermedades se agudizan, hay cierto grado de obstrucción reversible, aunque en general, en menor grado que en el asma. Otro elemento que se debe tomar en cuenta es que en el asma de larga evolución hay componentes de obstrucción irreversibles, por lo que los antecedentes de ser fumador, sufrir episodios respiratorios frecuentes, la presencia de tos productiva, tórax hiperinsuflado, etc., ayudan.
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Las bronquiectasias son dilataciones anormales e irreversibles de los bronquios. Pueden ser producidas por múltiples causas. Generalmente son secuelas de alguna enfermedad acontecida previamente; por ejemplo, una tuberculosis o alguna otra infección producida preferentemente durante la infancia (sarampión, tosferina, neumonías, etc.). Suelen localizarse en una zona concreta del pulmón, respetando al resto. Las dilataciones de los bronquios se llenan de secreciones mucosas que no pueden ser totalmente eliminadas mediante la tos. La expectoración suele ser abundante, de aspecto  mucopurulento y a diario, principalmente por la mañana tras levantarse de la cama. Sin embargo parte de las secreciones quedan retenidas en las dilataciones bronquiales, dando lugar a la aparición de infecciones recurrentes. Es habitual que distintas bacterias aniden en estos lugares de forma continuada, aumentando el daño ya existente sobre los bronquios. Estas bacterias pueden hacerse cada vez más resistentes a los distintos antibióticos, siendo muy difíciles de erradicar con el paso de los años. Es relativamente frecuente que la expectoración contenga sangre, sobre todo en los momentos en que se reactiva la infección bronquial. Raramente se puede producir un sangrado intenso, aunque cuando ello ocurre puede llegar a suponer una auténtica emergencia. En esta enfermedad es muy importante la fisioterapia respiratoria para intentar eliminar esas secreciones que quedan retenidas mediante distintas técnicas, así como el tratamiento de las infecciones recurrentes. También es posible el tratamiento quirúrgico, extirpando el trozo de pulmón más afectado cuando se considere adecuado.
Con el pseudoasma cardíaco (la edad, el antecedente de enfermedades cardiovasculares, la forma de comienzo y evolución, así como la presencia de alteraciones del ritmo cardíaco y la aparición de humedad pulmonar, permitirán establecer la diferencia), aunque la presencia cada vez mayor de asma entre los ancianos (4,5 % pobremente percibida, reconocida y mal tratada), complica el diagnóstico.

 Los pacientes con neumonitis por hipersensibilidad tienen un cierto parecido clínico con los asmáticos, pero en general refieren más síntomas constitucionales tras la exposición al agente responsable y no suelen desarrollar sibilancias, salvo en la aspergilosis broncopulmonar alérgica. 
Los pacientes con obstrucciones bronquiales secundarias a tumores malignos, aneurismas de aorta, TB o sarcoidosis pueden presentar en ocasiones sibilancias. 
Neoplasia del pulmón y adenopatías: Se observan síntomas generales como anorexia y perdida de peso, astenia, puede dar manifestaciones de enfisema, atelectasia, dedos en palillo de tambor, se observa en pacientes de edad avanzada, sobre todo fumadores del sexo masculino.

Síndrome carcinoide. Los tumores carcinoides constituyen un grupo de neoplasias procedentes de las células neuroendocrinas, potencialmente malignas, pero de crecimiento lento. Por la amplia dispersión de estas células, los carcinoides tienen una localización muy variada (tubo digestivo, páncreas, bronquios, gónadas, timo, etc.). Sin embargo, la mayoría (90%) surgen de las células enterocromafines de Kulchitsky, por lo que su asiento preferente es el tracto gastrointestinal, particularmente el apéndice, íleon y ciego. De los carcinoides extradigestivos los de mayor relevancia clínica son los de origen bronquial. Este tipo de tumores segregan aminas vasoactivas, como cininas y serotonina, que son causantes de diversas alteraciones como el enrojecimiento facial súbito, diarrea, broncoconstricción y labilidad de la presión arterial. Las crisis de broncospasmo con sibilancias y disnea suelen asociarse a las de rubor y sólo aparecen en el 10 al 20% de los casos, pero pueden ser graves. Su origen parece ser la bradicinina y la histamina, por lo que son más frecuentes en los carcinoides del intestino primitivo anterior.
El Síndrome de Churg-Strauss o granulomatosis alérgica es un trastorno poco frecuente caracterizado por una inflamación de los vasos sanguíneos (vasculitis) autoinmune que puede conllevar a muerte celular o necrosis. Por lo general, afecta a los vasos sanguíneos en los pulmones, comenzando de manera insidiosa como una forma de asma o del tracto gastrointestinal. El epónimo viene de los médicos Jacob Churg y Lotte Strauss, quienes describieron el trastorno en 1951.
Las neumonías eosinofílicas se suelen asociar con asma bronquial. Entre las causas se incluyen parásitos (p. ej., nematelmintos, larvas de Toxocara, filarias), fármacos (penicilina, ácido aminosalicílico, hidralazina, nitrofurantoína, clorpropamida, sulfonamidas), sensibilizadores químicos (p. ej., carbonilo de níquel inhalado en forma de vapor) y hongos (p. ej., Aspergilus fumigatus, que produce aspergilosis broncopulmonar alérgica). La mayor parte de las neumonías eosinofílicas, sin embargo, son de etiología desconocida, aunque se sospecha un mecanismo de hipersensibilidad. Las formas asociadas con asma y las de etiología desconocida se pueden clasificar en tres grupos generales: asma bronquial extrínseco con síndrome de infiltrados pulmonares con eosinofilia (IPE), que con frecuencia es una aspergilosis broncopulmonar alérgica; asma bronquial intrínseco con síndrome IPE (neumonía eosinofílica crónica), con frecuentes infiltrados periféricos característicos en la radiografía de tórax, y granulomatosis alérgica (síndrome de Churg-Strauss), una variedad de poliarteritis nodosa con predilección por los pulmones (síndrome de Löffler), se pueden asociar en ocasiones con un asma leve. 

La disfunción de las cuerdas vocales puede simular un episodio asmático pero la localización de las sibilancias en el cuello, el componente inspiratorio de la disnea, la presencia de antecedentes de trastornos psíquicos y la visualización del estrechamiento en el ámbito de las cuerdas vocales con un fibrobroncoscopio, confirman el diagnóstico. 
1.1.6.- SÍNDROME BRONQUIECTÁSICO 

Son dilataciones bronquiales permanentes de uno o más bronquios, de distinto tipo que suelen acompañarse de un proceso infeccioso, debida a destrucción de los componentes elásticos y musculares de la pared bronquial. 

CLASIFICACIÓN
En las bronquiectasias cilíndricas los bronquios tienen un contorno regular, el diámetro distal está algo ensanchado y la luz bronquial se halla ocluida por tapones mucosos. Afecta los bronquios de sexta a décima generación
Las bronquiectasias quísticas o saculares reciben este nombre porque los bronquios se dilatan a medida que progresan hacia la periferia, terminando en estructuras redondeadas que se rellenan de moco. Afectan principalmente los grandes bronquios proximales
En las bronquiectasias varicosas los bronquios están más dilatados y tienen un contorno irregular, parecido al de las venas varicosas, debido a la presencia de constricciones fibrosas localizadas. Intermedia entre las dos anteriores
Cuadro clínico

Pueden dar lugar a tos con expectoración que es abundante por las mañanas al levantarse y que es de carácter purulento y a veces fétida. Este tipo de expectoración no se presenta en las llamadas bronquiectasias secas hemoptoicas que con frecuencia asientan en los lóbulos superiores. Como toda bronconeumopatía crónica que se acompaña de anoxia mantenida, puede dar lugar a dedos en palillos de tambor.

El examen físico variará de acuerdo con la localización de la bronquiectasia, el tipo de la misma (sacciforme, tubular), el grado de infección del bronquio o del parénquima circundante (neumonía peribronquiectásica) y el grado de repleción de la misma por las  secreciones.
La radiografía de tórax puede ser normal o mostrar imágenes sugestivas de bronquiectasias. Entre éstas, cabe mencionar la pérdida de definición de los márgenes bronquiales, la presencia de líneas paralelas que parten del hilio y las imágenes quísticas, a menudo formando grupos, con niveles hidroaéreos en su interior. La TC de tórax proporciona mayor sensibilidad y especificidad en la detección de las bronquiectasias y ha sustituido a la broncografía como principal medio diagnóstico. En la TC las alteraciones bronquiales se distinguen más fácilmente, observándose con claridad los bronquios dilatados, las áreas quísticas y las alteraciones parenquimatosas peribronquiales. La realización de broncografías sólo está indicada cuando se considere la posibilidad de resección quirúrgica de las bronquiectasias, y su práctica requiere que la función pulmonar del paciente sea adecuada.
Etiología

Las bronquiectasias pueden ser congénitas o primarias y adquiridas o secundarias. Las congénitas se deben a una detención en el desarrollo bronquial que conduce a la formación de quistes bronquiales o a un desarrollo defectuoso del sostén cartilaginoso bronquial (traqueobroncomegalia); son formas infrecuentes de enfermedad. La mayor parte de las bronquiectasias son adquiridas después del nacimiento. Se han planteado dos causas fundamentales en su etiopatogenia: la inflamación y la obstrucción bronquial, lo que unido a factores del huésped que lo predisponen para su desarrollo, explican la génesis de la enfermedad.

Factores predisponentes de las bronquiectasias.
I. Factores congénitos hereditarios: Fibrosis quística, Síndrome de los cilios inmóviles, Disquinesia ciliar, Síndrome de Kartagener, Deficiencia de inmunoglobulinas, Agammaglobulinemia, Deficiencia de antitripsina, Traqueobroncomegalia (Síndrome de Meunier-Kuhn), Deficiencia del cartígalo  bronquial (Síndrome de Williams-Campbell), Síndrome de las uñas amarillas, Síndrome de Young (azoospermia obstructiva), Secuestro pulmonar

II. Factores adquiridos
a. Infecciones broncopulmonares: 
· Bacterianas: Staphylococcus aureus,  Klebsiella pneumoniae,  Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa, Moraxella catarrhalis, 
· Fúngicas: histoplasma capsulatum
· Micobacterianas: Mycobacterium tuberculosis, Mycobacterium no tuberculosis
· Víricas: Adenovirus, Sarampión, Tos ferina, Varicela, Virus de la influenza, Virus de la gripe, Herpes simple
b. Obstrucciones bronquiales: Aspiración de cuerpo extraño, Neoplasias, Adenopatías hiliares en el curso de tuberculosis o sarcoidosis, Aneurismas, EPOC, Quistes pulmonares.

c. Inmunodeficiencias adquiridas: Déficit de inmunoglobulinas, Enfermedades granulomatosas.

d. Factores alérgicos: Inhalación de irritantes tóxicos (Amoníaco, Cloro, Dióxido de nitrógeno), Aspergilosis pulmonar, Neumonías recurrentes por aspiración.
e. Enfermedades del tejido conjuntivo: AR, LES, Policondritis recidivante, Síndrome de Sjögren.

f. Otras: Enfermedad inflamatoria intestinal, Trasplante.

Las infecciones pulmonares inadecuadamente tratadas o las causadas por microorganismos que producen lesiones necrotizantes son causa frecuente de bronquiectasias. En los niños pueden asociarse a infecciones por Bordetella pertussis. En los adultos pueden aparecer tras la tuberculosis pulmonar o infecciones producidas por Staphylococcus aureus, Klebsiella pneumoniae o Pseudomonas aeruginosa. La aspergilosis broncopulmonar alérgica constituye un caso especial, dado que en la formación de las bronquiectasias está implicada una respuesta inmunológica (de tipos I y III) y éstas tienen una localización proximal (véase Eosinofilias pulmonares). 

Las obstrucciones bronquiales localizadas producen retención de secreciones, que favorecen la infección endobronquial y la formación de bronquiectasias focales. Este tipo de bronquiectasias a menudo se asocia a la inhalación de cuerpos extraños o a tumores endobronquiales benignos. En la bronquitis crónica existe hiperproducción de moco y son frecuentes las infecciones bronquiales, factores que predisponen a la formación de bronquiectasias. La fibrosis quística es la enfermedad autosómica recesiva de mayor prevalencia en la infancia. Los pacientes con fibrosis quística presentan una conducción anómala del cloro a través de la membrana de las células epiteliales que da lugar a la formación de secreciones espesas, que obstruyen los bronquios y favorecen la formación de bronquiectasias. En las inmunodeficiencias humorales la formación de bronquiectasias se debe a la mayor incidencia de infecciones bacterianas recurrentes. El déficit de IgA puede ser selectivo, asociarse a déficit de subclases de IgG o bien formar parte de una panhipogammaglobulinemia o inmunodeficiencia común variable. 

Los trastornos de la motilidad ciliar también son responsables de bronquiectasias al provocar una dificultad para el aclaramiento de las secreciones bronquiales. Estos trastornos se deben a alteraciones estructurales de los cilios de origen congénito y habitualmente afectan todos los sistemas ciliares del organismo, por lo que las bronquiectasias suelen asociarse a sinusitis, otitis, infertilidad (espermatozoides inmóviles) y, en algunos casos, a dextrocardia o situs inversus (síndrome de Kartagener). 

Existen también otras enfermedades de presentación infrecuente en las que las bronquiectasias forman parte del cuadro clínico: 
· En el déficit de α1-antitripsina pueden existir bronquiectasias por la disminución en los mecanismos de inhibición de las enzimas proteolíticas que destruyen la pared bronquial. 
· En el síndrome de Young se asocian azoospermia, secundaria a la obstrucción del epidídimo, y bronquiectasias. 
· Síndrome de Mounier-Kühn (La traqueobroncomegalia). Se caracteriza por la dilatación de la tráquea y del árbol bronquial, que se asocia a bronquiectasias y cursa con episodios repetidos de infección broncopulmonar. 
· El síndrome de las uñas amarillas, causado por hipoplasia de los conductos linfáticos, se caracteriza por la asociación de linfedema primario, uñas amarillas y distróficas, derrame pleural y bronquiectasias. 

EL DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
Deberá establecerse con enfermedades respiratorias que cursan con obstrucción al flujo aéreo, tos, expectoración y hemoptisis: tuberculosis pulmonar, neoplasia del pulmón, absceso pulmonar, bronquitis crónica y neumonías.

Entre el 15 y el 25% de los pacientes con EPOC pueden tener bronquiectasias, pero éstas son localizadas y a menudo asociadas a enfisema, por lo que no suele ser difícil distinguir entre ambas enfermedades. El diagnóstico de EPOC se reserva para los pacientes fumadores en los que las bronquiectasias no alcanzan gran relevancia. Por el contrario, el diagnóstico de bronquiectasias se establece en los pacientes no fumadores que presentan dilataciones bronquiales difusas y graves o bien cuando éstas se deban a una etiología definida.
1.2.- SINDROME PARENQUIMATOSO PULMONAR:

El parénquima pulmonar puede ser lesionado por varias enfermedades, las cuales producen habitualmente diversas formas de alteración bronquial e intersticial conjuntamente con la patología alveolar. En este grupo incluimos aquellos síndromes en los cuales prevalece el componente parenquimatoso: 

· Síndrome de condensación inflamatoria. 

· Síndrome de condensación atelectásica. 

· Síndrome de condensación tumoral. 

· Síndrome Cavitario.
1.2.1.- SÍNDROME DE CONDENSACIÓN INFLAMATORIA
Este síndrome comprende las neumopatías inflamatorias de tipo neumónico siendo la de tipo lobar (lobular) la más florida en sus manifestaciones clínicas. 

En la práctica deben considerarse tres síndromes:

1. Síndrome de condensación inflamatoria lobar (lobular) o neumónica. 

2. Síndrome de condensación inflamatoria lobulillar, multifocal o bronconeumónica. 
3. Síndrome de condensación inflamatoria intersticial o neumopatías intersticiales difusas.
1.2.1.1.- SÍNDROME DE CONDENSACIÓN INFLAMATORIA LOBAR (LOBULAR) O NEUMÓNICA. 
Consolidación del proceso inflamatorio en todo o parte  de un lóbulo pulmonar. Los síntomas corresponden a los de un proceso infeccioso del sistema respiratorio.

Es frecuente en pacientes jóvenes, pero es relativamente rara en lactantes y ancianos.  Del 90 al 95 % de los casos son causados por neumococos. También pueden producirla, sobre todo en el individuo vulnerable, Klebsiella pneumoniae, estafilococos, estreptococos, H. influenzae, Pseudomonas y Proteus.
Los pacientes pueden presentar escalofríos, punta de costado, fiebre, tos seca al comienzo y productiva después con expectoración de tipo purulento, herrumbroso que a veces puede llegar a ser hemoptoica. Con frecuencia los síntomas no son tan manifiestos. 
Los signos físicos variarán de acuerdo con la extensión y profundidad en que se encuentre el foco neumónico, ya que si la condensación neumónica está alejada de la superficie pulmonar puede ser normal el examen físico y si es de poca extensión, aunque esté próxima a la superficie, podremos encontrar un discreto aumento de las vibraciones vocales, una ligera submatidez y estertores húmedos.

Si la condensación neumónica es extensa  y ocupa todo un lóbulo pulmonar, encontraremos:

Inspección: disminución o retardo de la respiración en el lado afectado. Palpación: aumento de las vibraciones vocales. Percusión: matidez. Auscultación: ausencia de murmullo vesicular, soplo tubario, estertores crepitantes y subcrepitantes, broncofonía aumentada y pectoriloquia áfona.

1.2.1.2.- SÍNDROME DE CONDENSACIÓN INFLAMATORIA LOBULILLAR, MULTIFOCAL O BRONCONEUMÓNICA. 
Los focos inflamatorios se hayan diseminados  por uno o ambos pulmones y generalmente se corresponden a la extensión de un bronquitis o bronquiolitis previa. Puede ocurrir  una confluencia de varios focos y producirse una consolidación lobar completa. Es una forma muy frecuente que tiende a ocurrir en los sujetos más susceptibles: niños y ancianos. Si bien casi todos los microrganismos patógenos pueden producirla, los más frecuentes son estafilococos, estreptococos, neumococos, H. influenzae, Pseudomona aeruginosa y colibacilos. A veces la enfermedad es producida producida por hongos, sobre todo monilias, aspergillus y mucor.

Cuadro clínico

a) Antecedentes.

Pacientes ancianos, encamados, desnutridos, con infecciones de vías respiratorias previas, o con aspiración de contenido gástrico (broncoaspiraciones).

b) Síntomas y signos generales.

Disnea, que puede variar según el compromiso respiratorio; desde ligera hasta intensa. Tos frecuente. Expectoración mucopurulenta. Fiebre, por lo general entre 38 y 39,5 °C. Toma del estado general. Pulso acelerado.

c) Examen de respiratorio.

Inspección: disminución global de la expansibilidad torácica bilateral o unilateral, según el grado de afectación. Polipnea. Palpación: vibraciones vocales aumentadas. Percusión: submatidez, si hay confluencia de focos (más evidente en la forma pseudolobar).
Puede haber resonancia timpánica, si los focos están diseminados en medio de un tejido pulmonar que suple la función de las áreas enfermas. Auscultación: respiración broncovesicular o soplo tubario poco intenso, variable y móvil. Focos dispersos de estertores crepitantes y sobre todo, subcrepitantes finos. Broncofonía. Estertores roncos y sibilantes, según la participación bronquial.
Factores de riesgo para Neumonías extrahospitalarias o ambulatorias
• Edad mayor de 60 años.

• Hábito de fumar.

• Alcoholismo.

• Hospitalización actual o reciente.

• Antibioticoterapia previa.

• Comorbilidad: insuficiencia cardíaca, EPOC, bronquiectasias, mucoviscidosis, hepatopatías, diabetes mellitus, fallo cardíaco, trastorno mental, esplenectomía, malnutrición, enfermedades neoplásicas, insuficiencia renal, enfermedad cerebrovascular, inmunodeficiencias.

Factores de riesgo para neumonías nosocomiales

1. Disminución del nivel de conciencia

2. Enfermedades neurológicas

3. Disfagia

4. Traqueotomía

5. Intubación endotraqueal

6. Intubación nasogástrica

7. Alcoholismo

8. Obstrucción intestinal

9. Enfermedades periodontales

10. Cirugía torácica o abdominal alta

11. Ventilación mecánica

12. Hospitalización prolongada

13. Estancia en UCI

14. Edad superior a 70 años

15. Enfermedad pulmonar subyacente

16. Tratamiento antimicrobiano previo

17. Inmunodeprimidos o tratados con esteroides

DIAGNOSTICO ETIOLÓGICO:

I.- Causas infecciosas de condensación pulmonar

· Neumonías extrahospitalarias o ambulatorias. Aparece en pesrsonas que tienen un contacto escaso o nulo con instituciones o contextos médicos. Los principales gérmenes son: Streptococcus pneumoniae (neumococo), que por lo general se expresa como una neumonía, con un síndrome de condensación inflamatoria lobar, estafilococos, Mycoplasma pneumoniae, Haemophilus influenzae, Chlamydia pneumoniae, Legionella pneumophila, Anaerobios orales, Moraxella catarrhalis,  Staphylococcus aureus,  Especies de Nocardia,  virus, hongos, Mycobacterium Tb, Chlamydia psittaci
Causas frecuentes de las neumonias extrahospitalarias según la edad

· Infancia: Virus, H. influenzae,  S. pneumoniae

· Jóvenes: M. pneumoniae,  S. pneumoniae,  Virus

· Adultos: S. pneumoniae, Legionella pneumophila, Chlamydia pneumoniae, Virus.
· Ancianos: S. pneumoniae,  H. influenzae,  BGN, virus de la gripe.
· Neumonía o Bronconeumonías intrahospitalarias o nosocomiales. Aparece al menos 48 horas depués del ingreso hospitalario. Los principales gérmenes son los bacilos gramnegativos por enterobacterias, Pseudomonas aeruginosa, Klebsiella pneumoniae, Enterobacter aerogenes, Escherichia coli. Pueden producirse también por cocos grampositivos como Staphylococcus aureus y pneumoniae, y en menor proporción, anaerobios orales, hongos y Legionella pneumophila.
· Neumonía adquirida en residencia de ancianos. Los patógenos frecuentes  son habitualmente bacilos gramnegativos, Staphylococcus aureus y pneumoniae, Haemophilus influenzae, anaerobios y el virus de la gripe. Los síntomas y signos son similares a los de las neumonías en otras situaciones, aunque muchos pacientes ancianos puden tener alteraciones menos llamativa de los signos vitales.

· Neumonía en el húesped inmunodeprimido. Está producida con frecuencia por pátogenos poco habituales. Los síntomas y signos dependen del pátogeno. (Ver tabla)
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II.- Causas no infecciosas de condensación pulmonar
· Neumopatías intersticiales idiopáticas
· Alveolitis alérgica extrínseca (Neumonitis por hipersensibilidad)
· Vasculitis y síndrome eosinófilo. 

· Neumonitis química por aspiración.
· Edema pulmonar cardiogénico y distress respiratorio del adulto. 

· Infartos pulmonares. 

· Neoplasias. 

I.- CAUSAS INFECCIOSAS DE CONDENSACIÓN PULMONAR.

a)- Neumonía Viral: Se caracteriza por tener manifestaciones respiratorias altas, un comienzo lento, apenas hay síntomas de la enfermedad, tos seca e irritativa con escasa expectoración de color blanquecino, fiebre sin escalofrío, cefalea, astenia, mialgias y no hay punta de costado. Son causadas principalmente por el virus de la gripe, virus sincitial respiratorio, adenovirus. El Herpes es una causa rara de neumonía excepto en recién nacidos. El citomegalovirus puede causar neumonía en inmunodeprimidos.
[image: image8.png]Enfermedades asociadas

Virus Frecuente Occasionales
Rinovirus ‘Comin escalofrio Exacerbacion de
brongits cronicay asma
Coronavirus® Comiin escalofrio Exacerbacion de Neumoniay bronquiolis
brongits cronicay asma
Virus sincitial Neumoniay Cominescalofrioen  Neumonia en ancianos e
respiratorio bronquiolitisenniiosy  adultos immunodeprimidos
humano jovenes
VirusParainfluerza  Croupyenfermedaddsl  Faringitisyescalofrio  Traqueobronquils en
racto respiratorio ‘adultos; enfermedad del
inferiorennifios y tractorespiratorio inferior en
Jovenes pacientes
immunodeprimidos
Adenovirus Cominescalofrioy  Apariciénde Neumoniaen nifos;
faringits en nifios enfermedades enfermedad deltracto
respiratoria agudasen  respiratoriointeriory
reclutas miltares® diseminaca en pacientes
immunodeprimidos
VirusinfluenzaA  Influenza® Neumoniayexcesiva  Neumonia enindividuos
mortalidaden pacientes enfermos
dealtoriesgo
VirusinfluenzaB  Influenza Rinitiso faringiis sola  Neumonia
Enterovirus Enfermedadfebril Rinitiso faringitissola  Neumonia
agudaindierencida®
Vitus Herpes Gingivoestomatiisen  Traqueitisyneumonia  Infeccion diseminada en
simple nifios:faringotonsiltis e pacientes pacientes
enadultos immunodeprimidos immunodeprimidos
Metapneumovirus  Enfermedaddeltiacto  Enfermedaddeltracto  Neumoniaenancianosy.
Humano* respiratorioinferioren  respiratorio superioren  pacientes
nifos adultos immunodeprimidos

TCor0naIS 35001300 a1 SARS TUS 3 CaUsa 0e NeUmonia epiaeica desde Noviembre 2002 hasta Juio
2003 (vertexto).

2Serolipos4y 7.

ZFiebre, tos, mialgia, malestar general.

3Pusdentener o no un componente respiratorio.

Ehetapneumovirus Humano recientemente reconocido como causa de enfermedad del tracto respiratorio
superior. son relativamente frecuentes en muchas investigaciones.





· Síndrome respiratório agudo severo (SARS): Es una forma grave de neumonía, causada por un virus aislado en el año 2003. La infección con el virus del SARS provoca una molestia respiratoria aguda (dificultad respiratoria intensa) y, algunas veces, la muerte. Es causado por un miembro de la familia coronavirus (la misma familia que puede causar el resfriado común). Los síntomas distintivos son fiebre superior a 38º C (100.4° F), tos, dificultad respiratoria u otros síntomas respiratorios. Los síntomas en el orden de frecuencia de aparición han sido: Fiebre, Escalofrío y temblor, Dolores musculares, Tos  y Dolor de cabeza. Los síntomas menos comunes abarcan (también en orden): Mareo, Tos productiva (esputo), Dolor de garganta, Rinorrea, Diarrea, Náuseas y vómitos. 
· Síndrome gripal es el cuadro más típico y frecuente de una gripe no complicada. En los primeros días las manifestaciones sistémicas predominan sobre las respiratorias. El espectro de síntomas de la gripe es muy amplio, aunque los cuatro síntomas básicos son: fiebre, cefalea, quebrantamiento general y síntomas respiratorios. Habitualmente es autolimitada, producida por los virus gripales A, B o C (virus influenza tipo A, B y C) pertenecientes a la familia Orthomyxovirus para los tipos A y B. El diagnóstico clínico es fácil cuando existe un ambiente epidémico y notificación de aislamiento de virus por el laboratorio, pero puede resultar más difícil fuera de períodos epidémicos, en instituciones cerradas o por alterarse la sintomatología en función de parámetros tales como la edad, los procesos gripales sufridos anteriormente, la virulencia de determinadas cepas víricas y los antecedentes patológicos y hábitos de la persona. La enfermedad se trasmite de persona a persona y aparece en ambos sexos y a cualquier edad. Ejemplo: La gripe A H1N1 de 2009 es una pandemia causada por una variante del Influenzavirus A de origen porcino (subtipo H1N1). Esta nueva cepa viral es conocida como gripe porcina (nombre dado inicialmente). El 30 de abril de 2009 la Organización Mundial de la Salud (OMS) decidió denominarla gripe A (H1N1). Ésta es una descripción del virus en que la letra A designa la familia de los virus de la gripe humana y de la de algunos animales como cerdos y aves y las letras H y N (Hemaglutininas y Neuraminidases) corresponden a las proteínas.  Los síntomas de este virus nuevo de la influenza A H1N1 en las personas son similares a los síntomas de la influenza o gripe estacional. Incluyen fiebre muy alta (38 y 40º), tos seca recurrente, dolor de garganta, moqueo o secreción nasal, dolores en el cuerpo, dolor de cabeza, escalofríos, fatiga, dolor en los ojos, pérdida del apetito, problemas para respirar como falta de aliento. Una cantidad significativa de personas infectadas por este virus también ha informado tener vómito y diarrea.

b)- Neumonía por Bacterias Gram negativos: (NBGN) Estas neumonías se caracterizan por su elevada mortalidad y asociación con enfermedades crónicas graves: insuficiencia cardíaca congestiva, alcoholismo, EPOC, hipotiroidismo, enfermedad renal crónica, epilepsia, etc. Representan una importante forma de infección en los pacientes hospitalizados,  (nosocomiales o intrahospitalarias), afectan a los individuos agudamente enfermos u operados, tengan o no una afección crónica de base. En su cuadro clínico predomina un estado de toxinfeción severa, donde pueden encontrarse estertores en la mayoría de los pacientes pero no signos clásicos de consolidación pulmonar. Con frecuencia evolucionan con leucopenia, aunque en algunos casos suele haber leucocitosis marcada, casi siempre coexistiendo con complicaciones locales purulentas, como el absceso pulmonar y el empiema. Las más frecuentes son: 

· Neumonía por Pseudomona aeruginosa, es la más frecuente y temible. Ocurre casi exclusivamente en pacientes hospitalizados con: a) Deficiencia o alteración de un mecanismo de defensa, como: las alteraciones progresivas de vías respiratorias en la fibrosis quistica, neutropénicos por enfermedades, quimioterapía, o ambas. b) Derivación de un mecanismo de defensa normal: dispositivo de apoyo respiratorio (intubación) que inocula directamente los microorganismos en el árbol bronquial, en tanto limita o daña de manera concurrente el mecanismo mucociliar. c) En paciente recien operados o en quienes requieren cuidados intensivos por otras razones. d) En caso de daño pulmonar adicional, como: traumatismo contuso, atelectasia importante o hemotórax. 
· Neumonía por Klebsiella: Se caracteriza por ser frecuente en varones viejos, tos de aparición brusca, productiva, con esputos gelatinosos y hemoptoicos, afecta generalmente la parte superior de los pulmones por ser esta la parte más mal ventilada. 

· Neumonía por Haemophilus influenzae: Ocupa el segundo lugar en frecuencia entre las infecciones de esta índole en países en desarrollo, y constituye una causa principal de muerte en niños menores de 5 años de edad.

· Neumonía por Legionella pneumophila (Enfermedad de los legionarios): Se caracteriza por un cuadro respiratorio agudo que suele acompañarse de diarreas y postración. En algunos casos adopta un curso fulminante con insuficiencia cardíaca y renal. Puede presentarse en pacientes immunodeprimidos y en aquellos que han recibido tratamiento con glucocorticoides de forma prolongada.
c)- Neumonía por Gram positivos:
· Neumonía por Estafilococo: Ataca preferentemente a los niños, personas debilitadas, ancianos y pacientes hospitalizados, es una causa común en pacientes con traumatismo craneoencefálico. Es un cuadro de instalación brusca, fiebre, escalofríos, dolor pleural, gran toma del estado general y signos auscultatorios.

· Neumonía por Estreptococo: Se caracteriza en forma típica por comienzo repentino, con escalofríos y fiebre alta, dolor pleurítico, disnea, taquipnea, tos que produce esputo “herrumbroso”, estertores crepitantes y subcrepitantes, generalmente se encuentran antecedentes de infección faringoamigdalina. El comienzo puede ser menos repentino, especialmente en los ancianos, y a veces en las radiografías de tórax se advierten los primeros signos de la neumonía. En lactantes y niños de corta edad, las manifestaciones iniciales pueden consistir en fiebre, vómitos y convulsiones. La consolidación puede ser bronconeumónica, en vez de segmentaria o lobar, especialmente en los niños y en los ancianos. La neumonía neumocócica es causa importante de muerte en los lactantes y los ancianos.

· Neumonía por neumococo: Es la más frecuente, por lo general de iniciación en pacientes jóvenes con buena salud, escalofríos iniciales, fiebre de instalación brusca, tos, expectoración, punta de costado de tipo pleural que se exacerba con los movimientos respiratorios, estado general bueno y existe disociación entre estado general y signos auscultatorios.

f)- Neumonía atípica primaria (Mycoplasma pneumoniae): El comienzo es gradual, con cefalalgia, malestar general, tos (a menudo paroxística), dolor faríngeo y, con menor frecuencia, dolor subesternal que puede ser pleurítico. El esputo, en el comienzo escaso, puede aumentar después. La infiltración pulmonar temprana en forma dispersa e irregular a menudo es más extensa en las radiografías de lo que indican los signos clínicos. En los casos graves, la neumonía puede avanzar de un lóbulo a otro y ser bilateral. La duración de la enfermedad varía de días a un mes o más. 

g)- Neumonía por Chlamydia pneumoniae, cepa TWAR: se manifiesta en el comienzo con tos, a menudo dolor de garganta y ronquera y fiebre. El esputo es escaso y unos cuantos pacientes se quejan de dolor retrosternal. Por lo común se advierten estertores pulmonares. En las radiografías se identifican diversas anormalidades que incluyen infiltrados bilaterales y a veces derrames pleurales. La enfermedad suele ser leve, pero el restablecimiento es relativamente lento y la tos persiste por dos a seis semanas; en los adultos de más edad, la bronquitis y la sinusitis pueden tornarse crónicas. Rara vez sobreviene la muerte en los casos no complicados.

h) -Neumonía por histoplasma: Se ve en pacientes que están en cuevas o lugares húmedos y cursa con tos, disnea, dolor toracico, hemoptisis, hepatomegalia, pericarditis, meningitis, insuficiencia renal y ulceraciones múltiples de boca, faringe y laringe.

l)- Neumonía por Pneumocystis carinii. Enfermedad pulmonar aguda o subaguda, a menudo mortal, especialmente en los lactantes desnutridos, con enfermedades crónicas, y en prematuros. En los niños mayores y en los adultos se presenta como una infección oportunista que acompaña al empleo de inmunosupresores y a enfermedades del sistema inmunitario. Constituye un grave problema en las personas con síndrome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA). Clínicamente se advierte disnea progresiva, taquipnea y neumonía, con o sin fiebre. Los signos en la auscultación, excepto los estertores, pueden ser mínimos o inexistentes. De manera típica, las radiografías de tórax muestran infiltrados intersticiales bilaterales.

Patrones radiológicos de neumonías y microorganismos causantes
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Diagnóstico diferencial de la condensación pulmonar inflamatoria neumónica y bronconeumónica
1-Absceso pulmonar: una infección pulmonar supurativa del parénquima que conduce a la destrucción de este pulmón, con formación de una cavidad que contiene aire y material liquido. Generalmente se produce por: aspiración de material purulento, obstrucción bronquial, embolia séptica, traumatismo pulmonar, absceso meta parenquimatoso. Se caracteriza por síntomas generales como: anorexia, astenia, fiebre con escalofríos, síntomas locales como tos seca, o con expectoración purulenta, fétida y abundante que puede ser vómica y hemoptoica, punta de costado, disnea. Examen físico: signos de condensación pulmonar: crepitantes; fundamentalmente se observa en pacientes con antecedentes de extracción de piezas dentarias, sepsis orales severas, anestesia, epilepsia, amigdalectomia y es de comienzo agudo pero casi siempre de evolución subaguda y crónica.

2-Absceso metaneumónico: se caracteriza por síntomas generales como anorexia, astenia, fiebre con escalofríos, tos seca o con expectoraciones purulentas, fétidas y abundantes que pueden ser vómica y hemoptoica, punta de costado, disnea. Examen físico: signos de condensación pulmonar, crepitantes. Se observa con frecuencia en pacientes con extracción de piezas dentales, sepsis oral, anestesia, epilepsia, amigdalectomia, y es de comienzo agudo pero casi siempre de evolución subaguda y crónica.

3- Bronquiectasia infectada: Tos con expectoración abundante (broncorrea) por la mañana y al cambiar de posición el paciente, expectoración purulenta, hemoptoica, de carácter fétido, el esputo es generalmente purulento con olor a yeso húmedo, además se presenta disnea, punta de costado subaguda, astenia, debilidad muscular, toma del estado general y dedos en palillo de tambor.

4- Neoplasia de pulmón: Se observa frecuentemente en pacientes fumadores y de edad avanzada, cursa con anorexia, astenia, perdida de peso, toma del estado general, disnea, expectoraciones purulentas, hemoptoicas, punta de costado subaguda y deformidades óseas (dedos en palillo de tambor).

5- TB. pulmonar: Se debe pensar en ella en un paciente sintomático respiratorio con mas de 14 días, cursa con disnea, fiebre, con expectoraciones escasas, adelgazamiento, esputo hemoptoico, sudoración nocturna, anorexia, estertores crepitantes y pérdida de peso. Tienen varias formas de presentación:

· Insidiosa. Pérdida de peso, pérdida de fuerzas y fatiga o decaimiento, generalmente imputados a exceso de trabajo.

· Catarral. Tos crónica, expectoración, resfriados repetidos o prolongados, a menudo atribuidos al cigarro.

· Aguda respiratoria. Comienzo brusco, con fiebre, malestar y tos húmeda, por lo común es confundida con la gripe epidémica, resfriado o una neumonía.

· Hemoptoica. Con estrías de sangre o hemorragias francas.

· Pleural. Con inflamación y dolor pleural, con derrame o sin él.

· Combinada. Con la presencia de dos o más de las formas mencionadas.

6- Tromboembolismo pulmonar con infarto: Es secundario a un foco embólico o tromboflebitis de miembros inferiores, en pacientes con antecedentes de postoperatorio reciente, encamamiento prolongado, que cursa con disnea, punta de costado, taquicardia, ansiedad, manifestaciones del 2do ruido y soplos.

7- Síndrome torácico agudo. Se manifiesta por fiebre, tos, taquipnea y sibilancia. Es producido por un infarto pulmonar secundario a vaso oclusión local o embolia en niños con anemia de células falciforme, es potencialmente letal.

8- Aspergilosis broncopulmonar alérgica. Reacción alérgica contra Aspergillus fumigatus, que se produce en pacientes asmáticos como una neumonía eosinofílica. Otros gérmenes menos frecuentes, como Penicillium, Candida, Curvularia o Helminthosporium spp., pueden producir síndromes idénticos, que se denominan de forma más precisa micosis broncopulmonares alérgicas. 

9 - Síndrome de Goodpasture. Trastorno por hipersensibilidad de etiología desconocida, que se caracteriza por la presencia en sangre de anticuerpos circulantes contra la membrana basal glomerular y por el depósito lineal de inmunoglobulinas y complemento a lo largo de la membrana basal glomerular, y que cursa con hemorragia pulmonar y una glomerulonefritis grave y progresiva. 

10 - Hemosiderosis pulmonar idiopática. Enfermedad poco frecuente, de etiología desconocida, que se caracteriza por episodios de hemoptisis, hemorragia intrapulmonar, infiltración pulmonar y anemia por deficiencia de hierro secundaria. Se debe distinguir hemosiderosis pulmonar idiopática del síndrome de Goodpasture y de la hemorragia pulmonar del LES o, en menos ocasiones, de la granulomatosis de Wegener. Se produce con más frecuencia en niños pequeños, aunque se puede dar en adultos. La infiltración difusa por macrófagos cargados de hemosiderina se considera característica, aunque en otros procesos también se deposita hemosiderina. Se puede producir capilaritis pulmonar (infiltración neutrofílica de los septos alveolares). Las hemorragias pulmonares son generalmente leves y continuas, aunque pueden ser graves. La presencia de sangre en el intersticio provoca fibrosis pulmonar. Los pacientes pueden vivir varios años, desarrollan fibrosis pulmonar e insuficiencia respiratoria con anemia secundaria crónica. 

11.- Proteinosis alveolar pulmonar. Una enfermedad poco frecuente de etiología desconocida que se caracteriza morfológicamente por la ocupación de los espacios aéreos alveolares por un material granular positivo con el ácido peryódico de Schiff (PAS), constituido sobre todo por fosfolípidos y proteínas. La proteinosis alveolar pulmonar (PAP) se produce sobre todo en varones y mujeres previamente sanos, de 20 a 60 años. En ocasiones, la PAP se ha desarrollado después de la exposición a polvos inorgánicos (p. ej., sílice, aluminio, titanio) y en pacientes con infecciones crónicas por Pneumocystis carinii, diversos tumores malignos hematológicos, procesos mieloproliferativos e inmunosupresión. Se ignora la significación de estas asociaciones. Los hallazgos patológicos se limitan a los pulmones. Es característico que el revestimiento alveolar y las células intersticiales sean normales, pero los alvéolos están rellenos de gránulos amorfos PAS positivos que contienen una serie de proteínas séricas y no séricas. La concentración de lípidos en el espacio alveolar es alta, posiblemente por alteraciones en la eliminación de los fosfolípidos alveolares. En pocas ocasiones se produce fibrosis intersticial. El proceso patológico puede ser difuso o local y suele afectar con más frecuencia a los segmentos basales y posteriores del pulmón, aunque en ocasiones afectan de forma exclusiva al segmento anterior. 
12 - Neumopatías intersticiales difusas. Grupo de enfermedades de etiología desconocida que comparten unas características clínicas parecidas, determinando cambios morfológicos difusos, sobre todo en el tejido intersticial interalveolar.

13 - Neumoconiosis o enfermedades pulmonares de origen ocupacional son afecciones relacionadas directamente con la inhalación de diversas sustancias del medio ambiente profesional —pueden ser polvos de origen mineral o inorgánico, orgánico, o gases irritantes— que se manifiestan después de un contacto persistente con una concentración determinada de alguna de ellas, y provocan la inflamación y la fibrosis pulmonar:

14 - Neumonitis por hipersensibilidad. (Alveolitis alérgicas extrínsecas) Enfermedad pulmonar granulomatosa intersticial difusa por la respuesta alérgica frente a polvos orgánicos inhalados y, con menos frecuencia, a sustancias químicas sencillas: El pulmón del granjero, que se debe a la inhalación repetida de polvo del heno que contiene actinomicetos termófilos, es el prototipo. 

15- Neumonía eosinofílica: Entre las causas se incluyen parásitos (p. ej., nematelmintos, larvas de Toxocara, filarias), fármacos (penicilina, ácido aminosalicílico, hidralazina, nitrofurantoína, clorpropamida, sulfonamidas), sensibilizadores químicos (p. ej., carbonilo de níquel inhalado en forma de vapor) y hongos (p. ej., Aspergilus fumigatus, que produce aspergilosis broncopulmonar alérgica). La mayor parte de las neumonías eosinofílicas, sin embargo, son de etiología desconocida, aunque se sospecha un mecanismo de hipersensibilidad. Los signos y los síntomas pueden ser leves o amenazar la vida. El síndrome de Löffler se caracteriza por fiebre de poca intensidad, escasos o nulos síntomas respiratorios y recuperación rápida. Otras formas del síndrome infiltrados pulmonares con eosinofilia (IPE) pueden producir fiebre y síntomas de asma bronquial, como tos, sibilancias y disnea de reposo. Sin tratamiento, la neumonía eosinofílica crónica suele ser progresiva y compromete la vida, igual que la neumonía eosinofílica aguda. La marcada eosinofilia en sangre (entre 20 y 40% e incluso mucho mayor) suele resultar sorprendente. La radiografía de tórax muestra unos infiltrados de aparición y desaparición rápida en varios lóbulos (infiltrados migratorios). 

16 - La neumonía por aspiración: es un cuadro respiratorio propio de pacientes con un estado de consciencia disminuido (coma, embriaguez extrema u otros), ancianos y en personas que presentan disfagia, enfermedad por reflujo gastro-esofágico o divertículo de Zenker. Es también frecuente en intubados y en aquellos pacientes en los que el vómito es repetido. La causa de esta neumonía es una aspiración por regurgitación del material bien de la orofaringe, bien del tracto digestivo; material que pasa al árbol bronquial por un fallo en los mecanismos fisiológicos de defensa contra la aspiración. Si se trata de un cuerpo más o menos grande, el reflejo tusígeno puede expulsarlo; pero si es pequeño o el sujeto está en un estado de consciencia deprimido, el material puede progresar hasta los bronquiolos de menor calibre. Dado que se trata de material séptico (contiene bacterias), pueden provocar una neumonía lobar o segmentaria. Las bacterias más comunes son Pseudomonas Spp., E. Coli y bacterias Gram negativas, así como Neumococo o Klebsiella, Serratia o Proteus. Los síntomas son los típicos de una neumonía atípica con escasa fiebre en contraste con un deterioro general.

17 - Sarcoidosis pulmonar: Es una enfermedad granulomatosa sistémica que se presenta con lesiones cutáneas poliformes (placas infiltrativas, hepatoesplenomegalia, nódulos, artropatia, agrandamiento de parótidas y glándulas lagrimales, adenopatias), en ocasiones síntomas generales como fiebre, malestar, astenia, tos poco productiva y disnea. 

18- Síndrome de Sjögren: La alteración más frecuente respitaria es la neumopatía intersticial con características clínicas, radiológicas y funcionales respiratorias similares a las de la fibrosis pulmonar idiopática. El lavado broncoalveolar suele mostrar linfocitosis que, cuando se asocia a neutrofilia, indica una mala evolución de la enfermedad respiratoria. Se aconseja la práctica de biopsia pulmonar, ya que las entidades clínicas que pueden provocar afección intersticial en los pacientes con síndrome de Sjögren son variadas y tienen diferente pronóstico y distinta respuesta al tratamiento. El defecto secretor glandular del aparato respiratorio puede ocasionar síntomas variados, como sequedad nasal, epistaxis, disfonía o tos seca, y facilitar la aparición de bronquitis crónica obstructiva, bronquiectasias o neumonías de repetición. 

El diagnóstico diferencial de la Neumonías intrahospitalarias debe realizarse con todas las enfermedades que pueden producir fiebre e infiltrados pulmonares. Las más importantes son el infarto pulmonar después de tromboembolia pulmonar, la atelectasia por retención de secreciones, la hemorragia y el edema agudo de pulmón, las reacciones pulmonares a fármacos y la bronquiolitis obliterante con neumonía organizada. También en la fase fibroproliferativa del síndrome del distrés respiratorio agudo se manifiesta con infiltrados pulmonares y fiebre en bastantes ocasiones. 

El diagnóstico diferencial es difícil en los pacientes ventilados de forma mecánica porque éstos presentan a menudo retención de secreciones acompañada de infiltrados pulmonares, el síndrome del distrés respiratorio agudo es una entidad frecuente, y además reciben múltiples tratamientos y estan encamados de forma permanente, por lo que deben siempre descartarse la tromboembolia pulmonar y las reacciones pulmonares por fármacos. 

1.2.1.3.- SÍNDROME DE CONDENSACIÓN INFLAMATORIA INTERSTICIAL O NEUMOPATÍAS INTERSTICIALES DIFUSAS. 
Constituyen un grupo de afecciones con manifestaciones clínicas, radiográficas y funcionales respiratorias similares, en las cuales las principales alteraciones anatomopatológicas afectan las estructuras alveolointersticiales. El término enfermedad intersticial difusa no describe realmente el substrato anatomopatológico de dichas entidades clínicas, puesto que éstas afectan no sólo las estructuras alveolointersticiales sino también, en muchas ocasiones, las pequeñas vías aéreas, así como las arterias y venas pulmonares. Las enfermedades pulmonares profesionales, por hipersensibilidad y la sarcoidosis, son también neumopatías intersticiales. 
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CAUSAS DE ENFERMEDAD  PULMONAR INTERSTICIAL.

1.- Enfermedades de etiología conocida. Cabe destacar las siguientes: 

a) Enfermedades producidas por polvos inorgánicos o neumoconiosis, entre las cuales las más frecuentes son la silicosis, la asbestosis pulmonar y la neumoconiosis de los mineros de carbón. 

b) Enfermedades producidas por polvos orgánicos o alveolitis alérgicas extrínsecas, causadas por la inhalación repetida de partículas orgánicas (proteínas séricas de animales, bacterias termofílicas, hongos). Las más frecuentes son el pulmón del granjero y el pulmón del cuidador de aves. 

c) Enfermedades producidas por sustancias químicas, gases, vapores y aerosoles. Entre las sustancias químicas cabe mencionar al paraquat.  Entre los gases destaca el oxígeno, cuya respiración prolongada a altas concentraciones puede ser tóxica para el pulmón. La acción nociva de gases y vapores tóxicos depende de la intensidad y la duración de la exposición. Los poco solubles (dióxido nitroso, cloro y fosfeno) producen con facilidad lesiones parenquimatosas. Los vapores nitrosos pueden inhalarse en los silos de grano y durante la manipulación de ácido nítrico. En cambio, los solubles, como el amoníaco, no suelen causar lesiones parenquimatosas. 

d) Enfermedades producidas por fármacos. Los citostáticos constituyen el grupo farmacológico que con mayor frecuencia ocasionan enfermedad pulmonar intersticial; entre ellos cabe citar la bleomicina, el busulfán, el metotrexato, las nitrosoureas y el melfalán. Los antibióticos rara vez originan enfermedad pulmonar intersticial, con excepción de la nitrofurantoína. Otros fármacos capaces de ocasionar este tipo de enfermedad son las sales de oro, la sulfasalazina y la amiodarona. 
e) Radioterapia. La radioterapia torácica, utilizada en el tratamiento de pacientes con carcinoma de mama, esófago o pulmón o linfoma, puede desencadenar la aparición de neumopatía intersticial. 

f) El distrés respiratorio agudo, síndrome caracterizado por insuficiencia respiratoria grave, puede conducir a la aparición de neumopatía intersticial, aunque la incidencia de esta complicación es muy baja. 

2.- Enfermedades de etiología desconocida. Las principales son: fibrosis pulmonar idiopática, fibrosis pulmonar asociada a enfermedades del colágeno (artritis reumatoide, esclerodermia, lupus eritematoso sistémico, síndrome de Sjögren, dermatomiositis y conectivopatía mixta), neumonía intersticial linfoide, sarcoidosis, histiocitosis X, bronquiolitis obliterante con neumonía organizada, microlitiasis alveolar, enfermedades hereditarias (esclerosis tuberosa, neurofibromatosis y fibrosis pulmonar familiar), linfangioleiomiomatosis, proteinosis alveolar, enfermedad pulmonar intersticial asociada a hepatopatías (hepatitis crónica activa, cirrosis biliar primaria), enfermedad pulmonar intersticial asociada a enfermedades intestinales (enfermedad de Crohn, enfermedad de Whipple y colitis ulcerosa) y, por último, la amiloidosis, tanto primaria como secundaria. 
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NEUMOCONIOSIS O ENFERMEDADES PULMONARES DE ORIGEN OCUPACIONAL 
    Son afecciones relacionadas directamente con la inhalación de diversas sustancias del medio ambiente profesional —pueden ser polvos de origen mineral o inorgánico, orgánico, o gases irritantes— que se manifiestan después de un contacto persistente con una concentración determinada de alguna de ellas, y provocan la inflamación y la fibrosis pulmonar:

· Silicosis. Es una neumopatía parenquimatosa causada por la inhalación de polvo de sílice libre cristalino (cuarzo) por un período prolongado, que se caracteriza por una fibrosis pulmonar nodular aislada y en estadios más avanzados, por un conglomerado fibrótico con insuficiencia respiratoria.

· Antracosis. o  enfermedad del pulmón negro Es una neumopatía parenquimatosa originada por el Depósito nodular difuso de polvo en los pulmones como resultado de la exposición prolongada a polvo bituminoso o de antracita en los trabajadores de las minas de carbón. 

· Asbestosis. Esta neumoconiosis intersticial difusa se debe a la inhalación prolongada de polvo de asbesto (silicatos minerales fibrosos de distinta composición química) en la minería, el molido, la manufacturación o la instalación (de aislamientos, por ejemplo) o retirada de los productos de asbesto. El riesgo de desarrollar asbestosis, cáncer de pulmón o mesotelioma guarda relación con la exposición acumulativa a lo largo de la vida a las fibras de asbesto. Esta sustancia parece promover, pero no iniciar el cáncer. La incidencia de cáncer es mayor en fumadores con asbestosis y existe una relación dosis-respuesta. Se ignora si el riesgo es mayor en no fumadores, pero, en caso afirmativo, sería mínimo. El riesgo de desarrollar un cáncer de pulmón aumenta todavía más en los pacientes expuestos al asbesto y que fuman mucho, sobre todo >1 paquete/d.

· Beriliosis. Es una neumopatia granulomatosa generalizada con manifestaciones pulmonares producida por inhalación de polvo o humos que contengan productos o compuestos con Berilio, metal raro que en la actualidad se utiliza  en la alta tecnología.
· Asma Ocupacional. Obstrucción reversible, difusa e intermitente de las vías aéreas producida por un alergeno específico presente en el lugar de trabajo. El asma profesional es distinto de la broncoconstricción en pacientes con asma idiopático expuestos a un irritante. Muchos irritantes presentes en el ámbito laboral pueden exacerbar un asma idiopático, pero dichas reacciones no se consideran asma profesional. El asma profesional suele empezar tras 18 meses a 5 años de exposición y nunca se produce al mes de empezar a trabajar, salvo que exista una sensibilización previa. Una vez producida la sensibilización al alergeno específico, la persona responde de forma invariable frente a concentraciones muy inferiores del alergeno que las que determinan la respuesta en condiciones normales (medidas en ppm o ppb). El asma profesional afecta a una minoría de los trabajadores. 

· Bisinosis. Broncoconstricción que se produce en personas que trabajan con algodón, lino y cáñamo, es decir en los manipuladores de esos productos en huertos, cargadores, hatanes, hilanderos y tapiceros. 

· Bagazosis. Es un síndrome producido por la exposición al bagazo de la caña de azúcar.
· El síndrome del edificio enfermo incluye una serie de procesos patológicos producidos por la exposición a diversos agentes nocivos. Suele afectar a personas que trabajan en edificios de oficinas o de otro tipo que albergan a muchos trabajadores en proximidad. Se suele producir en edificios nuevos "comprimidos", diseñados para evitar la pérdida de calor, con ventanas que no se abren y con sistemas de calefacción y aire acondicionado comunes. El aumento de CO2 que se suele producir en estos edificios se considera una causa frecuente del síndrome del edificio enfermo. Los pacientes afectados sufren ansiedad, hiperventilan y pueden desarrollar tetania y disnea intensa. Otro problema puede derivar de la entrada del humo de los camiones y otros vehículos a las tomas de aire, con la consiguiente exposición excesiva al monóxido de carbono, óxidos de nitrógeno, diversos aldehídos y otras sustancias nocivas. 
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NEUMONITIS POR HIPERSENSIBILIDAD. (Alveolitis alérgicas extrínsecas) 
Constituyen un grupo de enfermedades cuyo denominador común es la bronquioloalveolitis, es decir, una reacción inflamatoria bronquiolar, alveolar e intersticial, con acumulación en estas estructuras, de linfocitos, y presencia de macrófagos de tipo espumoso y escasos granulomas. 

ETIOLOGIA
Aunque una inflamación de este tipo puede ser secundaria al efecto adverso en el tejido pulmonar producido por determinados fármacos, el término alveolitis alérgica extrínseca suele restringirse a las manifestaciones clínicas producidas por inhalación de productos orgánicos. Dada la gran cantidad de productos de origen orgánico que el hombre puede inhalar, la lista de alveolitis alérgicas extrínsecas resulta cada día más extensa (tabla)
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Con la tuberculosis miliar. Las cifras bajas de hematíes y hemoglobina, junto con alteraciones en el recuento y la fórmula leucocitarios, la hipoalbuminemia y la hiponatremia apoyan el diagnóstico de tuberculosis, mientras que la hipergammaglobulinemia va en favor de la alveolitis alérgica extrínseca. La tinción para el bacilo tuberculoso en esputo, espontáneo o inducido, la prueba de Mantoux, que al igual que el resto de la batería de pruebas de inmunidad retardada a menudo es negativa en la alveolitis alérgica, y la práctica de la prueba cutánea inmediata frente al antígeno en cuestión, ayudarán en 24-48 horas a la rápida orientación diagnóstica diferencial entre las dos entidades, que posteriormente deberá confirmarse. 

Con la fibrosis pulmonar idiopática, la sarcoidosis y con las demás enfermedades pulmonares intersticiales difusas, no va a ser difícil el diagnóstico diferencial.
Quizá vale la pena distinguir a la alveolits alérgica extrínseca del síndrome tóxico por polvos orgánicos (micotoxicosis) que es un cuadro producido tras inhalación de polvo orgánico (granos) y que cursa con fiebre, escalofríos, tos, disnea, tirantez pretorácica, dolores musculares y náuseas, pero que tiene lugar a las 24-72 horas de la exposición masiva; en éste, además, la detección de precipitinas es usualmente negativa, en el lavado broncoalveolar predominan los neutrófilos, la radiografía de tórax es normal y suele ocurrir únicamente tras inhalación de grandes cantidades de polvo. La afectación suele también ocurrir en los otros compañeros de trabajo en contacto con el polvo. 

ENFERMEDADES INTERSTICIALES PRODUCIDAS POR FÁRMACOS 

Los fármacos pueden ocasionar neumopatía intersticial por su efecto tóxico directo sobre el parénquima pulmonar o bien por mecanismos inmunológicos o inflamatorios. 
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Los citostáticos constituyen el grupo farmacológico que con mayor frecuencia ocasiona neumopatía intersticial. En los pacientes inmunodeprimidos, que suelen ser tratados con estos fármacos, es la causa del 20% de los infiltrados pulmonares. El cuadro clínico se caracteriza por disnea progresiva, tos y en ocasiones fiebre, que aparecen a los pocos días o semanas de la administración del fármaco. En la exploración física se auscultan estertores; la acropaquia es infrecuente. La radiografía de tórax se caracteriza por infiltrados intersticiales o alveolointersticiales difusos, aunque en las fases iniciales de la enfermedad pueden ser localizados. 
El diagnóstico se establece por el antecedente de la administración del fármaco, el cuadro clínico y los resultados de la biopsia transbronquial o abierta. La fórmula celular del lavado broncoalveolar no presenta características definidas, aunque en la mayoría de casos el cociente linfocitos T colaboradores/T supresores-citotóxicos está disminuido. La incidencia de neumopatía intersticial por bleomicina es del 10% en pacientes que han recibido más de 450 U. La oxigenoterapia es un factor agravante, por lo que se aconseja administrar O2 con la mínima fracción inspirada (FiO2) posible a los pacientes tratados con este fármaco. En algunos casos la evolución es hacia la fibrosis pulmonar. La mitomicina C puede ocasionar neumopatía intersticial, sobre todo cuando se administra junto con fluorouracilo y vinblastina. El busulfán causa enfermedad intersticial después de 6-8 semanas de tratamiento, aunque se han descrito casos después de más de 40 meses. La enfermedad pulmonar puede desarrollarse después de abandonar el tratamiento. La ciclofosfamida ocasiona neumopatía intersticial semanas después de su administración, independientemente de la dosis. La enfermedad puede evolucionar a la fibrosis pulmonar secundaria. El metotrexato causa neumonitis granulomatosa en el 5% de los pacientes con artritis reumatoide tratados con este fármaco. La forma de presentación es aguda o subaguda, sin relación con la dosis o el tiempo de administración. La radiografía de tórax puede mostrar adenopatías hiliares y derrame pleural en el 10% de los casos. La evolución es hacia la curación al suprimir el fármaco. La carmustina puede causar enfermedad intersticial en los pacientes tratados con dosis superiores a 1.500 mg/m2. Se caracteriza por afectar los lóbulos superiores y por su larga evolución, ya que puede permanecer asintomática durante largo tiempo. Otros citostáticos que pueden ser responsables de enfermedad intersticial son arabinósido de citosina, procarbazina, zinostatina y etopósido. 

Los antibióticos rara vez causan neumopatía intersticial. La nitrofurantoína produce dos tipos de neumopatía: aguda y crónica. La forma aguda se inicia entre 2 h y 7 días después de instaurar el tratamiento, con fiebre, disnea y tos seca. Puede cursar con eosinofilia periférica y derrame pleural. El lavado broncoalveolar muestra linfocitosis. Los síntomas mejoran al retirar el fármaco. La forma crónica, caracterizada por síntomas similares a los de la fibrosis pulmonar idiopática, ocurre a los 6-12 meses del tratamiento. Aunque el cuadro clínico suele mejorar tras suspender la administración del fármaco, en algunos casos evoluciona a la insuficiencia respiratoria grave. La neumopatía intersticial por sulfasalazina tiene un inicio insidioso, al cabo de 1-8 meses de comenzar el tratamiento. Son frecuentes la fiebre y la eosinofilia periférica. La sintomatología y los infiltrados pulmonares generalmente desaparecen al retirar el fármaco. 

Las sales de oro, utilizadas para el tratamiento de la artritis reumatoide, causan enfermedad pulmonar intersticial varios meses después de su administración. La radiografía de tórax revela infiltrados intersticiales en los campos pulmonares superiores, hallazgo que permite distinguir la neumopatía por sales de oro y la enfermedad intersticial asociada a la artritis reumatoide, que afecta a los lóbulos inferiores. Cursa con eosinofilia periférica y linfocitosis en el lavado broncoalveolar. La sintomatología y los infiltrados pulmonares suelen mejorar al suprimir el fármaco, pero en ocasiones debe recurrirse a la administración de glucocorticoides. 

La incidencia de neumopatía intersticial ocasionada por amiodarona es del 6%. Por lo general, ocurre cuando se ha administrado el fármaco en dosis superiores a 400 mg/día durante 1 o 2 meses, pero se han descrito casos con dosis inferiores. La radiografía de tórax muestra infiltrados intersticiales o alveolointersticiales asimétricos que afectan de forma predominante los lóbulos superiores. Puesto que muchos de los pacientes tratados con este fármaco presentan insuficiencia cardíaca, la sintomatología y las alteraciones radiográficas pueden atribuirse erróneamente a fallo cardíaco. Los hallazgos de la TC pueden ser útiles para la orientación diagnóstica. La fórmula celular del lavado broncoalveolar no muestra características definidas, pero el cociente linfocitos T colaboradores/ T supresores citotóxicos está disminuido. El curso es variable, con resolución de la enfermedad después de suprimir el fármaco e instaurar tratamiento con glucocorticoides, aunque no es infrecuente la evolución a la fibrosis pulmonar, con un cuadro clínico indistinguible del de la fibrosis pulmonar idiopática. 

Otros fármacos que pueden ocasionar neumopatía intersticial son la nilutamida, utilizada para el tratamiento del cáncer de próstata, y el interferon-alfa, utilizado para el tratamiento de la hepatitis crónica. 

ENFERMEDAD INTERSTICIAL POR RADIOTERAPIA 

La radioterapia torácica, utilizada con fines terapéuticos en linfomas, neoplasias bronquiales y mamarias, puede ser causa de neumopatía intersticial difusa. Aunque la gravedad de la enfermedad depende de la dosis de irradiación y de la extensión de tejido pulmonar irradiado, se han descrito casos con dosis bajas de irradiación. El cuadro clínico se caracteriza por dos estadios: uno inicial y agudo, a los 2 meses de concluir la irradiación, y otro tardío, al cabo de 9 meses, con un intervalo entre ambos estadios. La fase aguda se caracteriza por tos seca persistente, fiebre, disnea e infiltrados alveolointersticiales localizados en la zona irradiada, que pueden extenderse a zonas próximas. En los casos en los que se ha realizado irradiación de todo el parénquima pulmonar, puede aparecer insuficiencia respiratoria grave. El tratamiento con glucocorticoides es efectivo, sobre todo en los casos con insuficiencia respiratoria grave. La fase tardía se caracteriza por el desarrollo de fibrosis pulmonar secundaria, en la que el tratamiento con glucocorticoides es absolutamente ineficaz. 

NEUMOPATÍAS INTERSTICIALES DE ETIOLOGÍA DESCONOCIDA: 
· Fibrosis pulmonar idiopática. Inflamación crónica de las paredes alveolares con fibrosis progresiva de etiología desconocida. La fibrosis pulmonar idiopática (FPI), o alveolitis fibrosante criptogenética, produce del 50 al 60% de los casos de neumopatía intersticial idiopática. La FPI presenta unas características clínicas y morfológicas específicas, de forma que no se debe emplear este término para describir todas las neumopatías intersticiales de etiología desconocida. La neumonía intersticial habitual (NIH), un patrón histopatológico específico de neumonía intersticial, es el patrón clásico de la biopsia pulmonar en casos de FPI. Con pequeño aumento parece que el tejido es heterogéneo, con alternancia de zonas de pulmón normal y otras de inflamación intersticial, fibrosis y aspecto en panal. Estos cambios afectan la porción periférica subpleural del parénquima con más intensidad. La inflamación intersticial corresponde a un infiltrado de los septos alveolares por linfocitos, células plasmáticas e histiocitos, acompañados de hiperplasia de los neumocitos tipo II. Las zonas fibróticas aparecen compuestas sobre todo de colágeno acelular denso, aunque se pueden observar focos aislados de proliferación fibroblástica (focos fibroblásticos), zonas de enfermedad inicial activa, sobre todo intraalveolares. Las zonas de pulmón en panal corresponden a espacios aéreos fibróticos quísticos, revestidos con frecuencia por epitelio bronquiolar y rellenos de moco. En el seno del moco se pueden acumular neutrófilos. En las zonas de fibrosis y panal se suele observar hiperplasia del músculo liso. La distribución paraseptal y subpleural, de carácter parcheado, y la heterogeneidad temporal resultan muy útiles para diagnosticar una NIH. 

· Neumonía intersticial aguda. Forma de lesión pulmonar fulminante de desarrollo rápido y poco frecuente. La neumonía intersticial aguda (NIA) o síndrome de Hamman-Rich suele producirse en una persona previamente sana y afecta por igual a hombres y mujeres. La mayoría de los pacientes tienen más de 40 años (edad media 50; intervalo de 7 a 83 años). La presentación clínica de la NIA recuerda al síndrome de distrés respiratorio del adulto (SDRA) y posiblemente corresponda a un subtipo de esta entidad El patrón morfológico de la NIA es una lesión alveolar difusa en fase de organización, una reacción inespecífica frente a diversas causas de daño pulmonar. Las características fundamentales son la falta de especificidad y unas fases temporales características: aguda, organizativa y cicatrizal, cada una de las cuales presenta un aspecto morfológico típico. Como las biopsias se realizan generalmente en fases avanzadas del diagnóstico, no se suele ver el estado agudo exudativo. El estadio organizativo se caracteriza por engrosamiento importante de los septos alveolares por edema intersticial, infiltración inflamatoria, proliferación de fibroblastos en el intersticio y los espacios aéreos, hiperplasia de las células de tipo II, colapso y aposición de los septos alveolares adyacentes, presencia de membranas hialinas (más importante en fase aguda) en zonas focales a lo largo de los septos alveolares y trombos en las arterias de pequeño calibre. 

· Neumonía intersticial descamativa. Inflamación pulmonar crónica caracterizada por infiltración de los espacios aéreos por mononucleares. La neumomía intersticial descamativa (NID) constituye una entidad clínica y morfológica definida, que suele afectar a fumadores de 30 a 40 años. La mayor parte de los pacientes consultan por disnea. La NID se distingue morfológicamente de la neumonía intersticial habitual (NIH) porque suele ser difusa y de aspecto uniforme. Se produce un ensanchamiento leve o moderado de los septos alveolares por tejido fibroso, con infiltración moderada del intersticio por linfocitos, células plasmáticas y ocasionales eosinófilos. Los alvéolos se revisten por neumocitos cuboides grandes. La característica más destacada es la presencia de numerosos macrófagos en los espacios aéreos más distales. Se puede producir pulmón en panal, pero no tan extenso ni tan llamativo como en la NIH. Algunos autores consideran artificioso distinguir estas dos entidades, porque se pueden producir ambos patrones morfológicos en el mismo pulmón (probablemente como fases distintas del mismo proceso). Sin embargo, la reacción parecida a la NID suele ser mínima en la NIH y no presenta la misma uniformidad en la afectación descrita en la NID. 

· Neumopatía intersticial asociada a bronquiolitis respiratoria. Un síndrome clínico definido que se produce en fumadores o ex fumadores. El principal dato morfológico es la presencia de un proceso inflamatorio que afecta a los bronquiolos respiratorios y membranosos. Son característicos los macrófagos llenos de pigmento pardo. Los bronquiolos pueden estar ectásicos con estasis del moco, y sus paredes aparecen ligeramente engrosadas. Con frecuencia se observa un epitelio metaplásico en el bronquiolo que se extiende hacia los alvéolos adyacentes. La presentación clínica se parece a otras enfermedades intersticiales pulmonares: tos, disnea de esfuerzo y estertores en la auscultación. Las pruebas de laboratorio no resultan útiles. La radiografía de tórax suele mostrar opacidades reticulares finas o, en menos ocasiones, nodulares intersticiales difusas con volúmenes pulmonares normales. Otras características son el engrosamiento de la pared bronquial, la prominencia del intersticio peribroncovascular, pequeñas opacidades regulares o irregulares y pequeñas sombras periféricas en anillo. La HRCT confirma la presencia de opacidades. En las pruebas de función pulmonar el patrón típico es mixto, obstructivo-restrictivo, con un incremento aislado en el volumen residual. La gasometría muestra una ligera hipoxemia. 

· Bronquiolitis obliterativa idiopática con neumonía organizativa. Síndrome clinicopatológico específico de etiología desconocida en el que se desarrollan focos de neumonía organizativa y tejido de granulación que obstruyen los bronquiolos y los alvéolos. La bronquiolitis obliterativa idiopática con neumonía organizativa (BONO idiopática) o neumonitis organizativa criptogenética afecta por igual a hombres y mujeres y suele comenzar entre los 40 y los 50 años. En casi 3/4 partes de los pacientes los síntomas evolucionan en <2 meses y pocos presentan síntomas desde >6 meses antes del diagnóstico. El inicio de la enfermedad viene precedido por un proceso seudogripal con tos, fiebre, malestar, fatiga y pérdida de peso en 2/5 partes de los pacientes. Se suelen auscultar estertores inspiratorios. 

· Neumonitis intersticial linfocitaria. Proceso poco frecuente con proliferación benigna de linfocitos maduros en el intersticio y en los espacios alveolares pulmonares. La neumonitis intersticial linfocitaria (NIL) es poco frecuente en adultos, siendo más habitual en niños. Hasta 3/4 de los pacientes muestran alguna alteración de las proteínas séricas, especialmente una gammapatía policlonal y, sobre todo en niños, hipogammaglobulinemia. El síndrome de Sjögren se asocia en 1/4 de los casos pùblicados de NIL. La enfermedad pulmonar puede anteceder al diagnóstico de la enfermedad asociada o producirse después de él. Hasta la mitad de los lactantes y niños con VIH pueden debutar con una NIL como primer problema. Los síntomas de presentación más habituales son tos y disnea, lentamente progresiva en meses e incluso años; también puede observarse pérdida de peso, fiebre, artralgias y dolor torácico de tipo pleurítico. En la exploración torácica se pueden detectar estertores. Otros hallazgos como la hepatosplenomegalia, la artritis y la linfadenopatía se relacionan con las enfermedades subyacentes. 
· Granulomatosis de células de Langerhans (Histiocitosis X). Grupo de enfermedades caracterizadas por la proliferación de histiocitos. Las lesiones granulomatosas pueden afectar a muchos órganos, sobre todo los pulmones y los huesos. Se desconoce la etiología. Morfológicamente los cambios empiezan con una proliferación progresiva de histiocitos e infiltración por eosinófilos. Por último se produce una fase fibrosa con escasa infiltración celular. Los pulmones muestran grados variables de granulomatosis, fibrosis y patrón "en panal". Los cuerpos X de los histiocitos, demostrados con microscopia electrónica, se consideran característicos y se pueden ver dentro de histiocitos o de macrófagos alveolares cuando se analiza el líquido del lavado alveolar. 

· La enfermedad de Letterer-Siwe es un proceso sistémico que aparece antes de los 3 años. Sin tratamiento, suele ser mortal. Con frecuencia se produce afectación cutánea, ganglionar, ósea, hepática y esplénica. Una complicación frecuente es el neumotórax. 

· El síndrome de Hand-Schüller-Christian es un proceso multifocal que suele comenzar en la primera infancia, pero puede aparecer en edades medias avanzadas. Los pulmones y los huesos son los órganos más afectados, aunque también se pueden afectar otros. En pocos casos se produce una tríada de defectos óseos, exoftalmos y diabetes insípida. La biopsia tisular, realizada habitualmente en lesiones cutáneas u óseas, es necesaria para confirmar el diagnóstico. 

· El granuloma eosinófilo pulmonar (histiocitosis X pulmonar) es una enfermedad pulmonar difusa poco frecuente y relacionada con el tabaco. Este proceso suele afectar a adultos de 20 a 40 años y es más frecuente en varones. Histológicamente se caracteriza por inflamación peribronquial con agregados de células de Langerhans, linfocitos, células plasmáticas, neutrófilos y eosinófilos. La presentación clínica varía desde formas asintomáticas (un 16% de los casos) hasta la enfermedad rápidamente progresiva. La mayor parte de los pacientes presentan una enfermedad persistente o progresiva. Los síntomas de presentación más frecuentes son la tos, la disnea, el dolor torácico, la pérdida de peso y la fiebre. En un 25% de los pacientes se produce neumotórax, que en ocasiones es la primera manifestación de la enfermedad. La hemoptisis y la diabetes insípida son complicaciones poco frecuentes. La exploración física suele ser normal. 

· Linfangioleiomiomatosis. Es una enfermedad infrecuente caracterizada por la proliferación de músculo liso en vasos linfáticos, bronquiolos y vasos pulmonares. Afecta de forma exclusiva a mujeres jóvenes en edad fértil. El hecho de que la enfermedad empeore durante el embarazo, en el posparto y después de tratamientos con estrógenos, parece indicar que existen factores hormonales en su patogenia. Las manifestaciones clínicas consisten en tos, disnea de esfuerzo, hemoptisis, neumotórax recurrente y derrame pleural quiloso. La hemoptisis es consecuencia de la obstrucción de los vasos pulmonares; el derrame quiloso, de la obstrucción de los vasos linfáticos, y el neumotórax, de la formación de quistes pulmonares. En raras ocasiones se asocia a ascitis quilosa, quiluria, quilopericardio, quiloptisis y linfedema de las extremidades inferiores. La radiografía de tórax muestra infiltrados intersticiales con derrame pleural y aumento de tamaño de los campos pulmonares. En la TC se observan imágenes características, que consisten en quistes aéreos diseminados de paredes delgadas, rodeados de áreas de parénquima pulmonar normal. A diferencia de la mayoría de las enfermedades intersticiales, la exploración de la función respiratoria se caracteriza por un patrón ventilatorio obstructivo o mixto. El diagnóstico puede establecerse por biopsia transbronquial, aunque en muchos caos debe practicarse biopsia pulmonar abierta. 

· Microlitiasis alveolar. Es una enfermedad rara de etiología desconocida, que se caracteriza por el depósito en los alveolos de microlitos constituidos por calcio y fósforo, asociado o no a fibrosis pulmonar. La edad de presentación es variable y se han descrito casos que afectan a varios miembros de la misma familia. En las primeras fases de la enfermedad, los pacientes están asintomáticos. Cuando los microlitos ocupan totalmente los espacios alveolares y/o se desarrolla fibrosis pulmonar, los pacientes presentan disnea, tos seca y estertores crepitantes y acropaquia en la exploración física. La radiografía de tórax muestra alteraciones características, que consisten en opacidades micronodulillares difusas de densidad cálcica en los lóbulos inferiores, que pueden formar conglomerados y borrar la silueta cardíaca y el diafragma. Algunos casos pueden cursar con infiltrados reticulares o reticulonodulillares. Un signo radiográfico típico de la enfermedad es el de la pleura negra, que resulta del contraste de la densidad cálcica del parénquima pulmonar con la ausencia de afectación pleural. La exploración de la función respiratoria es normal en las fases iniciales de la enfermedad, pero cuando se asocia fibrosis pulmonar aparecen las alteraciones propias de las neumopatías intersticiales. 
· Proteinosis alveolar. Es una enfermedad de etiología desconocida caracterizada por el acúmulo en los alveolos de material acelular lipoproteináceo PAS-positivo, como consecuencia de alteraciones en la síntesis y/o degradación del surfactante pulmonar. Existen tres formas de presentación clínica: a) asintomática con alteraciones radiográficas; b) insidiosa con tos seca y disnea de esfuerzo, y c) de inicio agudo con fiebre e infección pulmonar sobreañadida. Es rara la presencia de estertores crepitantes y acropaquia. Los análisis sanguíneos muestran aumento de la LDH, que suele disminuir con el tratamiento y/o la resolución de la enfermedad. En la radiografía de tórax se observan infiltrados alveolares bilaterales con broncograma aéreo en campos pulmonares medios e inferiores, que en ocasiones adoptan la forma en alas de mariposa. La exploración de la función respiratoria se caracteriza por las alteraciones propias de las enfermedades intersticiales. El diagnóstico puede realizarse por el hallazgo de material lipoproteináceo PAS-positivo en el lavado broncoalveolar y por biopsia transbronquial, aunque en ocasiones debe practicarse biopsia pulmonar abierta. Existen formas secundarias de proteinosis alveolar, asociadas a enfermedades hematológicas (linfoma, leucosis), SIDA con neumonía por Pneumocystis carinii y silicosis (silicoproteinosis). Son frecuentes las infecciones secundarias por gérmenes oportunistas, principalmente por Nocardia, debido a la disminución de la función de los macrófagos alveolares.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL: 

1.  Insuficiencia cardíaca. La insuficiencia cardíaca izquierda puede ocasionar infiltrados intersticiales en la radiografía de tórax y alteraciones funcionales respiratorias similares a las de las neumopatías intersticiales. El diagnóstico se establece mediante la historia clínica, el ECG y la presencia de cardiomegalia en la radiografía de tórax. No obstante, el edema pulmonar ocasionado por el infarto de miocardio puede cursar con imagen pulmonar intersticial sin cardiomegalia. Mención especial merece la neumopatía intersticial secundaria a la administración de amiodarona, que suele presentarse en pacientes con insuficiencia cardíaca. En muchos casos es difícil dilucidar si las manifestaciones clinicorradiográficas se deben a insuficiencia cardíaca o a la toxicidad del fármaco. La presencia de otros signos de insuficiencia cardíaca y la desaparición de la sintomatología y de las alteraciones radiográficas con tratamiento apropiado indicarán que la insuficiencia cardíaca es la responsable del cuadro clínico. 

2.  Bronquiectasias. Pueden cursar con estertores crepitantes, acropaquia, e infiltrados intersticiales en la radiografía de tórax. El diagnóstico diferencial no suele plantear dificultades, puesto que las bronquiectasias se acompañan de expectoración abundante, hemoptisis y neumonías de repetición. 

3.  Neumonías víricas. Las neumopatías ocasionadas por virus y Mycoplasma pneumoniae suelen cursar con imágenes radiográficas intersticiales, fiebre, disnea y tos de varios días de duración. El diagnóstico diferencial debe realizarse con las alveolitis alérgicas extrínsecas, que en su forma aguda, cursan con un cuadro clínico similar. En algunos casos es difícil diferenciar estas dos entidades clínicas, aunque debe sospecharse la alveolitis alérgica extrínseca cuando el cuadro clínico se presenta de forma repetida. 

4.  Tuberculosis pulmonar. Es poco frecuente que la tuberculosis ocasione una imagen radiográfica pulmonar intersticial. La imagen típica es la de nódulos de pequeño tamaño (tuberculosis miliar). En cualquier caso, los síntomas sistémicos y la afección de otros órganos (tubérculos coroides en retina, afección hepática) permiten el diagnóstico diferencial. 

5.  Linfangitis carcinomatosa. El cuadro clínico es subagudo, con disnea progresiva y tos persistente, aunque en algunos casos la progresión es más lenta. Es rara la presencia de estertores crepitantes y acropaquia. La radiografía de tórax puede mostrar pequeños derrames pleurales, unilaterales o bilaterales, en los que a menudo se encuentran células neoplásicas. Cuando existe una enfermedad neoplásica maligna en otro órgano, el diagnóstico diferencial plantea pocas dificultades. 

6.  Infiltrados pulmonares en pacientes inmunodeprimidos. Estos pacientes presentan con gran frecuencia infiltrados pulmonares intersticiales, en general de etiología infecciosa por gérmenes oportunistas, aunque en ocasiones pueden deberse a la misma enfermedad de base (linfoma, leucosis) o a hemorragia. Deben distinguirse de los infiltrados ocasionados por citostáticos, fármacos que suelen tomar estos pacientes. 

7.  Hemorragia pulmonar. Los síndromes hemorrágicos pulmonares comprenden un grupo de enfermedades (hemosiderosis pulmonar idiopática, síndrome de Goodpasture) que se caracterizan por hemoptisis y anemia. La radiografía de tórax muestra imágenes difusas de características alveolares, aunque los brotes repetidos de hemorragia pulmonar pueden ocasionar imágenes intersticiales difusas persistentes. Las características clínicas de las diferentes enfermedades asociadas a hemorragia pulmonar difusa suelen ser suficientes para establecer el diagnóstico. 

8.  Vasculitis pulmonares. Las vasculitis incluyen una serie de entidades clínicas en las que la participación pulmonar suele producirse en el contexto de una enfermedad generalizada con afección multiorgánica. Ocasionan imágenes radiográficas difusas, aunque raras veces con las características típicas de las enfermedades pulmonares intersticiales La afección pulmonar por las vasculitis suele cursar con imágenes de características alveolares, muchas veces cambiantes. 

9.  Eosinofilias pulmonares. Cursan con manifestaciones clínicas y radiográficas similares a la bronquiolitis obliterante con neumonía organizada. 

10. Neumonía lipoidea. Es una enfermedad ocasionada por la aspiración repetida de aceites minerales en pacientes tratados de forma continuada con laxantes o gotas nasales que contienen estas sustancias. El cuadro clínico se caracteriza por tos y disnea de esfuerzo progresiva. La radiografía de tórax muestra imágenes muy diversas: infiltrados alveolares localizados, opacidades similares a las observadas en el cáncer de pulmón y, en ocasiones, infiltrados intersticiales bilaterales en lóbulos inferiores, indistinguibles de los causados por las neumopatías intersticiales. El diagnóstico se establece por la detección de partículas de grasa en los macrófagos obtenidos por lavado broncoalveolar o por biopsia pulmonar transbronquial o abierta. 

SARCOIDOSIS PULMONAR: La sarcoidosis o enfermedad de Besnier-Boeck es una enfermedad inflamatoria granulomatosa multisistémica de carácter autoinmune, que afecta el pulmón en el 90% de los casos en forma de adenopatías hiliares bilaterales, asociadas o no a infiltrados pulmonar. 

Cuadro Clínico: La enfermedad puede manifestarse en cualquier órgano del cuerpo, con mayor frecuencia en el pulmón y ganglios intratorácicos. También son frecuentes las manifestaciones oculares, cutáneas y hepáticas. 

Se presenta con lesiones cutáneas poliformes (placas infiltrativas, hepatoesplenomegalia, nódulos, artropatia, agrandamiento de parótidas y glándulas lagrimales, adenopatias), en ocasiones síntomas generales como fiebre, malestar, astenia, tos poco productiva y disnea.

Etiología. Es desconocida, la hipótesis más aceptada es que se trata de una respuesta inmunológica a exposición de factores ambientales en individuos genéticamente predispuestos.

Clasificación. 

· Estadio 0 la radiografía de tórax es normal; representa el 10% de los casos de sarcoidosis. 

· Estadio I hay adenopatías hiliares bilaterales; es la forma de presentación más común. Las adenopatías hiliares son simétricas y bien delimitadas; la afección unilateral obliga a descartar otras enfermedades. Con frecuencia se asocian adenopatías paratraqueales derechas y, a diferencia del linfoma, sólo en raras ocasiones se objetivan adenopatías en el mediastino anterior y superior. Excepcionalmente, en los casos de evolución crónica, las adenopatías pueden calcificarse y adoptar el aspecto de cáscara de huevo. 

· Estadio II hay adenopatías hiliares bilaterales e infiltrados pulmonares. La imagen radiográfica puede ser muy variada, si bien el hallazgo más frecuente consiste en la aparición de un patrón reticulonodulillar distribuido de forma simétrica y con predominio perihiliar y en lóbulos superiores. En ocasiones adopta un patrón más miliariforme, mientras que en otras se observan nódulos mal definidos. En algunos casos se observan patrones alveolares con broncograma aéreo. 

· Estadio III hay infiltrados pulmonares bilaterales sin afectación hiliar. Diversos autores subclasifican este estadio en los subgrupos A y B según exista o no evidencia radiológica de fibrosis pulmonar. El subgrupo A sería similar al estadio II, pero sin signos radiológicos de adenopatías mediastínicas. 

· Estadio IV corresponde a los casos de evolución crónica e irreversible y se caracteriza por pérdida progresiva del volumen pulmonar con retracción hiliar, fibrosis en campos medios e hiperinsuflación en bases pulmonares. En esta fase a menudo se desarrollan bullas apicales. La TC de tórax puede mostrar alteraciones pulmonares que sugieran el diagnóstico de la enfermedad y está indicada en los casos en los que la radiografía de tórax no es típica. La TC de tórax no aporta información adicional en el seguimiento de la enfermedad. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL:
1.- Infecciosas:

· Micobacterianas: TB, Micobacterias atípicas.

· Fúngicas: Aspergilosis, Blastomicosis, Coccidioidomicosis, infección criptocócica, histoplasmosis.

· Otras: Brucelosis, Enfermedad por arañazo de gato (sólo ganglios linfáticos), infección por Micoplasma, infección por Pneumocystis jiroveci (anteriormente         P. carinii), sífilis.

2.- Neumatológicas:

· Artritis reumatoidea juvenil

· Artritis reumatoidea

· Linfadenitis de Kikuchi (sólo ganglios linfáticos)

· Granulomatosis sarcoidea necrosante.

· Granulomatosis de Wegener.

· Síndrome de Sjögren.

3.-  Neoplasias malignas dermatológicas:

· Linfoma de Hodgkin

· Linfoma no Hodgkin

· Linfoma esplénico

4.- Hipersensibilidad:

· Metales ocupacionales: Aluminio, Berilio, Titanio, Circonio.

· Antígenos orgánicos que producen neumonitis  por hipersensibilidad: Actinomicetos, Antígenos de las micobacterias atípicas, Hongos, Esporas de champiñón, otros aerosoles biológicos.

· Antígenos inorgánicos que producen neumonitis  por hipersensibilidad: Isocianatos, Piretrinas

· Reacción a fármacos

5.- Otras: Enfermedad inflamatorias intestinal, aspiración o inoculación de un cuerpo extraño, Hepatitis granulomatosa, Lesión granulomatosa de significado incierto, Neumonía intersticial linfocítica.

1.2.2.- SÍNDROME DE CONDENSACIÓN ATELECTÁSICA
Los alvéolos se pliegan sobre sí mismos con desaparición del contenido gaseoso, por procesos que obstruyen las vías aéreas interfiriendo la entrada del aire y permitiendo con ello que el contenido alveolar pase a la sangre

Las atelectasias pueden ser agudas o crónicas. En la atelectasia crónica, la zona afectada suele estar constituida por una mezcla compleja de falta de aire, infección, bronquiectasias, destrucción y fibrosis. 

Cuadro Clínico: Varía con la extensión del proceso. Si la obstrucción afecta un bronquio tronco, la atelectasia será masiva; si un bronquio mediano, será parcial o lobar; pero si son bronquios de pequeño calibre se constituirá una atelectasia segmentaria. Estas últimas suelen carecer de manifestaciones clínicas, pero las masivas y lobares, sobre todo si son de instalación brusca, se acompañan de disnea, punta de costado y fiebre. 

Examen físico: 

Inspección: disminución de la expansión respiratoria. En la atelectasia masiva puede haber retracción del hemitórax, tiraje y reducción de los espacios intercostales. Palpación: disminución de la expansión respiratoria. Las vibraciones vocales están disminuidas o abolidas. Percusión: matidez. En las atelectasias de gran extensión puede apreciarse la desviación de la matidez del mediastino hacia el lado afectado. Auscultación: murmullo vesicular abolido con silencio respiratorio y broncofonía disminuida o abolida. No auscultación de la voz. 

DIAGNÓSTICO ETIOLÓGICO 

En los adultos, la causa principal de las atelectasias agudas o crónicas es la obstrucción intraluminal bronquial, que se suele deber a tapones de exudado bronquial viscoso, tumores endobronquiales, granulomas o cuerpos extraños. Otras causas son las estenosis, la distorsión o el curvamiento de los bronquios, la compresión externa por un tumor, por ganglios hipertrofiados o un aneurisma, la compresión pulmonar externa por líquido o gas (derrame pleural o neumotórax) y la deficiencia de surfactante. Estos factores pueden facilitar la formación de atelectasias en diversos procesos, como la toxicidad por O2, fármacos o sustancias químicas, el edema de pulmón, el síndrome del distrés respiratorio del adulto o del niño, el embolismo pulmonar, la anestesia general y la ventilación mecánica. 

Las microatelectasias difusas, una manifestación precoz de la toxicidad por O2 y los síndromes de distrés respiratorio neonatal y del adulto, producen disnea, una respiración rápida y superficial, hipoxemia arterial, menor distensibilidad pulmonar y reducción del volumen pulmonar. La auscultación de los pulmones puede ser normal, aunque también es posible escuchar roncus, estertores o sibilancias. Otras manifestaciones dependen de la causa de la lesión pulmonar aguda, de la gravedad de las alteraciones hemodinámicas y metabólicas asociadas y de la insuficiencia orgánica sistémica. 

Las atelectasias masivas agudas suelen ser una complicación posquirúrgica en cirugías abdominales altas, resecciones pulmonares o cirugías cardíacas con derivación cardiopulmonar (las lesiones de las células endoteliales por hipotermia y la solución cardiopléjica intravascular pueden contribuir en la presentación de atelectasias). Las grandes dosis de opiáceos o sedantes, las altas concentraciones de O2 en la anestesia, los vendajes apretados, la distensión abdominal y la inmovilidad corporal también facilitan las atelectasias porque limitan los movimientos torácicos, elevan el diafragma, hacen que se acumulen las secreciones bronquiales densas y suprimen el reflejo de la tos. Las respiraciones superficiales, que interfieren con la tos y el aclaramiento eficaz de las secreciones, se pueden producir en los trastornos que deprimen el SNC, las alteraciones de la caja torácica, el dolor, el espasmo muscular y las enfermedades neuromusculares. La hiperosmolaridad de la sangre en los diabéticos con cetoacidosis también puede contribuir a las atelectasias, posiblemente por el aumento de la viscosidad de las secreciones de las vías aéreas con la consiguiente formación de tapones de moco. 

En el síndrome del lóbulo medio, una forma de atelectasia crónica, el lóbulo medio se colapsa, a veces por compresión externa del bronquio por los ganglios linfáticos adyacentes o por obstrucción endobronquial. Sin embargo, este síndrome se puede producir sin alteraciones broncoscópicas; la presencia de un bronquio estrecho y relativamente largo en el lóbulo medio derecho con una ventilación colateral ineficaz desde las zonas vecinas puede predisponer a las atelectasias. Las infecciones con obstrucción parcial del bronquio pueden producir atelectasias crónicas y en último término una neumonitis crónica por mal drenaje. Suele ser asintomático, aunque se puede producir una tos grave seca y no productiva por irritación de los bronquios de los lóbulos medio e inferior derechos. Se puede producir una neumonía aguda, que con frecuencia se resuelve tarde y de forma incompleta. La exploración del tórax demuestra matidez a la percusión y disminución o abolición del murmullo vesicular en el lóbulo medio derecho, aunque la exploración puede resultar normal. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL
Una forma poco frecuente de colapso lobar periférico, la atelectasia redonda (síndrome del pulmón "plegado"), se suele confundir con un tumor. Esta imagen se produce habitualmente como complicación de una enfermedad pleural por asbestosis, aunque también se puede relacionar con otras enfermedades pleuropulmonares. Su aspecto radiológico característico permite distinguirla de un tumor. La densidad pulmonar es redondeada y se localiza inmediatamente debajo de la pleura, con un ángulo agudo entre la lesión y la misma y presenta con frecuencia una "cola de cometa" que se extiende hacia el hilio y que se considera que representa vasos y bronquios que entran a la zona atelectásica y están comprimidos. La TC puede mejorar la fiabilidad del diagnóstico y en la mayor parte de los casos evita la realización de una toracotomía diagnóstica. La biopsia con aguja no suele resultar útil, aunque se puede hacer cuando no esté clara la distinción entre una atelectasia redonda y un tumor subpleural. 

Los derrames masivos pueden producir cianosis, disnea, debilidad, matidez a la percusión del área afectada y ausencia de murmullo vesicular, aunque la desviación del corazón y del mediastino hacia la zona contraria a la afectada y la ausencia de aplanamiento de la pared torácica permite distinguirlo de la atelectasia masiva. El neumotórax espontáneo produce síntomas parecidos, pero el tono a la percusión es timpánico, el corazón y el mediastino están desplazados hacia el lado opuesto y la radiografía de tórax muestra aire en el espacio pleural, lo que confirma el diagnóstico. 

1.2.3.- SÍNDROME DE CONDENSACIÓN TUMORAL
Se hace manifiesto en el cáncer broncopulmonar invasor, en el que se produce ausencia de la función bronquial y alveolar. Generalmente hay astenia, anorexia, pérdida de peso y dolor pertinaz, tipo punta de costado subaguda. El dolor puede estar localizado en áreas precisas o puede presentarse con dolor intenso, continuo, con paroxismos, tipo neuralgia intercostal o del plexo braquial.

El cáncer de pulmón es la enfermedad resultante del crecimiento anormal de células en el tejido pulmonar. Proveniente de células epiteliales, este crecimiento generalmente maligno, puede derivar en metástasis e infiltración a otros tejidos del cuerpo. 
Sus manifestaciones están en dependencia de: Su naturaleza, Su localización, Su volumen, El grado de invasión, La presencia de metástasis, La infección secundaria y Las modificaciones que imprimen.

Examen físico:

Inspección general. Puede aparecer osteoartropatía néumica hipertrofiante. El síndrome de Claude-Bernard-Horner se observa en el tumor de Pancoast-Tobías, en los tumores del vértice pulmonar o pleural y que lesionan o invaden el ganglio estelar del simpático cervical.

Examen respiratorio: Inspección: puede haber retracción hemitorácica (contorsión homolateral de Bosco) y disminución de la expansión del hemitórax afecto. Palpación: vibraciones vocales abolidas. Percusión: matidez. Auscultación: ausencia de murmullo vesicular. Se pueden añadir otros signos correspondientes a lesiones de cavitación o derrame pleural asociados.

Formas de presentación

Cuando los tumores se localizan en el vértice pulmonar se produce un síndrome simpático, que puede traducirse primero por irritación del ganglio estelar y después por la destrucción de éste, lo cual da origen a los Síndromes de Pourfour du Petit y Claude Bernard-Horner, respectivamente. 
Otras veces evoluciona con lentitud y afecta el octavo nervio cervical y el primer y segundo torácicos, destruye la primera y segunda costillas con afectación vertebral, y dolor en el hombro que se irradia al brazo por su borde cubital (Síndrome de Pancoast- Tobías).

Manifestaciones radiológicas determinadas por la tumoración:

· Nódulo pulmonar solitario: aparece en un 33% de los cánceres de pulmón. Es la imagen más importante para el diagnóstico diferencial. Suele ser un hallazgo radiológico casual. Suelen corresponder a adenocarcinomas e indiferenciado de células grandes. Se localizan en la periferia del pulmón. Morfológicamente son de aspecto denso, redondeado, de contorno lobulado, irregular y espiculado, con tractos lineales dirigidos hacia el hilio. No se calcifica, por lo que la presencia de calcificaciones suele ser consecuencia de su englobamiento por la masa tumoral o del origen del tumor en el seno de una cicatriz (hecho frecuente). Su tamaño es inferior de 3-4 cm de diámetro. 

· Masa tumoral: aparece en el 28% de los cánceres de pulmón. Suele ser de tamaña superior a los 5 cm. Se localiza normalmente en el hilio y suelen corresponder a carcinoma microcítico pulmonar o indiferenciado de células grandes. 

· Neumonía: suele ser persistente de pobre resolución (infiltrado pulmonar). Aparece en el 25 % de los cánceres de pulmón. Se observa como una densidad de agua poco definida. Cuando se observa una masa periférica con broncograma aéreo hay que pensar en el carcinoma bronquiolar (variante del adenocarcinoma) que es un tipo histológico que comienza en el alvéolo a nivel del neumocito tipo II dando una imagen similar a una bronconeumonía pues se observa relleno de acinos alveolares de sangre o pus. El bronquiolar es el único cáncer que puede ser multicéntrico. 

· Cavitación y bulla: no es un parámetro radiológico importante, ya que sólo aparece en el 2-10% de los cánceres de pulmón. Suelen ser epidermoides centrales, la mayoría. Ocurre sobre todo en el lóbulo superior y en el segmento 6. Pero los periféricos también se cavitan como el adenocarcinoma y en el carcinoma de células grandes. Son condensaciones de bordes irregulares con cavitación. La llamada célula de avena no suele cavitarse. Es cavitación cuando tiene un grosor de su pared mayor de 2-3 cm. Es bulla cuando tiene un grosor menor de 2-3 cm. En ambos casos se puede observar un nivel hidroaéreo. La cavidad, consecuencia de la necrosis del tumor por isquemia, es de tamaño variable, de paredes gruesas, con borde interno de aspecto mamelonado y de contorno externo irregular con neumonitis adyacente. Pueden confundir con abscesos pulmonares. 

· Condensación que ocupa el vértice pulmonar: la producen neoplasias situadas en el seno vertebropulmonar superior (tumor de Pancoast). Estas se originan en el parénquima pulmonar del vértice y en su crecimiento invaden la pleura extendiéndose a la base del cuello. Acaban afectando la pared torácica adyacente (destrucción de primeras costillas), invadiendo el simpático cervical y el plexo cervical (síndrome de Horner y síndrome radicular, respectivamente), y dificultando, por compresión e invasión, el drenaje de la vena cava superior (edema en esclavina, desarrollo de circulación colateral en región anterosuperior del tórax, hombro y brazo, etc). Aunque puede ser de cualquier variedad histológica, predomina el epidermoide. 

· Metástasis pulmonares: en el carcinoma de pulmón pueden aparecer depósitos metastásicos pulmonares en forma de nódulos múltiples redondeados, bien definidos, de diferentes tamaños. Puede parecerse a las metástasis de cualquier otro origen o bien estar cavitadas, sobre todo cuando el primario es de origen epidermoide. La presencia de metástasis pulmonares en el carcinoma broncogénico es de aproximadamente el 7%, afectándose el pulmón ipsilateral en la mitad de los casos, el pulmón contralateral en la cuarta parte y ambos pulmones en el resto. 

· Linfangitis carcinomatosa: al igual que otros tumores, el carcinoma bronquial puede producir linfangitis carcinomatosa más frecuentemente unilateral. El patrón radiológico se traduce en la identificación de líneas B de Kerley (evidencia de edema), algunas veces asociadas a un componente nodular, posiblemente por la existencia de depósitos hematógenos, que crean un patrón de aspecto reticulonodular. La linfangitis carcinomatosa no siempre es reconocida por radiología simple, pudiendo ser un hallazgo de auptosia. 

· Destrucción ósea: según diferentes estadísticas oscila entre el 10 y el 20% de los casos. Las lesiones son fundamentalmente de tipo osteolítico, aunque puedan existir lesiones puramente osteoblásticas en el carcinoma de células pequeñas y en el adenocarcinoma. Los huesos afectados más frecuentemente son las vértebras (70%), la pelvis (40%) y el fémur (25%). La invasión directa de la pared torácica aparece en auptosias en el 10% de los casos. 

Manifestaciones derivadas de la invasión ganglionar por células tumorales.

Los tumores centrales se manifiestan en primer lugar por un aumento de la sobra hiliar y en segundo lugar por ensanchamiento del mediastino. Más tardíamente atelectasias, hiperinsuflación, etc.

· Ensanchamiento hiliar uni o bilateral: En tumores de localización central suele ser suma de masa tumoral y del agrandamiento de ganglios hiliares. Esta imagen se presenta con relativa frecuencia (12-28% de los enfermos). La evidencia de una masa periférica o central (tumor originario), incluso neumonía y de manifiestas adenopatías hiliares debe hacer pensar en el carcinoma de pulmón en el adulto. Puede ser el único signo radiológico, siendo en ocasiones difícil de reconocer, teniéndose que recurrir a otras técnicas complementarias como la TAC. 

· Afectación de ganglios mediastínicos: se manifiesta como masas generalmente unilaterales de contornos lobulados o policíclicos. En estos casos es frecuente la existencia de otros signos radiológicos y de síntomas derivados de la compresión e invasión de estructuras mediastínicas: afonía por parálisis del nervio laríngeo, disfagia por compresión o infiltración del esófago a partir de ganglios carinales o mediastínicos posteriores, síndrome de la vena cava superior en tumores del vértice, etc. El mediastino superior es el más frecuentemente afectado, produciendo un aspecto convexo lobulado. Sospecharemos tumor microcítico cuando el tumor no sea muy grande y tengan muchas adenopatías mediastínicas, hiliares, etc y precisará diagnóstico diferencial con linfoma. 

Algunas evidencias radiológicas derivan de la invasión a estructuras vecinas o del crecimiento intraluminal del cáncer de pulmón:

· Invasión de la pared costal: aparece destrucción de las costillas en el tumor de Pancoast o en tumores periféricos de cualquier localización. 

· Parálisis diafragmática: es frecuente la elevación diafragmática e inmovilidad del hemidiafragma ipsilateral, secundaria a parálisis del nervio frénico por invasión mediastínica del carcinoma de pulmón, siendo la primera causa de parálisis diafragmática del adulto. 

· Derrame pleural: aparece en el 8-15% de los cánceres pulmonares. Cuando se observe un derrame amplio sin desplazamiento contralateral del mediastino, debe sospecharse el cáncer de pulmón por mediastino fijo por infiltración tumoral. También puede cursar con desplazamiento del mediastino hacia el lado contrario. Es producido por cualquier tipo histológico. Sería un tumor Tx porque sabemos que existe neoplasia pero no conocemos su localización. El derrame puede ser seroso o sanguinolento, y no siempre significa invasión directa de células de estirpe neoplásica. El derrame seroso es frecuentemente el resultado de la obstrucción de los ganglios linfáticos invadidos o atelectasia obstructiva, mientras que la existencia de derrame hemorrágico casi siempre denota invasión directa por parte del tumor. 

· Síndromes obstructivos de vías aéreas: pueden aparecer acompañados de la evidencia de la masa tumoral; pero en ocasiones, y dado el origen epitelial de estos tumores, pueden constituir la única manifestación incluso muy precoz, de la enfermedad. Comprenden: 

· Neumonitis obstructiva: con evidente o sólo discreta pérdida de volumen. La condensación neumónica suele ser mucho más densa y homogénea que en la neumonía bacteriana y la infiltración parenquimatosa suele desbordar las cisuras. 

· Atelectasia: la mayoría de los carcinomas de pulmón producen oclusión bronquial con consolidación y atelectasia del tejido periférico, siendo la atelectasia la manifestación radiológica más frecuente del carcinoma broncogénico. Puede ser completa o incompleta sin broncograma aéreo. Esta puede afectar a un bronquio segmentario o lobar e incluso a todo el pulmón (obstrucción del bronquio principal). En la atelectasia lobar por cáncer es frecuente que el colapso del lóbulo sea irregular, ya que la masa impide la retracción allí donde está situada; ello hace que la cisura correspondiente al retraerse adopte la forma de una S (signo de Golden). Otras veces existe el signo de rotura de la cisura. Aparece en cáncer epidermoide y microcítico y de células grandes. Se forma porque asienta sobre la división de bronquios principales: Si existe ocultamiento del hilio izquierdo es por pérdida de volumen del lóbulo inferior. Si existe atelectasia de lóbulo inferior izquierdo se pierde volumen y el hilio se mete detrás del corazón. Puede confundirse con una lesión neumónica, por lo que la TAC nos puede ayudar en el diagnóstico diferencial al identificar en la mayoría de los casos la masa o la obstrucción bronquial. 

· Enfisema obstructivo (atrapamiento aéreo localizado): se produce por efecto valvular del propio tumor (obstrucción bronquial incompleta) que permite la entrada de aire pero dificulta su salida en la espiración. En ocasiones puede objetivarse comparando radiografías en inspiración y espiración. 

CLASIFICACIÓN HISTOLÓGICA DEL CP

1. Carcinoma broncógeno

· Carcinoma de células escamosas (epidermoide) variante de células fusiformes

· Adenocarcinoma acinar papilar broncoalveolar tumor sólido mucinoso

· Carcinoma de células grandes célula gigante células claras

· Carcinoma adenoescamoso

· Carcinoma de células pequeñas células en avena intermedio mixto (células pequeñas combinadas con otros tipos de células de carcinoma del pulmón)

2. Otros tumores epiteliales

a. Benignos: papilomas, adenomas, otros

b. Displasias (carcinoma in situ)

c. Malignos: tumor carcinoide y carcinoma de glándulas bronquiales; otros

3. Tumores de partes blandas

4. Tumores mesoteliales (mesotelioma)

5. Tumores secundarios

6. Tumores no clasificados

7. Lesiones pseudotumorales

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL DEL CANCER DEL PULMÓN (CP)

1. Lesión tuberculosa solitaria (imagen en moneda).Es un tipo de lesión indiferenciable de un CP. El  tamaño, la falta de escotadura y la presencia de calcificaciones, no son signos patognomónicos de benignidad. Es necesaria la demostración histológica de una u otra entidad y no pocas veces la exéresis será necesaria.

2. Infarto pulmonar. Tienen valor el cuadro clínico, el antecedente de encamamiento prolongado, el estado posoperatorio o una enfermedad tromboembólica, como la insuficiencia cardíaca.

3. Absceso pulmonar crónico. El cuadro infeccioso, la localización de la lesión en segmentos posteriores y basales, el antecedente de episodios de pérdida del conocimiento, sepsis oral y la presencia de lesiones inflamatorias alrededor de la lesión cavitada, pueden ayudar al diagnóstico. Otros elementos, como el diámetro de la lesión, etc., no han demostrado utilidad. No obstante, es imprescindible que el estudio citológico de las secreciones bronquiales sea negativo.

4. Neumonías de lenta resolución. Ante un cuadro en apariencia infeccioso, que a pesar de un tratamiento antimicrobiano adecuado no mejora clínica (en 10 días) ni radiológicamente (en 3 semanas), hay que descartar la coexistencia de un CP.

5. Neumonía pseudotumoral. Es un cuadro respiratorio agudo con alteraciones clínicas y humorales compatibles con un proceso infeccioso, pero cuya imagen radiológica hace sospechar una lesión tumoral. Debe tratarse el cuadro infeccioso agudo y una vez controlado éste, estudiarse evolutivamente. 

6. Los procesos inflamatorios, atelectásicos y congestivos pueden simular un tumor o hacer difícil su apreciación, por lo que es necesario resolverlos antes de hacer la evaluación definitiva de éste. La pista diagnóstica ante una imagen radiológica de aspecto tumoral la darán los hallazgos clínicos, las alteraciones hematológicas y la evolución clínica y radiológica en las siguientes dos semanas, sin olvidar los estudios citológicos de esputo, pues los tumores pueden provocar e incluso debutar con cuadros neumónicos secundarios

1.2.4.- SÍNDROME CAVITARIO
Este síndrome se puede observar en cavidades de más de 3 cm de diámetro, rodeados de parénquima condensado y que comunican con un bronquio permeable. 
Cuando las cavernas no presentan condensación pericavitaria, o son muy profundas como en la región parahiliar, no se aprecian signos cavitarios.

Cuadro Clínico: se acompañan de disnea, punta de costado y fiebre
Examen respiratorio:

Inspección: retracción localizada del tórax, inconstante. Disminución de la expansión torácica en el lado afecto. Palpación: vibraciones vocales aumentadas. Percusión: matidez provocada por la condensación. A veces, resonancia timpánica o timpanismo. Otras veces, timpanismo metálico (grandes cavernas) o ruido de “olla cascada”. Auscultación: respiración bronquial o soplo cavernoso, más raramente anfórico (grandes cavidades), broncofonía y pectoriloquia o anforofonía. 
La radiografía de tórax pone de manifiesto la caverna, a veces con nivel hidroaéreo, si son grandes.

DIAGNOSTICO ETIOLÓGICO:

1. Abscesos pulmonares. (AP)

A. Por bacterias anaeróbias: 
· Bacilos gramnegativos: Fusobacterium nucleatum, Bacteroides melaninogenicus, Bacteroides fragilis, Bacteroides pigmented,  
· Cocos grampositivos: Peptostreptococcus, 
· Bacilos grampositivos: Actinomyces, Clostridium.

B. Por bacterias aeróbias: 
· Cocos grampositivos: Staphylococcus aureus, Streptococcus pyogenes, Streptococcus pneumoniae, Streptococcus milleri
· Bacilos gramnegativos: Klebsiella pneumoniae,  Pseudomona aeruginosa, Escherichia coli,  Haemophilus influenzae, Burkhloderia pseudomallei. 

· Bacilos grampositivos: Nocardia.

     C. Micobacterias:

· Micobacterium tuberculosis. Cavernas tuberculosas, lo más frecuente. 

· Micobacterium avium –cellulare.

· Micobacterium kansasii.
D. Hongos: histoplasmosis, Aspergilosis, Coccidioidomicosis, Blastomicosis, Infección criptocóccica, Mucormicosis, Esporotricosis, infección por Pneumocystis jiroveci  (anteriormente  P. carinii),
      E. Parasitaria: Ameba histolítica, fasciola pulmonar, paragonimiasis.

F. Otras causas de AP: Neoplasia y quistes pulmonares.

2. Bronquiectasias. 

I. Factores congénitos hereditarios: Fibrosis quística, Síndrome de los cilios inmóviles, Disquinesia ciliar, Síndrome de Kartagener, Deficiencia de inmunoglobulinas, Agammaglobulinemia, Deficiencia de antitripsina, Traqueobroncomegalia, Secuestro pulmonar

II. Factores adquiridos

a. Infecciones broncopulmonares: Sarampión, Tos ferina, Varicela, Staphylococcus aureus, Klebsiella pneumoniae, Haemophilus influenzae,  Mycobacterium tuberculosis,  Pseudomonas, Virus de la influenza

b. Obstrucciones bronquiales: Aspiración de cuerpo extraño, Neoplasias, Adenopatías hiliares en el curso de tuberculosis o sarcoidosis, EPOC, Quistes pulmonares, Inmunodeficiencias adquiridas, Déficit de inmunoglobulinas, Enfermedades granulomatosas

c. Factores alérgicos: Inhalación de irritantes, Aspergilosis pulmonar, Neumonías recurrentes por aspiración

3. Neoplasias excavadas.

a. Carcinoma broncógeno

b. Carcinoma metastásico

c. Linfoma con infección añadidad o sin ella. 

4. Infarto con cavidad.

a. Infarto blando con infección añadida o sin ella.

b. Vasculitis: granulomatosis de Wegener,  periarteritis 

5. Lesiones diversas.

a. Quistes hidatídicos abiertos.

b. Secuestros pulmonares.
c. Ampollas con nivel hidroaéreo.

d. Embolia pulmonar.

e. Silicosis nodular: nódulo con necrosis central.

La etiología de los abscesos pulmonares está en clara relación con los microorganismos que colonizan la orofaringe y son capaces de producir necrosis tisular. Cuando estos abscesos o neumonías necrosantes se han adquirido en la comunidad y no existe una enfermedad de base u otro factor coadyuvante que predisponga a la colonización por BGN, los microorganismos responsables son anaerobios en el 95% de los casos. Los que se hallan más a menudo implicados son Peptoestreptococcus spp, Prevotella melaninogenicus, Porphyromonas spp, Fusobacterium spp. Bacteroides spp tendría una incidencia variable. Veillonella sp se presentaría de forma más infrecuente. 

En muchas ocasiones se han aislado otros microorganismos no anaerobios o anaerobios facultativos, sobre todo cocos Gram positivos como Streptococcus pneumoniae y Staphylococcus aureus. Todavía no se ha aclarado cuál es el papel etiológico que desempeñan los microorganismos asociados a los gérmenes anaerobios. Tampoco queda claro si debe efectuarse tratamiento mixto o bien dirigido sólo contra los microorganismos anaerobios. 

Si el absceso o la neumonía necrosante se han adquirido en el hospital, deben tenerse en cuenta los posibles cambios de flora orofaríngea, con predominio de los bacilos Gram negativos no anaerobios, como Klebsiella pneumoniae, Enterobacter spp, Serratia spp, Pseudomonas aeruginosa, Escherichia coli y, con menor frecuencia, Proteus spp. 

Otros agentes capaces de producir absceso de pulmón son Nocardia spp, Legionella spp y Pseudomonas pseudomallei. La tuberculosis y los hongos deben tenerse también presentes como agentes etiológicos responsables. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Ya que la Tuberculosis pulmonar (Tb) es la causa más frecuente de este síndrome abordaremos su diagnóstico diferencial.

1. Afecciones pulmonares diseminadas

a. Agudas. El cuadro florido de la Tb miliar debe diferenciarse de la sepsis por Salmonella typhi, en la que el cuadro toxinfeccioso es similar, pero en esta última existirán leucopenia, bradicardia relativa, ausencia de síntomas respiratorios y síntomas en la esfera digestiva, todo unido a un cuadro epidemiológico sugestivo de esta afección.

b. Crónicas. Pudiera confundirse con la sarcoidosis en su fase miliar, la que muestra un aspecto reticular con una opacidad masiva alrededor de los hilios (ganglios en patatas). La prueba de tuberculina resulta negativa en el 70 % de los casos. También se debe tener en cuenta la neumonitis o fibrosis intersticial, donde existirán antecedentes de la exposición a alergenos específicos, imagen reticular, ausencia de signos de sepsis y sobre todo, rápida respuesta al tratamiento con esteroides.

2. Condensaciones del parénquima pulmonar. 

a. Síndrome de Löffler (infiltrados fugaces). Presenta imágenes radiológicas de borramiento rápido, no deja lesiones residuales y existe eosinofilia.

b. Tuberculomas. Muchas veces resultan imposibles de diferenciar del cáncer pulmonar, con el agravante de que se tiene con ambos una conducta totalmente diferente. En las lesiones benignas los contornos suelen ser más precisos que en las malignas, las cuales toman muchas veces aspecto espiculado. 

c. Neumonías y bronconeumonías bacterianas y virales, en fin, las llamadas inespecíficas. Muestran períodos más cortos y llamativos de evolución y, sobre todo, sin pródromos. Tienen también plena respuesta a los tratamientos inespecíficos impuestos. 

3. Enrarecimiento del parénquima.

a. Zonas de enfisema por cicatrices, intervenciones quirúrgicas u otras secuelas se observan en la Tb. A veces tienen forma de cavidades bulosas, como en el enfisema buloso. La imagen, unida a la presencia o no de síntomas generales de la enfermedad, nos ayudará a pensar en ella en fase de actividad.

b. Las cavernas pulmonares no escapan de esta disyuntiva diagnóstica. Aparentes cavitaciones, aunque inducen a pensar en Tb, no pocas veces resultan cánceres ulcerados. El cortejo sintomático y los antecedentes nos llevarán a un diagnóstico u otro, o tal vez a un tercero: las cavidades de origen bronquiectásico, cuyos síntomas habituales y antecedentes de broncorrea, facilitarán el diagnóstico. No obstante, éste sólo se puede obtener por medio de los exámenes complementarios, pero no se debe olvidar la posible coexistencia de estas dos afecciones (Tb y cáncer).

c. Los abscesos pulmonares aparecen de forma aguda con signos de toxinfección severa, debidos a gérmenes agresivos o mal tratados o en individuos con factores agravantes (inmunodeprimidos, diabéticos, etc.). Se acompañan generalmente de fenómenos de vaciamiento (vómica).

d. Micosis pulmonares, en especial, coccidiodomicosis e histoplasmosis, son capaces de producir imágenes cavitadas. Se acompañan de antecedentes de exposición al parásito, dolor torácico y esputos con sangre. Suelen tener una clínica y radiología muy similares a la Tb, por lo que el diagnóstico se logrará por estudios microbiológicos y serológicos.

e. Las formaciones quísticas, que unas veces pueden estar llenas, como los quistes dermoides, y otras, como en los llamados “quistes de aire”, tienen forma esférica y paredes delgadas. La falta de síntomas generales y respiratorios, y la existencia de una evolución benigna nos llevarán al diagnóstico correcto.

Entre las lesiones que confunden con un absceso pulmonar bacteriano destacan el carcinoma broncogénico, las bronquiectasias, el empiema secundario a una fístula broncopleural, la TB, la coccidioidomicosis u otras micosis pulmonares, las bullas o los quistes aéreos infectados, el secuestro pulmonar, los nódulos silicóticos con necrosis central, los abscesos subfrénicos o hepáticos (amebianos o hidatídicos) con perforación hacia un bronquio y la granulomatosis de Wegener. La valoración clínica repetida y los procedimientos de diagnóstico permiten distinguir estos trastornos del absceso pulmonar. 

1.3.- SÍNDROMES PLEURALES 

Los principales síndromes pleurales son dos, en ambos casos la cavidad pleural de virtual se convierte en cavidad real, con un contenido determinado, que en el Síndrome de interposición líquida o derrame pleural será líquido: pleuresía serofibrinosa, hemorrágica o purulenta, y en el Síndrome de interposición aérea o neumotórax será aire que penetrará a través de una perforación del parénquima o de la pared torácica. 
El hidrotórax tiene la misma semiogénesis que el edema. Los signos físicos que traducen estas afecciones son múltiples, pero característicos y permiten el diagnóstico con bastante certeza. 

1.3.1.- SINDROME DE INTERPOSICION LIQUIDA O DERRAME PLEURAL.
Cualquier afección inflamatoria, irritativa o mecánica que afecte las pleuras o comprometa la circulación de retorno es capaz de provocar un derrame pleural. Cabe señalar que los derrames en los adultos, menores de 400 mL, y en el niño, de 120 mL no se exteriorizan por signo clínico alguno. 

Cuadro clínico: Suele iniciarse por la denominada “pleuresía seca” con dolor sordo, respiración superficial, tos no productiva y molesta. No son raros los escalofríos y el malestar general febricular o fiebre alta. Una vez que se instala el derrame, el cuadro adquiere mayor intensidad, presentando punta de costado a veces de tipo abdominal, la respiración se hace disneica de acuerdo con la abundancia de líquido y la presencia o no de lesiones parenquimatosas, la tos persiste seca pero molesta y continua. Si el líquido continúa en aumento el cuadro se agrava extraordinariamente siendo entonces el síntoma primordial una disnea intensa con cianosis y anoxia marcadas. Los signos físicos varían con la cantidad del derrame. MV disminuido, submatidez en el área afectada, disminución de las VV, no estertores. 

PRINCIPALES TIPOS DE LÍQUIDOS PLEURALES.

· Trasudado: Presenta un contenido de proteínas inferior a 3 g/dL con concentraciones normales de proteínas en el suero. Deshidrogenasa láctica (LDH) del líquido pleural menor que 200 UI. La proporción LDH del líquido pleural/LDH sérica es menor que 0,6. Prueba de Rivalta negativa (será descrita más adelante).

· Exudado: El contenido de proteínas es superior a 3 g/dL con una relación “proteínas del líquido pleural/proteínas del suero” mayor que 0,5. La LDH del líquido pleural es mayor que 200 UI. La proporción LDH del líquido pleural/LDH sérica es mayor que 0,6. Prueba de Rivalta positiva. El líquido puede contener leucocitos a predominio de polimorfonucleares o de linfocitos. Pueden observarse células malignas. Puede ser serohemático.

· Empiema: Es el derrame pleural purulento. Puede ser loculado. El pH es bajo. Leucocitos a predominio polimorfonuclear o linfocitario. Por examen microbiológico directo con tinción de Gram pueden identificarse gérmenes.

· Hemotórax: Se denomina así cuando, a diferencia del derrame serohemático, la cantidad de sangre en el espacio pleural es significativa. El hematócrito del líquido suele ser más del  50% del de la sangre.

· Derrames lipídicos (quilotórax y pseudoquilotórax): Estos derrames están caracterizados por presentar grandes concentraciones de lípidos, así como un aspecto lechoso o turbio. Se llama quilotórax cuando el quilo penetra en el espacio pleural, a partir del conducto torácico. Se denomina pseudoquilotórax, cuando existe acumulación de grandes cantidades de colesterol o de complejos lecitina-globulina, que ocasionen un derrame pleural. El quilotórax tiene aumento del contenido de lípidos a expensas de los quilomicrones (su presencia confirma el diagnóstico), aumento de triglicéridos y colesterol normal. Tinción de Sudán III positiva. En el pseudoquilotórax el líquido es negativo para Sudán III y está presente un alto contenido de colesterol.

DIAGNOSTICO ETIOLÓGICO:
A. Trasudados:

1. Por presión hidrostática aumentada: Insuficiencia cardiaca congestiva, Pericarditis constrictiva,  Síndrome de la vena cava superior. 

2. Por presión oncótica disminuida, por hipoalbuminemia: Cirrosis hepática, Síndrome nefrótico, síndrome de fuga capilar sistémica. 

3. Asociada con ascitis (comunicaciones transdiafragmáticas): Cirrosis hepática, Diálisis peritoneal.

4. Otras: Pericarditis constrictiva, Atelectasias, Pulmón atrapado, Mixedema. 

 B. Exudados:

1. Infecciones: Neumonía bacteriana o vírica (derrame paraneumónico), Tuberculosis, Infección por VIH. 

2. Neoplasias: Cáncer del pulmón, Metástasis pleuropulmonares, Linfomas, Leucemias, Mesotelioma. 

3. Enfermedades intraabdominales: Pancreatitis, Absceso infradiafragmático, Absceso subfrénico. 

4. Enfermedades del tejido conectivo: Artritis reumatoidea, Lupus eritematoso sistémico. 

5. Otros: Síndrome de hiperestimulación ovárica, Síndrome de las uñas amarillas (tríada de derrame pleural, linfedema y uñas amarillas), Rotura esofágica, Embolia e infarto pulmonar, Cirugía de derivación arteria coronaria, Uremia, Sarcoidosis, Reacción por hipersensibilidad a fármacos, Mixedema, Idiopático.

C. Empiema: Neumonía bacteriana (gérmenes anaerobios, Staphylococcus aureus, Pseudomonas y Escherichia coli.), Traumatismo torácico, Cirugía torácica, mediastinitos, Absceso subfrénico roto, Absceso pulmonar.

D. Hemotórax (no derrame serohemático): Traumatismo penetrante o cerrado, Iatrógeno, Enfermedad pleural metastásica, Complicación del tratamiento anticoagulante.

E. Quilotórax: Traumatismo torácico, Linfomas, Complicación posquirúrgica.

F. Pseudoquilotórax: Tuberculosis, Artritis reumatoide, Idiopático.

Distinción entre exudado y trasudado pleural 

El trasudado se produce por la alteración del balance hidrostático-osmótico secundario a una enfermedad de base, en general una insuficiencia cardíaca, y la pleura está indemne. En el exudado, en cambio, suele estar afectadas la pleura o su drenaje linfático, y su etiología es mucho más amplia. La distinción es importante, por tanto, y se lleva a cabo mediante los criterios de Light: el exudado cumple al menos uno de los siguientes: a) cociente pleura/suero de proteínas superior a 0,5; cociente pleura/suero de LDH superior a 0,6 y LDH pleural superior a 2/3 del máximo valor sérico admitido como normal. El trasudado no cumple ninguno de estos criterios. En caso de duda, puede determinarse la cifra de colesterol en líquido pleural. Un valor superior a 60 mg/dL (1,55 mmol/L) es indicativo de exudado. El enfermo con un trasudado pleural por enfermedad de base conocida no requiere ulteriores estudios de su derrame. En el paciente con derrame exudativo debe efectuarse en el líquido pleural un estudio citológico, búsqueda de células neoplásicas y cultivo aerobio y para micobacterias. Si todo ello no permite el diagnóstico, se debe llevar a cabo una biopsia pleural, inicialmente con aguja, o, si es necesario, por toracoscopia. 

Enfermedades que producen trasudados 

· La insuficiencia cardíaca, en la que aumentan las presiones capilares pulmonares y la venosa sistémica, es la causa más frecuente de trasudados pleurales. Estos derrames, generalmente bilaterales, suelen ser más grandes en el lado derecho y, en los casos unilaterales, éste suele ser el hemitórax que más se afecta. 

· La hipoalbuminemia puede producir derrames pleurales, que suelen ser bilaterales y se asocian con acumulación de líquido en otras zonas corporales. 

· La ascitis se puede acompañar de derrame pleural porque el líquido se puede desplazar desde el espacio peritoneal al pleural a través de defectos diafragmáticos o canales linfáticos. Un 70% de los derrames paraascíticos están en el lado derecho, un 15% en el izquierdo y un 15% son bilaterales. Sucede en cerca del 5% de pacientes con cirrosis y ascitis. El síndrome de Meigs (derrame pleural y ascitis asociada con fibromas y otros tumores ováricos) se produce por un mecanismo similar, aunque el derrame pleural asociado con los tumores de ovario suele corresponder a un exudado. El mecanismo también es parecido en el derrame pleural asociado con la diálisis peritoneal o la pancreatitis aguda. 

· En el mixedema los derrames pleurales suelen ser trasudados, aunque pueden producirse exudados. 

· Después del parto se pueden presentar en las primeras 24 h pequeños derrames, que desaparecen con rapidez. 

· Los derrames pleurales yatrogénicos se producen cuando entra al espacio pleural el líquido que se infunde a través de un catéter que se quería colocar en la vena subclavia. Los tubos de alimentación mal colocados pueden perforar a veces el bronquio principal y entrar en el espacio pleural. El líquido del derrame es idéntico al que se infunde. 

Enfermedades que producen exudados 

· La pleuritis micótica produce un exudado y la biopsia pleural puede mostrar granulomas. Se pueden cultivar los gérmenes en el líquido pleural o en tejido. Los antecedentes geográficos, las pruebas cutáneas y serológicas, el estudio microbiológico de las secreciones aéreas y la histología de otros tejidos permiten establecer el diagnóstico. Un 10% de los pacientes con blastomicosis tienen derrame pleural asociado, sobre todo cuando la enfermedad pulmonar asociada es extensa. Un 7% de los pacientes con coccidioidomicosis primaria presentan derrame pleural, que suele ser de gran tamaño y unilateral. La mitad de estos pacientes tienen lesiones parenquimatosas asociadas, siendo frecuente el eritema multiforme y el eritema nodoso. El derrame pleural se puede producir también en estadios tardíos de una coccidioidomicosis cuando la cavidad coccidioide se rompe hacia el espacio pleural, hecho que constituye una grave complicación. En la histoplasmosis primaria los derrames pleurales son poco frecuentes y se suelen observar como parte de la enfermedad diseminada o en casos con afectación parenquimatosa masiva. 

· En los derrames paraneumónicos, la pleura visceral que reviste una zona de neumonía se inflama y la pleuritis aguda se acompaña con extravasación de un líquido de aspecto seroso, en el que se observan numerosos neutrófilos y se pueden ver bacterias. Los derrames paraneumónicos suelen deberse a infección bacteriana, pero se pueden ver pequeños derrames en casos de neumonía vírica o por micoplasma. Los derrames pleurales víricos se pueden producir también en ausencia de una neumonía evidente. 

· El embolismo pulmonar produce derrame pleural en el 30 al 50% de los pacientes. Un 80% de los mismos son exudados, que suelen ser sanguinolentos. El principal mecanismo de formación del líquido pleural es el aumento de permeabilidad de la pleura visceral en la zona de pulmón infartada, aunque hasta en 1/3 de dichos derrames no existen evidencias radiológicas de infarto. Sin embargo, en presencia de insuficiencia cardíaca se puede producir un trasudado. Las atelectasias por embolismo pulmonar también pueden originar un trasudado. 

· Los tumores metastásicos son la causa más frecuente de exudados en pacientes >60 años. El origen primario más frecuente es el pulmón, seguido de la mama, aunque cualquier carcinoma puede metastatizar en pleura. La obstrucción linfática por implantes pleurales del tumor es el principal mecanismo de formación del líquido. Los derrames suelen ser grandes y producen disnea de esfuerzo; lo habitual es que sean sanguinolentos o francamente hemáticos. Es posible diagnosticar la mayoría de los derrames pleurales carcinomatosos mediante el análisis citológico del líquido, pero se pueden necesitar hasta 3 muestras del mismo. La biopsia pleural es menos sensible que la citología, aunque en ocasiones puede ser positiva en caso de citología negativa; en los casos difíciles se deben realizar ambas técnicas. 

· El derrame pleural es frecuente en casos de enfermedad de Hodgkin y linfoma no hodgkiniano y puede ser un signo de presentación en éste. El mecanismo de producción es variable, predominando la obstrucción linfática en la enfermedad de Hodgkin y la infiltración pleural en el linfoma no hodgkiniano. No suele ser necesario determinar la naturaleza neoplásica del proceso en la enfermedad de Hodgkin y los resultados de la biopsia pleural no son generalmente positivos. El diagnóstico de derrame pleural linfomatoso se puede realizar en ocasiones mediante la citología del líquido pleural y la biopsia con aguja de la pleura. 

· El mesotelioma maligno (tumor maligno que se origina en el mesotelio pleural) está muy relacionado con la exposición al asbesto. La incidencia en Estados Unidos es de unos 2.000 casos/año. Los síntomas de presentación más frecuentes son la disnea y el dolor pleurítico de inicio insidioso. El tumor, que va atrapando de forma gradual los pulmones e invade la pared torácica, provoca derrame pleural en un 75% de los pacientes. La TC demuestra un engrosamiento irregular de la pleura. El líquido pleural es un exudado seroso o sanguinolento, con <50 mg/dl de glucosa (<2,78 mmol/l) y pH <7,2 en 1/3 de los casos. La citología del líquido pleural demuestra la presencia de células malignas, difíciles de distinguir de las de un adenocarcinoma. También resulta difícil interpretar las biopsias obtenidas con aguja, por lo que frecuentemente se necesita una biopsia abierta o dirigida por vídeo a través de una toracoscopia (cirugía torácica ayudada por vídeo [VATS]) para establecer el diagnóstico. La inmunohistoquímica y la microscopia electrónica permiten distinguir este tumor del adenocarcinoma. El pronóstico es muy malo, con mala respuesta a la cirugía radical, a la quimioterapia, a la radioterapia o al tratamiento combinado. 

· El mesotelioma fibroso benigno es un tumor sólido poco frecuente que produce dolor torácico, disnea, fiebre y osteoartropatía hipertrófica en el 50% de los pacientes. El líquido es un exudado viscoso por la presencia de hialuronato. El diagnóstico y la curación se consiguen mediante toracotomía y resección de la masa. 

· El LES y los síndromes parecidos al lupus inducidos por fármacos (generalmente la hidrazina, procainamida, isoniazida, difenilhidantoína y clorpromazina) producen derrames pleurales en hasta el 40% de los pacientes. Estos fármacos se suelen administrar desde mucho tiempo antes y los síntomas empiezan generalmente a los 10 d de interrumpir su uso. Son frecuentes la fiebre, el dolor pleurítico y ciertas manifestaciones sistémicas de lupus. En menos ocasiones se produce enfermedad pleural aislada. Suele existir una lesión parenquimatosa, aunque no siempre. El líquido pleural generalmente es un exudado, con predominio de neutrófilos en fases iniciales y monocitos después. La glucosa en el líquido suele ser >80 mg/dl (>4,44 mmol/l), el pH >7,35 y la LDH <500 UI/l; el complemento en el líquido es bajo y los títulos de anticuerpos antinucleares (ANA) suelen ser elevados. Un título de ANA >1:320 con un patrón homogéneo o un cociente ANA líquido/suero ³1 es muy característico. En el lupus inducido por fármacos, a diferencia del LES habitual, también se suelen detectar anticuerpos antihistona y ADN de cadena sencilla en la sangre. Se pueden encontrar células LE que se consideran diagnósticas, pero la prueba es muy laboriosa y no se debe solicitar porque el diagnóstico suele resultar evidente desde el punto de vista clínico y con la serología del derrame. 

· Los derrames pleurales inducidos por fármacos son poco frecuentes. La nitrofurantoína se asocia en ocasiones con una enfermedad febril aguda con infiltrados pulmonares, derrame pleural y eosinofilia en sangre periférica. La neumonía intersticial crónica con fibrosis es menos frecuente e induce derrame pleural en menos casos. Se produce en pacientes que llevan años tomando el fármaco. El dantroleno, un relajante muscular, ocasiona a veces un derrame pleural unilateral con eosinofilia en sangre y líquido pleural, pero sin infiltración del parénquima. La bromocriptina y otros agonistas de la dopamina, la amiodarona y la interleucina 2 producen en pocos casos derrames pleurales, asociados en general con infiltrados pulmonares. 

· La enfermedad reumatoide produce derrame pleural, sobre todo en varones, aunque la enfermedad es más frecuente en mujeres. Los derrames pleurales son pequeños o moderados y se producen de forma característica en los varones mayores con enfermedad reumatoide de larga evolución y que presentan nódulos reumatoides subcutáneos. El líquido es un exudado con glucosa baja (<40 mg/dl o <2,22 mmol/l), LDH elevada (>700 UI/l), pH bajo (<7,2), complemento bajo y un título de factor reumatoide elevado (³1:320). Se observan con frecuencia cristales de colesterol. 

· Los abscesos subdiafragmáticos suelen producir un derrame pleural simpático, un exudado estéril con predominio de neutrófilos. En pocas ocasiones se infecta el derrame; 3/4 partes de los abscesos subdiafragmáticos se producen semanas a meses después de una cirugía abdominal. El diagnóstico se realiza con ecografía o TC abdominal. 

· La pancreatitis aguda se complica con un derrame pleural paraascítico en un 10% de los casos. Este exudado pleural es rico en neutrófilos y contiene mucha más amilasa que el suero. Los derrames suelen ser pequeños, un 60% se localizan en el lado izquierdo, un 30% en el derecho y un 10% son bilaterales. 

· Los pseudoquistes pancreáticos se pueden extender hacia el mediastino a través de los hiatos esofágico o aórtico y romperse hacia uno o ambos espacios pleurales. Los niveles de amilasa en el líquido son muy elevados (hasta 100.000 UI/l), aunque la amilasa sérica sea normal. La ecografía abdominal y la TC permiten diagnosticar los seudoquistes pancreáticos. Dado que el líquido se vuelve a acumular con rapidez después de la toracocentesis, el seudoquiste debe ser drenado. 

· El síndrome postlesión cardíaca se caracteriza por fiebre, pleuropericarditis e infiltrados parenquimatosos que debutan semanas después de una lesión miocárdica o pericárdica. Se produce en el 1% de los pacientes con IM, cirugía cardíaca, traumatismo torácico cerrado, implantación de marcapasos o angioplastia. Los derrames pleurales suelen ser pequeños, son bilaterales en el 50% de los casos y habitualmente corresponden a un exudado sanguinolento con glucosa y pH normales. El síndrome responde a AINE y esteroides. 

· La uremia se complica a menudo con una serositis generalizada y se puede producir un derrame pleural exudativo con pleuritis fibrinosa. El líquido puede ser francamente hemático y suele contener escasas células, generalmente mononucleares. El nivel de creatinina es elevado, pero inferior al sérico, lo que permite distinguirlo del derrame pleural asociado con obstrucción urinaria y acúmulo retroperitoneal de orina. 

· La exposición al asbesto produce un derrame pleural benigno en un 3% de los trabajadores del asbesto tras un período de latencia cuya duración oscila entre 5 y >30 años. Los pacientes pueden estar asintomáticos o presentar dolor torácico. Los derrames suelen ser unilaterales, de tamaño pequeño a moderado. Son frecuentes las placas pleurales, en general no calcificadas, y en la mitad de los casos hay evidencias de lesión parenquimatosa. El derrame es un exudado, que puede ser sanguinolento. El recuento de leucocitos puede llegar a 25.000/ml, con un recuento diferencial variable y numerosos eosinófilos. El diagnóstico es de exclusión, sobre todo con el mesotelioma y el carcinoma metastásico. 

· El SIDA causa un derrame pleural (generalmente un exudado) en <2% de los pacientes. Los derrames pueden ser paraneumónicos o deberse a empiema, neumonías por Pneumocystis carinii o sarcoma de Kaposi. Los principios del tratamiento son parecidos en estos pacientes y en los que conservan una inmunidad normal. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
1- Causas humorales: 

a)- Síndrome nefrótico: Edema renal clásico, blando, blanco, no doloroso, frío, de fácil Godet, cara de muñeco chino. Puede constituir verdaderas anasarcas.

b)- Cirrosis hepática: Se caracteriza por la presencia de tres síndromes (ascítico, hipertensión portal e insuficiencia hepática); se caracteriza por eritema palmar, edema en miembros inferiores y en región abdominal (generalmente), circulación colateral en áreas torácicas inferiores y mesogastrio. Puede haber sangramiento digestivo (producto a la ruptura de varices esofágicas o úlceras duodenales). Puede estar presente el ictero (cirrosis biliar), hepatoesplenomegalia.

c)- Síndrome de mala absorción: Dado por diarreas pastosas, abundantes en cantidad, amarillentas brillantes, con olor rancio, presencia de edemas sobre todo en miembros inferiores.

d)- Defecto nutricional: Dado por un déficit proteico y vitamínico.

2- Causas mecánicas:

a)- Obstrucción venosa: Insuficiencia cardiaca congestiva, Pericarditis constrictiva, Obstrucción de la vena cava superior, Oclusión de la vena ácigos. Presentan:

· Manifestaciones de insuficiencia cardiaca tales como: disnea y edema en miembros inferiores. 

· Manifestaciones de Pericarditis constrictiva tales como: ingurgitación yugular, reflujo hepatoyugular, pulso débil. 

· Manifestaciones de obstrucción venosa tales como: distensión del abdomen, edemas sobre todo en ancianos. 

b)- Obstrucción linfática: Linfoma, Tumor de mediastino, Quilotórax traumático, Pseudo Quilotorax. Se caracteriza por presentar adenopatías a nivel del cuello, axilas; hepatomegalia, ascitis lechosa. 

3- Causa inflamatoria:

     Infecciosa:

a)- Tuberculosis: Paciente con antecedentes de Tb pulmonar, fiebre, sudoración, expectoraciones escasas o abundantes, esputo hemoptoico, disnea, adelgazamiento marcado, anorexia, esteatorrea, crepitantes, liquido pleural serofibrinoso y sanguinolento, hemoptisis.

b)- Metaneumonia: Paciente que ha tenido manifestaciones neumónicas anteriormente.

c)- Paraneumónicas: Aparición del derrame junto con neumonía pulmonar y puede instalarse derrame importante, estertores crepitantes, punta de costado aguda, hemoptisis.

d)- Empiema: Fiebre y líquido purulento y antecedente de infección respiratoria.

e)- Brucelosis: Antecedente de haber tenido contacto con animales o haber ingerido leche cruda, dolor abdominal, articular, sin fiebre, escalofrío y cefalea.

f)- Vírales: 
· Neumonía atípica: por fiebre, tos seca e irritativa, expectoración escasa, cefalea, artralgias, mialgias, antecedentes de epidemia viral. 

· Mononucleosis infecciosa: Hepatoesplenomegalia, cefalea, fiebre alta, faringoamigdalitis, rash cutáneo, adenopatias. 

4- Causa parasitaria:

a)- Amebiasis: Presenta un periodo de comienzo muy característico dado por signos vagos de poca importancia con dolor abdominal difuso, flatulencia algunas deposiciones diarreicas, fiebre, malestar general y al cabo de unos días la enfermedad se instala en una forma típica. Las heces fecales son mucopiosanguinolentas y escasas en cantidad asociada a cólicos intensos y tenesmo rectal. En la forma prolongada el paciente adelgaza y puede tener un tinte anémico. En la forma atípica produce granuloma voluminoso que se confunde con tumoración. 

5-Otras causas:
a) Infarto pulmonar: Se presenta con disnea de aparición brusca con ansiedad y punta de costado aguda, polipnea, cianosis, signos de sobrecarga ventricular derecha, fiebre y tos hemoptoica.

b) Traumatismos: Se recoge el antecedente del trauma.

c) Neumotórax: Mas frecuente en el sexo masculino con edad de 20-40 años, disnea, punta de costado aguda con irradiación al cuello y se acompaña de intranquilidad y sofocación.

d) Enfermedad del colágeno: Se caracteriza por poliartropatia (artritis), fiebre, adenopatías y esplenomegalia, Fotosensibilidad (eritema en alas de mariposa en la cara), edema renal, puede tener manifestaciones respiratorias como: esputo hemoptoico y a veces fulminante. 

6- Causa tumoral: 

Linfoma: Adenopatias generalizadas.

Tumor pleural primario: No es frecuente, presenta astenia, pérdida de peso, punta de costado.

Tumor pleural mediastinico: Antecedentes de tumor pulmonar, carcinoma de mama con derrame sanguinolento.

1.3.2.- SINDROME DE INTERPOSICION GASEOSA O NEUMOTÓRAX

El neumotórax es la ocupación de la cavidad pleural por aire, procedente bien del pulmón subyacente o bien directamente desde el exterior a través de una solución de continuidad en la pared torácica. Dado que en el espacio pleural existe una presión negativa respecto a la atmosférica, la entrada de aire provoca el colapso del pulmón, que será más o menos inmediato e intenso dependiendo de la presencia o no de adherencias preexistentes y de la rigidez del parénquima pulmonar. 

Cuadro clínico: Suele ser dramático, con punta de costado, intensa disnea angustiosa y progresiva, y cianosis. Cuando se instaura lentamente puede solo presentarse con el cuadro doloroso y una disnea ligera. 

Examen físico: Abovedamineto y disminución de la expansibilidad torácica del lado comprometido. Disminución de la expansión torácica del lado comprometido. Vibraciones vocales abolidas en el lado afectado. Hipersonoridad y timpanismo, si es muy intenso hay sonido metálico. Disminución del murmullo vesicular de la parte afectada. Soplo anfórico si la perforación es de tamaño suficiente o abolición de la broncofonia. Sucusión hipocrática si existe derrame. Si el neumotórax es parcial variarán los síntomas, pudiendo hasta faltar por completo el cuadro antes señalado. 

DIAGNOSTICO ETIOLÓGICO:
1-Neumotórax espontáneo: Constituye la causa más frecuente de esta afección en el adulto joven aparentemente sano, la presencia de bulas o vesículas subpleurales, las cuales al aumentar la presión en su interior se rompen en la pleura visceral y se establece una comunicación broncopleural que permite el paso del aire a la cavidad. 

a. Primario, por perforación de la pleura visceral de causa no determinada. (Ampollas subpleurales atribuidas al tabaquismo)
b. Secundario, por enfermedades del parénquima pulmonar subyacente.

· Más frecuentes: Asma, EPOC, fibrosis quística, neumonía necrosante, infección por Pneumocystis jiroveci (anteriormente carinii), TB.

Menos frecuentes. Pulmonares: fibrosis pulmonar idiopática, granulomatosis de células de Langerhans, cáncer del pulmón, linfangioleiomiomatosis, sarcoidosis, enfermedades del tejido conjuntivo,  espondilitis anquuilosantes, síndrome de Ehlers-Danlos, síndrome de Marfán, poliomiosisis/dermatomiositis, AR, sarcoma, esclerodermia, deficiencia de alfa-1-antitripsina, Neoplasias. Otras: Endometriosis torácica (Neumotórax catamenial), esclerosis tuberosa.
c. Neonatal, por ruptura de bulas enfisematosas congénitas

Con frecuencia no se encuentra causa alguna del neumotórax; por ello se ha propuesto la denominación de neumotórax espontáneo idiopático.

2-Causa traumática:

a)- Traumas torácicos o tóraco-abdominal, asociados a fracturas costales: Se comprueba el antecedente del trauma, hay dolor a la palpación.

b)- Por heridas penetrantes de la pared del tórax y los pulmones por: armas blancas. Objetos punzantes, proyectiles de arma de fuego, metralla, etc. Con frecuencia hay aumento de le tensión pleural (Neumotórax a tensión) por un mecanismo de válvula, que se observa en heridas oblicuas de la pared, en intubaciones traqueales y sostén ventilatorio con equipos de tensión. Se escucha un ruido característico en la inspiración.

3- Iatrogénico: Intentos de canalizar la vena subclavia; Como complicación de punciones pleurales y/o pulmonares; Rotura de la pleura al realizar biopsias pulmonares por vía transbronquial,  Rotura de blebs o ampollas durante la ventilación mecánica (barotrauma); Intervención quirúrgica torácica y abdominal; Masaje cardíaco externo; Inyección intracardíaca.

4- Neumotórax de causa infecciosa:

a)- Tuberculosis: Síntomas respiratorios con mas de 14 días, fiebre moderada que después desaparece, hemoptisis de grado variable, toma del estado general, produce un cuadro general, produce un cuadro grave pues se corresponde al estallido de una caverna tuberculosa y da lugar a síndromes mixtos o hidroaéreos.

b)- Por estafilococos: se ve preferentemente en niños.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
· Infarto agudo de miocardio, cuando la sintomatología predominante es el dolor.
· Por la disnea con: Crisis asmática, Bronquitis aguda, Neumonía y Enfermedad pulmonar obstructiva crónica.
· Con las bullas enfisematosas, los abscesos pulmonares grandes, pliegues cutáneos y las herniaciones del estómago, el colon o, con menos frecuencia, el intestino delgado a través del diafragma. 
· En los pacientes con ventilación mecánica por síndrome de distrés respiratorio del adulto, el neumotórax se puede desarrollar de manera sutil en forma tabicada en la zona subpulmonar o paracardíaca. La presencia de aire intersticial en el pulmón y de neumomediastino puede preceder al desarrollo de neumotórax.
· Síndrome de fuga de aire pulmonar. Salida (fuga) de aire fuera de los espacios aéreos pulmonares normales. En el 1 a 2% de los reciénnacidos se producen fugas de aire después del parto, probablemente a consecuencia de las grandes fuerzas negativas intratorácicas que se desarrollan cuando el niño comienza a respirar. Muchos de estos pacientes son asintomáticos o presentan sólo taquipnea. Los tipos de fugas de aire dependen de la localización del gas que sale de los espacios aéreos normales del pulmón y diseca los distintos tejidos adyacentes; así, puede haber enfisema intersticial pulmonar, neumomediastino, neumotórax, neumopericardio, neumoperitoneo o enfisema subcutáneo. Las fugas de aire pulmonar clínicamente importantes suelen afectar a RN con enfermedades pulmonares parenquimatosas que predisponen a la pérdida de aire, a causa de la escasa compliancia y a la necesidad de elevadas presiones de distensión (p. ej., niños con Síndrome de Distréss Respiratorio o tratados con respirador) o al aumento de la resistencia de la vía aérea (p. ej., obstrucción bronquial parcial por meconio en el Síndrome Aspiración Meconio). 

1.4.- SINDROME MEDIASTINAL
Es el conjunto de síntomas y signos con el que se manifiestan las afecciones de diverso origen, que dañan los órganos del mediastino y que pueden depender de la compresión, de la inflamación o de la destrucción de estos o de las paredes pleuropulmonares que lo circundan. 

Cuadro clínico: Facies mediastinal, disnea, cianosis, edema en esclavina (cara, brazo y tercio superior del tórax), circulación colateral, afonía y disfagia. Otros síntomas: Disnea paroxística de tipo asmatiforme por compresión vagal (con bradipnea espiratoria) o por compresión del recurrente laringeo (bradipnea espiradora, tiraje y cornage). Tratornos de la voz: ronca, apagada, bitonal o no, puede haber afonía. Tos seca, por quintas, compañada de voz bitonal. Disfagia. Neuralgia frenicas e intercostales: generalmente bilateral y resistente a los medicamentos. 

Al examen físico: Síndrome de Claude –Bernard-Horner (miosis, enoftalmia y ptosis parpebral), deformidad del tórax, signos de compresión bronquial (disminución del murmullo vesicular y soplo tubárico en la región interescapulovertebral, a todo esto se suma los síntomas propios de la patología de base.

CLASIFICACIÓN TOPOGRÁFICA DEL SÍNDROME MEDIASTINAL

1. Síndrome mediastinal superior.

a. Síndrome de la vena cava superior.

b. Síndromes arteriales (arterias aorta y pulmonar).

c. Síndromes respiratorios (tráquea y bronquios gruesos).

d. Síndromes neurológicos (nervios frénico, neumogástrico, recurrente y simpático).

e. Síndrome del conducto torácico.

f. Síndrome esofágico.

2. Síndrome mediastinal inferior.

a. Síndrome de la vena cava inferior.

b. Algunos de los síndromes anteriores (frénico, neumogástrico, esofágico y del conducto torácico).
DIAGNOSTICO TOPOGRAFICO:
·   Síndrome mediastinal superior: 
1-Sindrome de la vena cava superior: circulación colateral a tipo cava superior, cianosis, edema en esclavina, exoftalmia, hemorragias subconjuntivales, macroglosia e hipertensión de la vena acigos (hemoptisis e hidrotórax residivante derecho), cefalea, vértigos, obnubilación, zumbido de oídos, hemorragias meningeas, epistaxis, gingivorragias (las tres ultimas se deben al estasis venoso de las venas que drenan en la vena acigos).

2-Sindromes arteriales:

a) Por compresión de la arteria pulmonar o una de sus ramas: Esto traduce u soplo sistolico intenso en el foco pulmonar que se irradia a la clavícula izquierda (al Rx se observa abombamiento del arco medio y posible aumento del ventrículo derecho).

b) Por compresión de la aorta o una de sus ramas: Soplo sistolico intenso en foco aortico que se irradia a la clavícula derecha, varicion del pulso según la intensidad de la compresión, hipotensión arterial.

3-Sindromes respiratorios:

a) Por compresión traqueobronquial: tos seca, intensa, coqueluchoide, disnea inspiratoria con tiraje y cornage, bradipnea seudoasmatica, voz velada, ronca o afonía.

b) Por compresión bronquial: están presentes los síntomas anteriores sumados a signos y síntomas de atelectasia. 

4-Sindromes neurológicos: Por compresión del:

a) Nervio frenico: dolores intercostales, hipo y puntos intercostales dolorosos.

b) Nervio neumogastrico: tos, disnea, bradipnea y espasmo esofagico.

c) Nervio recurrente (siempre afecta el lado derecho): Si hay solo irritación (Síndrome de Krishaber), pero si hay parálisis habrá voz bitonal, afonía y trastornos respiratorios (disnea, tiraje y cornage).

d) Nervio simpático: signos oculares: Claude-Bernard-Horner, Pourfour-du-Petit, desigualdad pupilar (signo de Roque) y síntomas circulatorio (bradicardia o taquicardia).

5-Sindrome esofagico: Por compresión del esófago y se caracteriza por disfagia que puede acompañarse de sialorrea y regurgitaciones.

6- Síndrome de compresión del conducto torácico: produce pleuresía quilosa (liquido de aspecto lechoso).

En general, las lesiones situadas en la parte anterior del mediastino (aneurisma de la primera porción de la aorta y tumores de la celda tímica), producen fundamentalmente signos de compresión venosa. Las lesiones de la parte media del mediastino (aneurisma del cayado, adenopatía traqueobronquial), se manifiestan sobre todo por trastornos del sistema respiratorio, como disnea, tos coqueluchoide, cornage, parálisis recurrencial, etc. Las lesiones del  mediastino posterior (aneurisma de la aorta descendente, cáncer del esófago) se traducen por disfagia.

 B- Síndrome mediastinal inferior: La escasez de órganos en esta zona es causa de un pobre cortejo sintomático que se reduce al síndrome de la vena cava inferior (edema en miembros inferiores, ascitis que se produce rápidamente después de una paracentecis, circulación colateral a tipo cava inferior y hepatomegalia).

ETIOLOGÍA SEGÚN COMPARTIMIENTO DE LOCALIZACIÓN

· Mediastino anterior: aneurisma, bocio, hernia de Morgagni, linfoma, lipoma, quiste pericárdico, teratoma, timoma, tumores (angiomatoso,  paratifoideos y tiroideos)

· Mediastino medio: hiperplasia de los ganglios linfáticos, linfoma, masa vascular, quiste broncógeno, quiste pleuropericárdico, tumos broncógeno.
· Mediastino posterior: aneurisma, hernia diafragmática, divertículo esofágico, acalasia, quiste entérico, meningocele, mielomeningocele,  tumores (broncógeno, esofágico, neurógeno)

DIAGNOSTICO ETIOLOGICO: 

Frente a un síndrome mediastinal agudo con temperatura alta signos de infección más o menos marcados y aparición brusca de los signos de compresión (principalmente disnea y cianosis) se pensara en una pericarditis o pleuresía mediastinal.

1-Pericarditis: Aparece generalmente en niños, puede ser purulenta, tuberculosa o reumática y a las manifestaciones de la pericarditis se añade disfagia.

2-Pleuresía mediastinal: Es muy rara, se caracteriza por disnea, dolor retroesternal y cianosis; al Rx se observa imagen triangular yuxtacardiaca por supuracion difusa del mediastino. 

3-Aneurisma de la Aorta Torácica: (No es muy frecuente).

a)- Síndrome Broncorecurrencial: Por compresión de la traquea los bronquios y el nervio recurrente (resultado de un aneurisma en la cara inferior del cayado aortico).

b)- Aneurisma extorsionado: se presenta en tórax batiente y expansivo.

c)- Otros signos de aneurismas: Levantamiento de la pared torácica a nivel del 2do espacio intercostal derecho, la existencia de un 2do centro de latidos en el tórax y desigualdad del ritmo e intensidad de ambos pulsos radiales.

4-Adenopatias mediastinales: 

a)- Linfomas: Adenoesplenomegalia, prurito, alteraciones hematologicas (leucocitocis, polinucleosis, eosinofilia y en ocasiones anemia).

b)- Leucemia linfoide: Las LAL-B suelen cursar con hepatosplenomegalia de gran tamaño, masa abdominal y afección temprana del SNC. A su vez, la LAL-T afecta con frecuencia a varones, en general adolescentes, cursa con masa mediastínica en más de la mitad de los casos y también puede infiltrar tempranamente al SNC.
c)- Tumores viscerales: Toma del estado general, anorexia, astenia, perdida de peso, edema en esclavina.

d)- Mediastinitis crónica: tuberculosis, histoplasmosis, o de causa desconocida que origina fibrosis mediastínica

5-Forma mediastinal del cáncer del Esófago: disfagia, Claude-Bernard-Horner, trastornos de la voz y disnea.

6-Neoplasia del pulmón: Manifestaciones generales (toma del estado general, astenia, anorexia y perdida de peso), manifestaciones pulmonares (parenquimatosas, bronquiales y parietales), manifestaciones metastasicas y paraneoplasicas (óseas, cutáneas, neurológicas, cardiovasculares, hematologicas, y endocrinas).

7-Mediastinitis Sifilítica: poco frecuente, se plantea frente a un edema en esclavina muy marcado acompañado de cianosis y disnea, Rx sombras difusas en mediastino que se extienden lateralmente a los pulmones.

8-Mediatinitis por Tb.: Rara en el adulto y más rara en niños en nuestros días.

9- Mediastinitis por heridas torácicas: muy frecuente, sobre todo en heridas por armas de fuego y armas blancas.

10- Otros Tumores: Megatimo y Adenopatias traqueobronquiales.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
En ocasiones, síntomas en apariencia banales, como disnea, disfonía, dolor torácico, etc., pueden inducir a pensar en una simple bronquitis o laringitis catarral, insuficiencia cardíaca, artritis, neuralgia intercostal, etc., y alejarnos del diagnóstico real.

Por otra parte, se deben valorar con precisión, inspirados por la clínica, síntomas y signos que, aunque traducen lesiones intrínsecas de órganos mediastinales, no responden a la existencia de un SM compresivo.

Hay que evitar la confusión con una disfonía por laringitis aguda, con un asma verdadera, una disnea asmatiforme de origen cardíaco, crup, edema de la glotis o una disfagia por estenosis esofágica, con un síndrome de Claude Bernard-Horner por neoplasia del vértice del pulmón, o con un edema en esclavina por tromboflebitis esclerosante de la vena cava superior, etcétera.

Diagnóstico diferencial radiográfico de las adenopatías  mediastinales
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Diagnóstico diferencial de las masas mediastínicas.
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Sarcoma Hemangioma
Teratoma, Higroma quistico
Timo Linfadenopatias
v Histiocitosis Linfoma
v Histoplasmosis  Malformaciones
v Normal vasculares
v Quiste Quiste broncdgeno
v Timoma Quiste pericardico
Tioides ectopico Tumor cardiaco





1.5.- SÍNDROME DE INSUFICIENCIA RESPIRATORIA 

Conjunto de síntomas, signos y alteraciones analíticas de los gases arteriales, que aparecen en un paciente por la alteración del intercambio de gases entre el aire ambiental y la sangre circulante, que puede deberse a alteraciones en el intercambio de gases intrapulmonar o en la entrada o salida de aire al pulmón. 

a) Obstructiva: hay un aumento de la resistencia al flujo gaseoso en las vías aéreas, lo que provoca aumento del trabajo respiratorio (ej.: bronquitis, enfisema, asma).

b) Restrictiva: en esta variedad no hay aumento de la resistencia al flujo gaseoso en las vías aéreas.Se incluye un numeroso grupo de enfermedades con lesión toracopulmonar o sin ella, que provocan hipoventilación alveolar por diferentes mecanismos; todas tienen como factor común un fallo del “fuelle torácico”, lo que origina valores netamente anormales de gases en la sangre

Cuadro clínico: Las manifestaciones clínicas pueden estar en dependencia, de las afecciones subyacentes previas o concomitantes, causantes o predisponentes, y por la hipoxia y la hipercapnia. 
Signos de la hipoxemia: taquicardia, taquipnea, ansiedad, diaforesis, alteraciones mentales, confusión, cianosis, hipertensión, hipotensión, bradicardia, convulsiones, acidosis láctica.  
Manifestaciones clínicas de la hipercapnia cefaleas, somnolencia, letargo, inquietud, temblor, farfulleo, asterixis, papiledema, coma.
CLASIFICACIÓN

Puede clasificarse de varias formas:

1. Según criterios clínico evolutivos: Insuficiencia respiratoria aguda (IRA), crónica o crónica agudizada

2. Según mecanismo fisiopatológico subyacente. 

- Disminución de la FIO2

- Hipoventilación alveolar

- Alteración de la difusión

- Alteración de la ventilación/perfusión

- Efecto de shunt derecho-izquierdo

3. Según las características gasométricas

A- IRA hipóxica

Cortocircuito: IAM, Insuficiencia ventricular izquierda, Insuficiencia mitral, Estenosis mitral, Disfunción diastólica, Sepsis, Aspiración, Traumatismo múltiple, Pancreatitis,  Reacción a medicamentos (ASA, opioides, Interleukina 2), Ahogamiento, Neumonía,  Lesión por repercusión, Lesión por inhalación, Exposición a grandes altitudes,  Reexpansión pulmonar

Desequilibrio V/Q: 
• Enfermedades que se asocian a obstrucción del flujo aéreo (EPOC, Asma)

• Inflamación intersticial (Neumonía, Sarcoidosis)

• Obstrucciones vasculares (Embolismos pulmonares)

Disminución de la fracción de O2 del aire inspirado: Grandes altitudes, Inhalación de gases tóxicos

Disminución de O2 de la sangre venosa mixta: Anemia, Hipoxemia

B- IRA hipercápnica

Enfermedad pulmonar previa: EPOC, Fiebre y sepsis, Asma muy grave, Fibrosis Quistica, Fibrosis pulmonar, escoliosis

Pulmones normales

• Disminución de la ventilación: 

- SNC: Lesiones de la médula, nervios perifericos, Guillain Barré, Botulismo, Miastenia, Esclerosis lateral, Polimiositis, Distrofia muscular

- Patologías torácicas (Toracoplastia, escoliosis)

- Anomalías metabólicas: Mixedema, hipopotasemia
DIAGNOSTICO ETIOLÓGICO 
A).- Insuficiencia respiratoria aguda

1. Causas obstructivas:

- Vías respiratorias altas: tumefacción por inflamación de la mucosa, debido a infecciones, reacciones alérgicas (laringitis, traqueítis), y a lesiones térmicas o mecánicas; impacto por cuerpo extraño; tumores.

- Vías respiratorias inferiores: tumefacción de la mucosa, secreciones en la luz o broncospasmo. Ejemplos: asma bronquial, infecciones, bronquiolitis, o por inhalación de sustancias químicas (dióxido de nitrógeno en la “enfermedad de los llenadores de silos”).

2. Enfermedades vasculares pulmonares: Tromboembolismo pulmonar, Embolia grasa y Embolia por agregados de plaquetas y fibrina, en la coagulación intravascular diseminada (CID).

3. Enfermedades que causan infiltración del parénquima y/o del intersticio: Neumonías, Infecciosas (la causa más frecuente de infiltración del parénquima), Inhalación o aspiración de sustancias químicas tóxicas, Reacciones inmunológicas a medicamentos, Migraciones de parásitos y Leucoaglutininas.

4. Enfermedades que causan edema pulmonar: 
- Cardiogénico: infarto agudo del miocardio; insuficiencia aguda del ventrículo izquierdo, por crisis hipertensivas o arritmias; cardiopatías valvulares.
- No cardiogénico (por aumento de la permeabilidad): Síndrome de distress respiratorio del adulto.

5. Enfermedades de la pleura y de la pared torácica: Lesión de la pared del tórax: fracturas segmentarias de varias costillas o fracturas costales, a ambos lados del esternón y Neumotórax espontáneo o traumático.

6. Trastornos cerebrales: Deterioro de la función del SNC, por el uso de sedantes o anestésicos, Enfermedades cerebrovasculares, Tumores e Infecciones.

7. Trastornos de la médula espinal y nervios periféricos: Lesión de médula espinal cervical o torácica alta, Poliomielitis, Polineuritis infecciosa (síndrome de Guillain-Barré) y Polineuritis tóxica.

8. Trastornos neuromusculares: Miastenia gravis (en la crisis miasténica aguda).

B).- Insuficiencia respiratoria aguda hipoxémica 

Síndrome de distress respiratorio del adulto, Neumopatía restrictiva (fibrosis pulmonar previa), Neumonía/bronconeumonía, Asma bronquial de moderada a grave, Atelectasias (lobaresa gudas), Edema pulmonar cardiogénico, Tromboembolismo pulmonar cardiogénico, contusión o hemorragia pulmonar (Enfermedad de Googpasture, hemosiderosis pulmonar ideopática, lupus generalizado)

C).- Insuficiencia respiratoria aguda hipercápnica-hipoxémica

1.- Enfermedad pulmonares: Enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC), Asma bronquial.

2.- Alteraciones del control: Patología intracraneal primaria (tumor, hemorragia), Traumatismo e hipertensión intracraneal, Medicamentos, venenos y toxinas, Hipoventilación central, Administración excesiva de oxigenoa un paciente hipercápnico.

3.- Enfermedad neuromuscular: Miastenia gravis, Síndrome de Guillain-Barré, Lesiones medulares (traumática, tumoral, vascular), Polimiositis, dermatomiositis, Enfermedad de Parkinson.

4.- Alteraciones metabólicas: acidosis grave, alcalosis grave, hipocaliemia, hipofosfatemia, hipomagnesemia.

5.- Alteraciones musculoesqueléticas: cifoescoliosis, espondilitis anquilosante.

6.- Síndrome de obesidad e hipoventilación.

D).- Insuficiencia respiratoria crónica
1. Causas obstructivas: Bronquitis crónica, Enfisema, Fibrosis quistica, Bronquiectasia y 
Asma bronquial.

2. Enfermedades vasculares pulmonares: Vasculitis pulmonar (enfermedades del colágeno) y Tromboembolias recurrentes (toxicómanos, drepanocitemia y esquistosomiasis).

3. Enfermedades que causan infiltración del parénquima y/o del intersticio: Sarcoidosis,  
Neumoconiosis, Fibrosis idiopática, Leucemia, Enfermedad de Hodgkin, Radiaciones, Lupus eritematoso sistémico, Sensibilidad a drogas y Otros.

4. Enfermedades que causan edema pulmonar: Cardiogénico (insuficiencia cardiaca congestiva).

5. Enfermedades de la pleura y de la pared torácica: Cifoscoliosis idiopática o adquirida grave y  Derrame pleural masivo o derrames con paquipleuritis (capa pleural engrosada, constrictiva).

6. Centro respiratorio anormal: Síndrome de hipoventilación primaria o “maldición de Ondina”.

7. Trastorno de la médula espinal y nervios periféricos: Poliomielitis y Polineuritis.

8. Trastornos musculares: Distrofia muscular.

9. Apnea del sueño: Obesidad masiva y Enfermedad crónica de la montaña.

DIAGNÓSTICO 

La determinación de gases en sangre (PaO2, PaCO2 y pH) es el instrumento fundamental para diagnosticar y determinar la gravedad de la insuficiencia respiratoria. En muchos casos hay que repetir esta determinación gasométrica con frecuencia para valorar la mejora o el deterioro de la misma. 

La función neuromuscular se valora observando el patrón ventilatorio y determinando la capacidad vital, el volumen corriente, la frecuencia respiratoria y la presión inspiratoria máxima. Resulta de especial utilidad el cociente entre la frecuencia respiratoria y el volumen corriente, ya que >100 respiraciones/min/l indican una debilidad o fatiga graves. La intensidad de las excursiones ventilatorias se valoran de forma más práctica determinando los signos de distrés en el paciente (frecuencia respiratoria >30/min; uso enérgico de los músculos ventilatorios accesorios; movimiento paradójico del abdomen) y valorando la PaCO2 en relación con las necesidades de ventilación minuto espiradas (V.e). Por ejemplo, para PaCO2 elevadas (>45 mm Hg) y V.e y frecuencia respiratoria bajos, puede estar suprimida la excursión ventilatoria o alterada la mecánica pulmonar, aunque la presencia de agitación o distrés habla en contra de esta última. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Según la Radiografía de tórax,  se puede identificar cuatro patrones básicos:

1.- Pulmones claros: Bronocespasmo, EPOC agudizada, Tromboembolismo, Shunt agudo izquierda a derecha, Microatelectasias

2.- Opacidad localizadas: Neumonias, Atelectasia, Infarto pulmonar, Aspiraciones, Hemorragias localizadas.
3.- Opacidades difusas: EAP, Distréss agudo, Inhalación de tóxicos, Broncoaspiración, embolismo graso, Embolismo amniótico, contusión pulmonar.

4.- Afección extrapulmonar: Derrame pleural, Tórax batiente, Rotura diafrágmatica, Hemorragias
Es importante excluir un cortocircuito cardiaco de derecha a izquierda y cuando exista hipercapnia, que esta no se deba a una compensación de una alcalosis metabólica. 

1.6.- SÍNDROMES DE DISTRÉS RESPIRATORIO

1.6.1.- SÍNDROME DE DISTRÉS RESPIRATORIO DEL ADULTO

Es un síndrome caracterizado por edema pulmonar no cardiogénico debido a la alteración de la permeabilidad de la membrana capilar pulmonar y que se presenta con insuficiencia respiratoria grave, infiltrados pulmonares bilaterales difusos y disminución de la distensibilidad pulmonar. Este síndrome se desarrolla aproximadamente en unas 72 h, sus causas son numerosas, puede tener origen pulmonar o extrapulmonar y su mortalidad es elevada. Aunque se denomina "del adulto", este síndrome también puede afectar a los niños.
Otra forma más sencilla de definirlo seria como: Insuficiencia respiratoria causada por diversas lesiones pulmonares agudas, que se caracteriza por edema pulmonar no cardiogénico, dificultad respiratoria (distrés) e hipoxemia. 

FACTORES DE RIESGO

Grupo I: Injuria pulmonar directa

1. Broncoaspiración

2. Infección pulmonar difusa

3. Ahogamiento incompleto

4. Inhalación de tóxicos

5. Contusión pulmonar

6. Tóxicos inhalados (oxígeno, corrosivos químicos)

Grupo II: Injuria pulmonar indirecta

1. Sepsis generalizada

2. Traumatismo no torácico severo, indicado por:

a) Descripción clínica

b) Sistemas de evaluación pronóstico como el Índice de Severidad de la Injuria (ISS) o APACHE II/III

c) Sistemas de medición de tratamientos intervencionistas (TISS)

3. Transfusión masiva por resucitación de emergencia

4. Circulación extracorpórea

5. Trastornos metabólicos: pancreatitis, insuficiencia renal, cetoacidosis diabética

6. Trastornos hematológicos: coagulación intravascular diseminada, bypass cardiovascular.

Cuadro clínico: 
Antecedentes de enfermedad o lesión aguda que daña directa o indirectamente los pulmones, en especial sepsis, traumatismos, shock prolongado o profundo, embolias grasas, transfusiones masivas, entre otras. De 12-24 ó 72 h después de la lesión o enfermedad inicial, o de 5-10 días luego del comienzo de una infección, aparecen las manifestaciones de una insuficiencia respiratoria aguda, dada por: disnea; taquipnea; hiperventilación; espiración ruidosa; tiraje intercostal y supraesternal; disminución de la distensibilidad pulmonar; cianosis; petequias conjuntivales y axilares, en la embolia grasa; pueden auscultarse o no estertores; alteraciones del SNC; puede haber signos clínicos de shock. En la radiografía de tórax puede apreciarse en la fase inicial infiltrados intersticiales bilaterales de predominio basal y, posteriormente, infiltrados alveolares bilaterales. Puede haber, además, derrame pleural bilateral. 

Tiene cinco elementos fundamentales:

1.- Hipoxemia a pesar de altas concentraciones de oxígeno suplementario
2.- Disminución progresiva de la compliance pulmonar
3.- Infiltrado difuso pulmonar con expresión radiológica
4.- Ausencia de insuficiencia cardíaca congestiva
5.- Antecedentes causales

DIAGNÓSTICO  (Criterios de Petty)
A. Encuadre clínico

1. Evento grave: pulmonar, no pulmonar

2. Excluir:

a) Enfermedad pulmonar crónica

b) Anormalidades cardíacas izquierdas

3. Dificultad respiratoria clínica

B. Radiografía de tórax Infiltrado pulmonar difuso, inicialmente intersticial y luego alveolar

C. Fisiología

1. PaO2 < 50 mmHg con FiO2 > 0,6

2. Compliance total < 50 ml/cm

3. Aumento de la fracción de shunt y espacio muerto

D. Patología

1. Pulmón pesado, más de 1 000 g

2. Atelectasias congestivas

3. Membranas hialinas

4. Fibrosis

DIAGNOSTICO ETIOLÓGICO 

1. Infecciosas (según algunos autores el principal factor de riesgo médico es la sepsis):
Síndrome de sepsis (infección con complicaciones sistémicas, como hipotensión, acidosis metabólica, o ambas), Neumonía/bronconeumonía, tuberculosis.

2. Traumatismos graves, pulmonares y extrapulmonares: embolia grasa, contusión pulmonar, no torácico, desviación cardiopulmonar. 

3. Aspiración de líquidos: jugo gástrico, hidrocarburos, agua dulce y salada (síndrome de ahogamiento incompleto). 

4. Sobredosis de drogas y fármacos: heroína y otros opiáceos, salicilatos, barbitúricos, propoxifeno. 

5. Toxinas inhaladas: altas dosis de oxigeno, humo, corrosivo químicos (NO2, CL2, NH3, fosgeno). 

6. Ingestión de tóxicos: paraquat, plaguenil. 

7. Trastornos metabólicos: pancreatitis, uremia, diabetes mellitus. 

8. Sistema nervioso central: traumatismo, anoxia, convulsiones, hipertensión intracraneal.

9. Alteraciones hematológicas: Coagulación intravascular disenminada (CID), transfusión sanguínea masiva, reacciones de leucoaglutinación.

10. Otros: Quemaduras corporales, choque, eclampsia, poscardioversión. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

Existe un grupo de enfermedades parenquimatosas difusas, no infecciosas, del pulmón, que en general se presentan de modo agudo y reúnen todos los criterios clínicos, fisiológicos y radiográficos del SDRA. Algunas de estas patologías presentan características distintivas en el lavado broncoalveolar (LBA) y o hallazgos histológicos específicos. Schwarz y Albert han reunido este conjunto de patologías bajo el común denominador de “Imitadores del SDRA“

IMITADORES DEL SDRA.

· Neumonía intersticial aguda: Daño alveolar difuso organizado. Idiopática, enfermedades vasculares del colágeno, drogas citotóxicas, infecciones. Neutrofilia (>10%).  Síndrome de Haman-Rich: injuria pulmonar rara y fulminante en individuos previamente sanos. Etiología desconocida. Comienzo abrupto, como prodromos presentan un síndrome Febril los 7-14 dias previos. Diagnóstico por biopsia pulmonar que evidencia daño alveolar difuso. Tratamiento de soporte. Alta mortalidad

· Neumonía eosinofílica aguda: Infiltrados eosinofílicos y daño alveolar difuso. Idiopático, drogas. Eosinofilia (>25%). Progresa en varios días. Recuperación completa. Rara las recaidas.

· Bronquiolitis obliterantes: Neumonía organizante. Idiopática, enfermedad vascular del colágeno, drogas, radiación, infecciones. Neutrofilia, en ocasiones linfocitosis (<25%), eosinofilia (<25%)

· Hemorragia alveolar difusa: Capilaritis pulmonar, hemorragia, daño alveolar difuso. Vasculitis, enfermedades del colágeno, coagulopatías, infecciones difusas. Hematíes, macrófagos cargados de hemosiderina.

· Neumonitis aguda por hipersensibilidad: Neumonitis granulomatosa y celular con daño alveolar difuso. Antígenos ambientales. Linfocitosis (>25%) y en ocasiones neutrofilia (<10%)

OTRAS ENFERMEDADES:

· Edema pulmonar cardiogénico.

· Edema pulmonar nuerogénico: por neurocirugías, TEC, sangrados subaracnoideos o intraparenquimatosos, convulsiones. La mayoría de los casos resuelve en 48 a 72 horas.

· Edema pulmonar por reperfusión: por obstrucciones tromboembolicas removidas, puede aparecer hasta 72 hs posteriores a la cirugía. Severidad variable

· Edema pulmonar por reexpansión: luego de neumotórax, refección de tumor endobronquial, o derrame pleural con evacuaciones mayores a 1.5 litros.

· Edema pulmonar de las alturas: ascenso rápido a alturas de 3600-3900 metros.

· Embolismo pulmonar.

· Infiltrados por leucemia, linfoma, o linfangitis carcinomatosa por tumores solidos.
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1.6.2.- DIFICULTAD RESPIRATORIA EN EL RECIEN  NACIDO

Síndromes de dificultad o distrés respiratorio del recién nacido que habitualmente se inicia en las primeras horas de vida, caracterizado por síntomas tales como taquipnea, aleteo nasal, cianosis, quejido y retracción subcostal. 
En la última década, los avances terapéuticos  (surfactante, nuevas modalidades de ventiloterapia, tratamiento fetal), han producido un descenso importante en la mortalidad, si bien no en la morbilidad, ya que ésta depende, por una parte, del desarrollo pulmonar, que en el recién nacido (sobre todo en el prematuro) es anatómica y funcionalmente incompleto y por otra, de los importantes cambios que deben producirse en el momento del nacimiento para pasar de la respiración placentaria al intercambio gaseoso pulmonar, que se ven influenciados por muchos factores como nacimiento prematuro, asfixia perinatal, cesárea y fármacos sedantes administrados a la madre, entre otros.

CAUSAS DE DIFICULTAD RESPIRATORIA 

La dificultad respiratoria en el neonato puede tener una etiología propiamente respiratoria u obedecer a causas extrarrespiratorias; de ahí la clasificación siguiente.

I.-  Causas respiratorias

    1.-Frecuentes
· Enfermedad de la membrana hialina

· Síndrome de aspiración de meconio

· Taquipnea transitoria

·  Hipertensión pulmonar.

     2.- Poco frecuentes
·  Bronconeumonía

·  Hemorragia pulmonar

·  Bloqueos aéreos

· Displasia broncopulmonar (D.B.P)

    3.- Raras
·  Atresia de coanas

·  Lesión que ocupa espacio (hernia diafragmática)

· Enfisema lobar congénito

II.- Causas extrarespiratorias

1.- Cardiovasculares
·  Cardiopatías congénitas.

·  Insuficiencia cardiaca

·  Miocarditis

2.- Metabólicas
·  Acidosis metabólica

·  Hipoglicemia

·  Enfriamiento

3.- Neurológicas
·  Hemorragias

·  Edema

·  Hipoxia

·  Inmadurez

·  Drogas

4.- Hematológicas
·  Pérdida aguda de sangre con marcado descenso de la Hb

·  Policitemia

·  Hipovolemia

·  Transfusión de gemelo a gemelo

Descripción de las principales causas de dificultad respiratoria en el recién nacido

1.6.2.1- ENFERMEDAD DE MEMBRANA HIALINA (E.M.H), SÍNDROME DE DISTRES RESPIRATORIO TIPO I

Se caracteriza por el desarrollo de una dificultad respiratoria grave originada por encontrarse comprometida la producción y liberación del surfactante en el interior de los alvéolos pulmonares de recién nacidos pretérminos. 

Es la causa de muerte más frecuente en recién nacidos pretérminos. Esta enfermedad afecta fundamentalmente a los pretérminos y la incidencia es inversamente proporcional a la edad gestacional y al peso al nacer. Afecta aproximadamente al 60-80 % de los neonatos de menos de 28 semanas de gestación y entre un 15-30 % de los que tienen entre 32 y 36 semanas; es rara en recién nacidos a término.

El principal factor de riesgo es la prematuridad y además el nacimiento por cesárea, parto precipitado, síndrome de enfriamiento, diabetes, hemorragia materna, asfixia perinatal, en el 2do gemelar y en la compatibilidad al factor Rh.

Cuadro Clínico 

Se caracteriza por presentar manifestaciones respiratorias inmediatamente después del nacimiento o en las primeras 6 horas de vida con los siguientes síntomas y signos clínicos:

· Test de Apgar normal o bajo

· Test de Silverman-Andersen mayor de 3 puntos, el cual va en aumento.

· Tórax estrecho 

· Taquipnea

· Aleteo nasal 

· Tiraje subcostal e intercostal 

· Retracción esternal

· Quejido espiratorio

· Disociación tóraco-abdominal

· Cianosis importante y progresiva.

· Episodios de apnea por hipoxemia, insuficiencia respiratoria, inestabilidad térmica o sepsis.

· Ruidos respiratorios disminuidos.

· Estertores finos en la inspiración profunda en bases pulmonares 

· Edemas.

· Ileo paralítico

· Oliguria

· Si empeora clínicamente se observa más cianosis y palidez, el quejido espiratorio disminuye o desaparece, disminuye la frecuencia respiratoria y el puntaje de Silverman-Andersen, el neonato se agota y presenta apnea que es signo de mal pronóstico.

Esta entidad presenta elevada morbilidad y mortalidad la cual varía en los diferentes servicios y en cada país. La evolución puede ser satisfactoria con un nivel máximo de síntomas y signos de 3 días mejorando posteriormente de forma gradual o por el contrario puede el cuadro clínico intensificarse hasta llevarlo a la muerte entre el 2do y el 7mo día secundario a bloqueos aéreos, hemorragias intraventriculares, grave hipoxemia o sepsis bacteriana. 

La muerte puede presentarse también después de varias semanas o meses por una displasia broncopulmonar en niños tratados con ventilación mecánica.

Diagnóstico 

El diagnóstico de SDR en un RN 37 sem de gestación es raro y debe hacer sospechar una diabetes mellitus materna no diagnosticada o un error diagnóstico. El diagnóstico se establece a partir de la historia clínica (p. ej., parto prematuro, diabetes materna, valoración de la madurez pulmonar fetal), la exploración clínica (sufrimiento respiratorio, cianosis) y estudios analíticos. Los gases en sangre arterial revelan grados variables de hipoxemia e hipercarbia. La radiografía de tórax muestra atelectasia difusa (descrita clásicamente como con aspecto de vidrio esmerilado con broncograma aéreo visible) y permite establecer una correlación aproximada con la gravedad clínica del enfermo. 

1.6.2.2.- SÍNDROME DE ASPIRACIÓN DE MECONIO (SAM)

Es un cuadro de dificultad respiratoria motivado por obstrucción de la vía aérea por el  líquido amniótico meconial. 

El meconio es una sustancia parda viscosa compuesta de moco proveniente de la bilis, restos epiteliales, vernix caseoso y lanugo que evacua el intestino del recién nacido, el cual está libre de bacterias. 

Es uno de los S.D.R más comunes que afectan al recién nacido y se asocia con un incremento de la morbilidad y mortalidad perinatal, es por esto que la presencia de un líquido amniótico teñido de meconio pone en alerta tanto al obstetra como al pediatra y hace poner las fuerzas en tensión para el recibimiento de un neonato potencialmente asfíctico con probable aspiración de meconio.

Factores predisponentes
1.- Intercambio placentario alterado 

· Desprendimiento prematuro de placenta 

· Placenta previa 

· Prolapso o nudo del cordón umbilical 

2.- Flujo materno o placenta alterada 

· Hipotensión e hipertensión arterial 

· Contracciones uterinas anormales 

3.- Saturación arterial del oxígeno materno alterado 

· Hipoventilación 

· Hipoxia materna 

· Enfermedad cardiopulmonar (Hipertensión arterial, asma bronquial, anemia).

· Post madurez 

· Restricción del crecimiento intrauterino 

· Prueba obstétrica de bienestar fetal alterada. 

Aunque aún no se conocen completamente los estímulos fisiopatológicos que en el feto gobiernan la liberación de meconio, éste fenómeno no se observa antes de las 34 semanas de edad gestacional y su presencia se ha considerado como posible signo de sufrimiento fetal por hipoxia. Muchos recién nacidos con líquido amniótico meconial no tienen signos de aspiración, es probable que algún breve período de asfixia haya inducido a la liberación de meconio antes del parto.

Cuadro Clínico 
La intensidad estará en dependencia de la cantidad y la viscosidad del meconio aspirado,  observándose:

· Piel, cordón umbilical y uñas teñidos de meconio, cuya tinción puede ser de color amarillo, si se trata de un sufrimiento fetal crónico como en los pequeños para su edad gestacional o en los recién nacidos posmaduros, o de color verde si se tratara de un sufrimiento fetal agudo como en los partos distócicos, compresiones del cordón umbilical etc.

· Los recién nacidos suelen nacer con puntaje de Apgar bajo.

· El cuadro clínico inicial puede estar dominado por la depresión neurológica secundario a la injuria hipóxica la cual puede ser grave con manifestaciones clínicas de encefalopatía hipóxica isquémica y además manifestaciones respiratorias por el paso del meconio y la obstrucción mecánica secundaria.

· Los síntomas y signos respiratorios dependen de la gravedad de la obstrucción de las vías aéreas, es por esto que en la aspiración masiva pueden no iniciar incursiones respiratorias después del nacimiento, lo cual asociado a la grave hipoxemia hace que puedan presentar un estado de muerte aparente y si la obstrucción de las vías aéreas no es tan masiva, breve tiempo después de nacido manifiestan dificultad respiratoria dada por:

· Cianosis pálida en los pacientes más graves o cianosis distal la cual generalmente puede mejorar evolutivamente.

· Aleteo nasal.

· Tiraje inter y subcostal.

· Taquipnea

· Disociación toraco-abdominal.

· Aumento del diámetro antero-posterior del tórax.

· Estertores húmedos.

· Test de Silverman-Andersen: Menor de 5 puntos

La evolución del síndrome de aspiración de meconio (S.A.M) en sus formas ligera y moderada es favorable y en la aspiración masiva el pronóstico es reservado. Esta entidad puede verse complicada en su evolución por la infección respiratoria, por la hipertensión pulmonar y el bloqueo aéreo, además de las complicaciones en los diferentes órganos y sistemas que la hipoxia ha producido.

Etiologia
El paso de meconio al fluído amniótico se da entre el 8-29 % de los partos el líquido amniótico está teñido de meconio, pero no siempre ocurre la aspiración. Es más común en los nacimientos fuera de fechas, insuficiencia placentaria, hipertensión materna, preeclampsia, oligohidramnios y el uso indebido de drogas, especialmente de tabaco y la cocaína. Frecuentemente, el sufrimiento fetal durante el parto provoca contracciones intestinales, así como la relajación del esfínter anal, lo cual facilita que el meconio pueda contaminar el líquido amniótico. Éste último normalmente es claro, pero se vuelve verduzco en presencia de meconio. 

1.6.2.3.- TAQUIPNEA TRANSITORIA DEL RN O SÍNDROME DE DISTRESS RESPIRATORIO TIPO II

Es un cuadro de dificultad respiratoria motivado por trastornos en la reabsorción del líquido pulmonar fetal, lo que da lugar a un descenso en la distensibilidad pulmonar y del volumen corriente y a un aumento del espacio muerto.

Cuadro Clínico: 
Se observa:

· Apgar vigoroso al nacimiento.

· Aparición precoz de taquipnea la cual puede alcanzar frecuencias respiratorias superiores a 100 en un minuto.

· Coloración rosada o ligera cianosis distal que desaparece con bajas concentraciones de oxigeno y que contrasta con la taquipnea acentuada.

· Disociación tóraco-abdominal leve

· Puede existir aleteo nasal ligero

· Ha sido descrita la presencia de quejido espiratorio, pero en nuestra práctica diaria solo hemos observado llanto quejumbroso.

· La auscultación pulmonar suele ser normal.

· El test de Silverman-Andersen es de 0 a 2 puntos.

Etiologia. Se observa con mayor frecuencia en:

1.- Nacimientos por cesárea 

2.- Prolongada administración de líquidos hipotónicos en la madre 

3.- Recién nacidos pretérminos

4.- Recién nacidos hijos de madre diabética 

La evolución de esta afección es satisfactoria y su duración  es variable, de 12 a 72 horas, aunque en un elevado número de recién nacidos desaparece en el primer día de vida. En el recién nacido pretérmino el cuadro clínico puede ser más grave, con frecuencia nos hace pensar en una enfermedad de membrana hialina, pero la evolución favorable nos puede ayudar en el diagnóstico.

Diagnóstico diferencial
El SDR debe diferenciarse de la neumonía por estreptococos del grupo B de comienzo precoz y de la sepsis, con las que puede tener grandes similitudes clínicas y radiológicas. La neumonía por estreptococos del grupo B es muy difícil de descartar por completo, por lo que en general suele iniciarse la administración de antibióticos a la espera de los resultados analíticos. 

1.7.- SINDROMES DE BRONCOASPIRACION
La aspiración hace referencia al pasaje de material extraño al pulmón conjuntamente con la corriente de aire, y constituye un grupo de entidades con cuadros clínicos variables, que requieren a su vez distintas conductas terapéuticas.

Existen dos síndromes distintos asociados con la broncoaspiración. 

Aspiración de material sólido y la subsecuente obstrucción de la vía aérea. El paciente puede morir por asfixia o presentar una atelectasia pulmonar. 

Aspiración de contenido ácido del estómago (neumonitis por aspiración) y simula una reacción asmatiforme. 

Como consecuencia de cualquiera de los cuadros precedentes, se puede producir una infección del parénquima pulmonar, y ello se referirá como neumonía por aspiración.

FACTORES DE RIESGO DE BRONCOASPIRACIÓN

· Nivel alterado de conciencia (disfagia): Ingesta de alcohol, Accidente cerebrovascular, Infecciones del SNC, Tumores del SNC, Sobredosis de drogas, Anestesia general, Traumatismo de cráneo, Hipoxia y  Trastornos metabólicos o electrolíticos.    

· Enfermedades gastrointestinales: Esofagitis (infecciosa, radiante), Disfuncion gástrica farmacológica u orgánica, Hemorragia digestiva, Hernia hiatal, Obstrucción intestinal o ileo, Megaesófago, Esclerodermia y Fístula traqueoesofágica.

· Enfermedades neuromusculares: Esclerosis lateral amiotrófica, Botulismo, Guillain-Barré, Esclerosis múltiple, Distrofia muscular, Miastenia gravis, Polimiositis, Parálisis de nervios craneales y Parálisis de cuerdas vocales
· Factores mecánicos: Tubos endotraqueales y traqueostomía, Aspiración de cuerpos extraños, Sonda nasogástrica y nutrición enteral y Tumores de la vía aérea superior.

· Varios:Deterioro inmunológico: diabetes, Insuficiencia cardíaca, EPOC, 
Insuficiencia renal, Obesidad, Posición supina y Embarazo

1.7.1.- ASPIRACIÓN DE MATERIALES SÓLIDOS

La aspiración de cuerpos sólidos se ha descrito sobre todo en niños, constituyendo la causa principal de muerte accidental en el hogar en niños menores de un año. Alimentos mal masticados u objetos inertes pueden ser aspirados con facilidad, en particular cuando el niño corre o habla. Otro grupo poblacional en riesgo son los ancianos con mala dentadura, alcanzando el pico de incidencia en la séptima década. En estos casos, el material más frecuentemente aspirado es el alimento inadecuadamente masticado. Durante los traumatismos faciales y en los intentos de intubación dificultosos, es posible la aspiración de piezas dentales.

Los síntomas iniciales de la aspiración de material sólido dependen del tamaño de las partículas. Los objetos grandes generalmente se enclavan en la laringe o en la tráquea. La dificultad respiratoria comienza bruscamente, con afonía, cianosis, pérdida de conciencia y paro cardíaco si el objeto no se logra expulsar con rapidez.

La aspiración de material con partículas de pequeño tamaño se inicia con un episodio de tos, y a medida que el mismo desciende en el árbol respiratorio va produciendo una irritación bronquial que se hace evidente por disnea, dolor torácico, fiebre, náuseas y vómitos. Con frecuencia aparece broncoespasmo con roncus y sibilancias. Si el cuerpo extraño se enclava en un bronquio fuente, es habitual que exista tos con sibilancias localizadas.

La radiografía de tórax con frecuencia contribuye al diagnóstico, en particular si el material aspirado es radiopaco. En general se afectan los lóbulos inferiores, con más frecuencia del lado derecho. La radiografía en espiración forzada puede mostrar un atrapamiento aéreo en el lado afectado con desviación contralateral del mediastino. La tomografía de tórax puede ser útil en casos difíciles.

1.7.2.- ASPIRACIÓN DE JUGO GÁSTRICO

Ciertos fluidos son tóxicos para el aparato respiratorio y pueden iniciar una reacción inflamatoria que es independiente de la infección bacteriana. Como ejemplos se citan los ácidos, grasas minerales, aceites minerales, alcohol e hidrocarburos. De estos, el jugo gástrico es el más frecuentemente encontrado, por lo que se hará especial referencia al mismo.

La aspiración de contenido gástrico ha sido ampliamente estudiada, habiendo sido dividida en cuatro categorías: a) Líquido ácido; b) Líquido no ácido; c) Restos alimenticios no ácidos; y  d) Partículas alimenticias ácidas.

La aspiración de líquido ácido (Síndrome de Mendelson), es una neumonitis química. La contribución relativa de la acidez gástrica y del volumen gástrico como factores en la probabilidad de aspiración y/o daño pulmonar no es enteramente clara. Muchos investigadores utilizan umbrales de pH gástrico < 2,5 y o volúmenes > 0,4 ml/kg de peso corporal, debido a que estos en general resultan en lesión pulmonar. En la actualidad se admite que el volumen de líquido aspirado es menos importante que el tipo de líquido.

Cuadro clínico. 
La aspiración de grandes cantidades de jugo gástrico ácido produce un cuadro clínico dramático que incluye la presencia de contenido gástrico en la orofaringe, broncoespasmo, tos, cianosis, fiebre, hipoxemia, edema pulmonar, hipotensión y progresión rápida a un Síndrome de dificultad respiratoria aguda y muerte.

Se han reconocido tres formas clínicas luego de la aspiración: 

1) Una rápida progresión a la muerte (12%), característicamente dentro de las primeras 24 horas; 

2) Mejoría clínica y radiográfica rápida (62%), habitualmente en varios días; y 

3) Estabilización o mejoría inicial, seguida por deterioro con nuevos infiltrados pulmonares o agravación de los existentes (26%), asociado con la presencia de patógenos en el esputo y una evolución fatal en más del 60%. Esta última forma fue interpretada como indicativa de una neumonía bacteriana nosocomial sobreimpuesta a una neumonía química.

Presentación clínica de la broncoaspiración.

1.- Obstrucción mecánica por el aspirado (comienzo inmediato). Disnea, taquipnea, en ocasiones cianosis. Retracción de la pared torácica, respiración forzada. Evidencia de aspiración gástrica en la orofaringe. En la radiografía de tórax: infiltrados tempranos, pérdida de volumen pulmonar

2.- Respuesta a la lesión química (primeras horas). Disnea continúa, aumento en la producción de esputo. Roncus y sibilancias en el sitio involucrado. Evidencia radiográfica de infiltrado focal progresivo

3.- Respuesta a la reacción inflamatoria (1-3 días). Aumento de los síntomas, disnea, taquicardia, hipovolemia. Roncus y sibilancias más difusos. Evidencia radiográfica de consolidación en curso

4.- Respuesta a la infección nosocomial (varios días a semanas). Similar a cualquier forma de infección sobreimpuesta a una injuria pulmonar aguda

Etiología. 
Este síndrome se produce en pacientes que tienen un disturbio marcado de la conciencia tal como el que resulta de la sobredosis de drogas, convulsiones, o accidentes cerebrovasculares masivos, o por el empleo de anestesia. Se ha demostrado que el riesgo de aspiración aumenta con el grado de deterioro de conciencia, tal como se puede evaluar con la escala de coma de Glasgow.

NEUMONÍA POR ASPIRACIÓN

El término neumonía por aspiración hace referencia al proceso infeccioso que se desarrolla como consecuencia de la aspiración de material contaminado a la vía aérea. 

Se distinguen tres entidades clínicas distintas asociadas con la aspiración de material contaminado al pulmón, a saber:

1.- Aspiración de material orofaríngeo contaminado. Esta enfermedad, que puede manifestarse por una neumonía necrotizante, un absceso pulmonar o un empiema, es primariamente una infección supurativa resultante del pasaje de un inóculo con alta densidad bacteriana de la orofaringe hacia el tracto respiratorio inferior en un huésped susceptible. La preexistencia de una enfermedad gingivodental predispone a este tipo de infección, asociada con otras condiciones conocidas por incrementar la densidad y patogenicidad de la flora orofaríngea. La bacteriología de la infección pulmonar refleja la flora del sitio de origen, la orofaringe. En la neumonía adquirida en la comunidad de este tipo, los organismos anaerobios juegan un rol importante. Las alteraciones en la flora faríngea en los pacientes hospitalizados explican el diferente perfil bacteriológico de las infecciones nosocomiales, que más frecuentemente son producidas por organismos aerobios Gram negativos y Staphylococcus aureus.

2.- Neumonía secundaria a la aspiración de jugo gástrico. Aunque las secreciones orofaríngeas pueden entrar al pulmón durante la aspiración de jugo gástrico, la infección rara vez ocurre en este momento. Parecería ser que la dilución de las bacterias por el material gástrico disminuye su concentración a un nivel muy bajo como para producir neumonía. En la forma típica, el paciente se estabiliza o aun mejora luego de la aspiración inicial, pero después se deteriora con nuevos o crecientes infiltrados radiológicos, fiebre y leucocitosis, y aparición de esputo purulento. Aun utilizando métodos diagnósticos invasivos, puede ser difícil establecer la presencia de una infección y distinguir la lesión infecciosa de la no infecciosa.

3.- Aspiración en el paciente crítico, en particular en asistencia respiratoria mecánica. Los pacientes críticos presentan un riesgo aumentado de aspiración y de neumonía por aspiración. Una serie de factores pueden aumentar el riesgo de aspiración en estos pacientes, incluyendo la posición supina, presencia de gastroparesis e intubación nasogástrica. El reflujo gastroesofágico se produce en los pacientes críticos aun en ausencia de sonda nasogástrica y alimentación enteral. Se ha descrito la presencia de un trastorno de la motilidad gastrointestinal importante, variando entre un retardo moderado en el vaciamiento gástrico y una marcada gastroparesis, en condiciones tales como quemaduras, sepsis, trauma, cirugía y shock.

Cuadro clínico. 
En pacientes con neumonía por aspiración, a diferencia de aquellos con neumonitis por aspiración, el episodio de aspiración generalmente pasa desapercibido. El diagnóstico puede ser inferido cuando un paciente en riesgo de aspiración presenta evidencia radiográfica de un infiltrado en un segmento broncopulmonar característico. En pacientes cuya aspiración se produce en posición recumbente, los sitios más comunes de compromiso son los segmentos posteriores de los lóbulos superiores y los segmentos apicales de los lóbulos inferiores, mientras que en pacientes cuya aspiración se produce de pie o en posición semirecumbente, son habitualmente afectados los segmentos basales de los lóbulos inferiores. El curso habitual es el de un proceso neumónico agudo, con hallazgos similares a los de la neumonía adquirida en la comunidad. Sin tratamiento, sin embargo, estos pacientes tienen una alta incidencia de cavitación y formación de abscesos en el pulmón. Luego de la cavitación, se evidencia la presencia de esputo pútrido en el 50% de los pacientes. La hemoptisis también es frecuente. El cuadro clínico se completa con los signos de un proceso neumónico agudo: fiebre, mal estado general, tos seca, y frecuentemente, dolor pleurítico, pero con un comienzo insidioso. La severidad de la enfermedad varía considerablemente. Los pacientes con absceso instalado, en general, se encuentran moderada o severamente comprometidos.

Diagnóstico. 
Es sencillo cuando se constata la broncoaspiración, en un paciente que tiene una radiografía de tórax previamente normal y subsecuentemente desarrolla una neumonía en una relación temporal con el evento aspirativo. Desgraciadamente, esta secuencia simple no es la habitual. Los siguientes elementos son importantes para el diagnóstico: demostración de broncoaspiración o presencia de predisposición para ello, enfermedad en los segmentos dependientes, formación de cavitación o empiema, esputo pútrido, enfermedad periodontal o gingivitis, y aislamiento de gérmenes característicos en el material obtenido por una técnica confiable.

Etiología. 
La microbiología de la aspiración depende del tipo de la misma. En un estudio en pacientes institucionalizados con neumonía por aspiración severa, los bacilos entéricos Gram negativos fueron los más frecuentes (49%), seguidos por bacterias anaerobias (16%) y Staphylococcus aureus (12%). Los gérmenes anaerobios más frecuentemente encontrados fueron Prevotella y Fusobacterium sp. Los bacilos aerobios fueron recuperados en asociación con anaerobios en el 55% de los casos. La bacteriología de la neumonía por aspiración en estos casos parece representar los microorganismos aerobios que colonizan la placa dental o la cavidad orofaríngea en el momento de la aspiración.

Las bacterias aerobias se pueden encontrar como patógenos primarios en aproximadamente el 10% de los casos, o asociados a los anaerobios (40% de casos) e incluyen Streptococcus spp., Staphylococcus aureus, Klebsiella pneumonia, Escherichia coli, Enterobactercloacae y P. aeruginosa.
En los pacientes con neumonía desarrollada en los primeros días del ingreso a terapia intensiva, los gérmenes habituales son Streptococcus pneumoniae, S. aureus, E. coli, Haemophilus influenzae y Streptococcus viridans, solos o en combinación.

En los pacientes que adquieren la infección luego de varios días de hospitalización, en particular si están en asistencia respiratoria, los gérmenes son hospitalarios: E. aureus, Serratiamarcescens, K. pneumoniae, E. cloacae, P. aeruginosa. Estos datos deben ser tenidos en cuenta, ya que es claro que los pacientes graves tienen una bacteriología particular que se hace evidente cuando desarrollan infección pulmonar.

OTROS SÍNDROMES 

1.8.- SÍNDROME HEMOPTOICO

Esta dado por el conjunto de síntomas y signos que acompañan a la presencia de hemoptisis, La hemoptisis incluye la expectoración de esputo hemóptico o de sangre fresca procedente del aparato respiratorio, más concretamente de la zona subglótica. 

Cuadro clínico: 
Las manifestaciones clínicas pueden estar en dependencia, de las afecciones subyacentes previas o concomitantes, causantes o predisponentes.

La intensidad del sangramiento permite clasificar la hemoptisis en:

1. Pequeña. Los esputos están teñidos de sangre o con estrías y son expulsados con la tos. 

2. Mediana. Es la más común. La expulsión a golpes de tos de sangre roja, espumosa, cuya cantidad oscila entre 100 y 120 ml, es seguida en los días sucesivos por esputos teñidos de sangre oscura o negruzca.

3. Grande. Es la expulsión de sangre rutilante, a boca llena. Su gravedad está condicionada:

a) Por el volumen de la hemorragia (entre 200 y 600 ml), pues una pérdida abundante de sangre puede ser fulminante y ocasionar la muerte en pocos instantes, más que por hipovolemia aguda, porque el enfermo “se ahoga en su propia sangre”. Cuando la pérdida sanguínea es igual o mayor a 600 ml en 24 horas, algunos la definen como hemoptisis masiva.

b) Por la repetición de sangramientos de menor cuantía, pero cuya reiteración puede conducir a una anemia aguda.

Diagnostico etiologico: 
1. Inflamatorios: Tuberculosis pulmonar y otras micobacterias. Bronquiectasia. Neumonías (bacteriana, viral, por Klebsiella, etcétera. Absceso y gangrena pulmonares. Bronquitis aguda y crónica. Micosis pulmonares (histoplasmosis, coccidiodomicosis, aspergilosis, etcétera). Espiroquetosis pulmonar. Infecciones parasitarias (ascaridiasis, enfermedad hidatídica, etcétera).

2. Neoplásicos: Primarios: Laringe, Tráquea, Pulmones y Mediastino. Secundarios: metástasis pulmonares (excepcional).

3. Vasculares: Tromboembolismo con infarto pulmonar. Estenosis mitral. Aneurisma aórtico. Edema agudo pulmonar. Insuficiencia cardíaca congestiva. Cardiopatías congénitas con hipertensión pulmonar. Hipertensión pulmonar primaria. Aneurismas y fístulas arteriovenosas. Telangiectasia hemorrágica hereditaria. Vasculitis (lupus eritematoso, granulomatosis de Wegener, poliarteritis nudosa y síndrome de Goodpasture).  Hemosiderosis pulmonar idiopática. Amiloidosis. Escorbuto. Agenesia de la arteria pulmonar. Estenosis de la arteria pulmonar. Enfermedad de Osler –Weber-Rendu.  Síndrome de la vena cava superior. Embolia grasa.
4. Hematológicos: Púrpura trombocitopénica inmunológica. Hemofilia. Leucemia aguda. Agranulocitosis. Tratamiento anticoagulante. Trombocitopenia. Enfermedad linfoproliferativa. Coagulación intravascular diseminada.

5. Traumáticos. Contusiones y heridas broncopulmonares. Cuerpos extraños endobronquiales. A consecuencia de broncoscopia. Por toma de biopsia bronquial o pulmonar,  transtoráctica o endobronquial. Aspiración transtraqueal.

6. Congénitas: Quistes bronquiales. Secuestros. Síndrome cimitarra.

7. Iatrogénicas: Postbiopsias: Biopsia transtorácica con aguja. Postpunciones. Postcatéter: por cateterismo de la arteria pulmonar y Cateterismo de Swan-Ganz. Postláser: Irradiación pulmonar. Hemoptisis facticia. Intubación endotraqueal

8. Otros: Adenoma bronquial. Endometriosis pulmonar. Broncolitiasis. Fibrosis quística. Enfermedad quística pulmonar. Neumoconiosis. Fístula broncovascular. Hemorragias alveolares. Sarcoidosis.

Aunque la hemoptisis puede aparecer como manifestación clínica o complicación de cualquiera de las afecciones mencionadas, no todas resultan de común observación. Por lo general la causan las bronquiectasias, el carcinoma broncógeno, la tuberculosis pulmonar, el tromboembolismo con infarto pulmonar y las neumonías, en particular por Klebsiella pneumoniae. Existe un reducido número de pacientes en los cuales no es posible determinar la causa del sangramiento, a pesar de la más acuciosa investigación. En estos casos se considera la hemoptisis como esencial o primaria.

Patrones radiológicos y causas de hemoptisis

· Patrón Atelectasia: Tuberculosis, Carcinoma de pulmón, Adenoma bronquial, Bronquiectasias

· Patrón Derrame pleural: Tuberculosis pulmonar, Carcinoma de pulmón, TEP, Neumonía.

· Patrón Cavitación y quistes: Carcinoma de pulmón, Caverna secundaria a tuberculosis pulmonar, Absceso pulmonar, Neumonías cavitadas (estafilococos, Klebsiella, neumococo), Bullas infectadas, Bronquiectasias quiísticas, Cavidad con micetomas, Enfermedad de Wegener 

· Patrón alveolar

· Localizado: Neumonía bacteriana, Tuberculosis pulmonar, TEP, Bronquiectasias

· Difuso: Neumonía, Tuberculosis, Hemosiderosis secundaria, Hemosiderosis idiomática, Síndrome de Goodpasture, Pulmón urémico, Enfermedad de Wegener, Hemorragia pulmonar secundaria a enfermedad hematológica y a sobredosis de anticoagulantes.

· Patrón Hilio patológico: Carcinoma de pulmón, TEP, Tuberculosis gangliobronquial

· Patrón Nódulos y masas: Carcinoma de pulmón (periférico), Adenoma bronquial, Quiste hidatídico, Fístula arteriovenosa, Enfermedad de Wegener, Neumonía redonda

Diagnostico diferencial
Se establece fundamentalmente con varias afecciones extrarrespiratorias que pueden acompañarse de emisión de sangre por la boca, por lo que es necesario diferenciarlas de la hemoptisis: epistaxis, estomatorragias, várices de la orofaringe, rinofaringe y base de la lengua, y hematemesis. 

· En las tres primeras afecciones no existen las características propias de la hemoptisis ni manifestaciones respiratorias; el examen de la región suele evidenciar la lesión causal o el coágulo como restos de sangramiento local. 

· En la hematemesis hay el antecedente de síntomas digestivos, la sangre se expulsa con vómitos, no es espumosa, contiene residuos alimentarios, su reacción es ácida y es seguida de melena en los días ulteriores. Debe tenerse en cuenta que aun cuando el origen del sangramiento sea digestivo, en su salida al exterior la sangre puede desencadenar el reflejo tusígeno y acompañarse de tos, lo que confunde su diagnóstico. También en ocasiones la sangre procedente del sistema respiratorio puede deglutirse y vomitarse después, y simular una hematemesis, lo que hace aún más difícil su diferenciación.

· Algunas veces se han podido observar psicópatas y simuladores, que producto de lesiones autoinfligidas en la cavidad bucal, expulsan una secreción salival sanguinolenta que aparenta una hemoptisis. Ésta, desde luego, nunca es profusa. La historia psicosocial y el examen físico ayudarán al diagnóstico.
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Diagnóstico diferencial según la localización 

· Laringe y faringe: Carcinoma, linfoma, ulceración tuberculosa

· Tráquea y grandes bronquios: Broncolitiasis; bronquitis aguda grave; erosión por un aneurisma aórtico;  erosión por un ganglio caseocalcificado; erosión por un tumor de los ganglios, del esófago o de otras estructuras mediastínicas; quiste broncógeno; telangiectasias; traumatismos; tumor primario benigno o maligno (carcinoma y adenoma)

· Estructuras bronquiales de menor tamaño: Adenoma (carcinoide o cilindromatoso), bronquiectasias, bronquitis aguda, bronquitis crónica, carcinoma, secuetro pulmonar, traumatismo.

· Parénquima pulmonar: Absceso, enfermedad granulomatosa activa (tuberculosa, fúngica, parasitaria, sifílitica), hemosiderosis idiopática, infarto,  micetoma (aspergiloma) en una cavidad antigua,  neumonia aguda, síndrome Goodpasture o sus variantes, traumatismo, tumor primario o metastático.

· Corazón y vasos sanguíneos: aneurismo aórtico con fuga hacia el parénquima pulmonar, embolia/infarto pulmonar, estenosis mitral, hipertensión pulmonar izquierda, malformaciones fibrosantes con obstrucción de las venas pulmonares, mixoma auricular.

· Diátesis  hemorrágica: Coagulación intravscular diseminada, defectos de la coagulación congénitos diversos, déficit de factores  dependientes de la vitamina K: protrombina (II), factor Stuar (X), factor VII, factor Christmas (IX), tratamiento anticoagulante, tratamiento fibrinolítico: urocinasa, estreptocinasa, trombocitopenia.

1.9.- SÍNDROME DE APNEAS DURANTE EL SUEÑO (SAHS) "Sleep apnea-hipopnea síndrome"
El SAHS se caracteriza por un cuadro de somnolencia, trastornos neuropsiquiátricos y cardiorrespiratorios secundarios a episodios de apnea e hipopnea repetidos durante el sueño, que provocan constantes desaturaciones de la oxihemoglobina y despertares transitorios que no permiten un sueño reparador. 

El SAHS es el más frecuente de los trastornos respiratorios que se producen durante el sueño, ya que afecta a alrededor de un 4% de los adultos. Se ha llamado también Síndrome de Hipersommia y Respiración Periódica (SHRP), maldición de Ondina, y síndrome de Pickwick asociándolo a la obesidad. Actualmente se denomina OSAS (Obstructive Sleep Apnea Syndrome) en literatura anglosajona o Síndrome de Apneas-Hipopneas durante el Sueño y sus siglas SAHS debido a que incluye una referencia específica a las hipopneas, las cuales se consideran de importancia creciente tanto en adultos como en niños; y, finalmente, estas siglas definen tanto la traducción española de "síndrome de apneas-hipopneas durante el sueño" como a la anglosajona de "sleep apnea-hipopnea síndrome", lo que facilita su uso.

Habitualmente se trata de pacientes obesos con cuello ancho y corto, roncadores, antecedentes de hipertensión arterial y que aquejan somnolencia diurna. Aunque con menor frecuencia, el SAHS también puede ocurrir en sujetos sin sobrepeso, especialmente cuando existen anomalías craneofaciales como la retrognatia, o en niños, sobre todo cuando son portadores de amígdalas hipertróficas.

La apnea del sueño se define como el cese intermitente del flujo aéreo en la boca y la nariz o ambos durante el sueño, con una duración superior a 10 seg. La hipopnea consiste en la disminución del flujo aéreo en la boca y la nariz o ambos durante más de 10 seg y que se acompaña de desaturación de la oxihemoglobina con o sin despertar transitorio (arousal). La suma de episodios de apnea e hipopnea superior a 10 por hora se considera anómala.

Clasificación

a) Obstructivas, las más frecuentes, que se caracterizan por el cese o la disminución del flujo aéreo en la boca y/o la nariz a pesar de los movimientos respiratorios de la caja torácica que luchan contra una obstrucción situada en la región faríngea; 

b) Centrales, en las que el cese o la disminución del flujo aéreo nasobucal se acompaña del cese o la disminución de la actividad de los músculos respiratorios debido a una reducción de la actividad de los centros respiratorios, y 

c) Mixtas, en las que la apnea o hipopnea es inicialmente central y, luego, obstructiva.

Cuadro clínico: 

Los síntomas más frecuentes de las apneas obstructivas son la somnolencia diurna y los ronquidos nocturnos. Habitualmente, en los casos floridos se asocian trastornos neuropsiquiátricos, como pérdida de memoria, irritabilidad, incapacidad de concentración y deterioro de la capacidad intelectual. A menudo, estos pacientes han sufrido múltiples accidentes de tráfico, tienen antecedentes de cardiopatía coronaria e hipertensión arterial, padecen impotencia y despertares con sensación de obstrucción de la vía aérea superior y el cónyuge relata con detalle los episodios apneicos durante la noche. La sintomatología nocturna y diurna se resume en la tabla 
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Exploración física: 

Muestra obesidad, cuello corto y, en algunos casos, retrognatia. La exploración otorrinolaringológica revela una faringe edematosa y pequeña y, en ocasiones, amígdalas hipertróficas e incluso obstrucción nasal. A veces la úvula es gigante y presenta petequias secundarias al traumatismo físico de las vibraciones que se producen durante la noche. La hipertensión arterial sistémica es un hecho frecuente. Los signos de insuficiencia cardiorrespiratoria, como cianosis, disnea o cor pulmonale, sólo aparecen en las formas de SAHS más avanzadas o cuando se asocian a enfermedades respiratorias, como EPOC. La laringoscopia indirecta permite valorar mejor las anomalías de la vía aérea superior. 

Diagnóstico diferencial 
Debe realizarse con las diversas entidades clínicas que causan somnolencia e insomnio, las parasomnias y los trastornos respiratorios durante el sueño que ocurren en otras enfermedades. 

Respecto a la somnolencia debe establecerse con las siguientes entidades: 

· Síndrome de incremento de resistencia de la vía aérea superior. Entidad clínica de reciente descripción que agrupa a pacientes no obesos, con frecuentes anomalías craneofaciales tipo retrognatia y/o paladar ojival y que presentan, al igual que los sujetos con SAHS, ronquidos y somnolencia diurna. En estos casos la polisomnografía sólo muestra eventos respiratorios cuando se utilizan técnicas complejas como un balón esofágico para estimar el grado de efuerzo respiratorio o sistemas muy precisos para evaluar el flujo tales como un neumotacógrafo. 

· Síndrome hipoventilación-obesidad. Se trata de pacientes con obesidad mórbida que desarrollan hipoxemia e hipercapnia diurna (probablemente por trastornos de la quimiosensibilidad primaria o secundaria) con muy poca alteración en las pruebas funcionales respiratorias. En ocasiones se asocia al SAHS. 

· Hipoventilación alveolar central idiomática. Consiste en la alteración de la respuesta ventilatoria a la hipoxia y a la hipercapnia de origen central. Suele presentarse durante el día y la noche, pero puede hacerlo exclusivamente durante el sueño con la aparición de apneas centrales por pérdida del automatismo de que gozan las funciones vitales como la respiración (síndrome de la Ondina). 

· Narcolepsia. Se caracteriza por la somnolencia y la aparición de ataques de sueño irresistible, que duran desde pocos minutos a una hora. Se asocian fenómenos de cataplejía o pérdidas bruscas del tono muscular cuya duración e intensidad son variables. Suelen asociarse alucinaciones hipnagógicas al inicio del sueño y parálisis corporal al inicio y/o final del sueño. En general se presenta entre los 15 y los 25 años y se ha observado su asociación con el antígeno de histocompatibilidad DR2. Para su diagnóstico es imprescindible realizar una polisomnografía y una serie de siestas (prueba de latencia múltiple) que pongan de manifiesto la tendencia a la hipersomnia y la pronta iniciación del sueño en fase REM. Su tratamiento consiste en la administración de derivados de las anfetaminas y la programación de siestas periódicas. 

· Síndrome de las piernas inquietas y movimientos periódicos de las piernas. Consiste en la aparición de movimientos bruscos de las piernas (mioclonías) durante el sueño, con una periodicidad regular. Además, durante el día estos pacientes suelen presentar dolorimiento e inquietud en las piernas en reposo que desaparecen al andar (síndrome de las piernas inquietas). Estas mioclonías originan, al igual que las apneas, microdespertares que fragmentan y desestructuran el sueño dando como resultado hipersomnia. El tratamiento suele consistir en la administración de clonazepam o L-dopa. 

· Hipersomnia idiopática del SNC. Consiste en la aparición de hipersomnia diurna que resulta incapacitante. Al igual que la narcolepsia, por lo general suele presentarse entre los 15 y los 25 años. No se objetiva cataplejía, ni inicio del sueño en fase REM, ni alteraciones estructurales del SNC que la justifiquen. 

· Síndromes psiquiátricos. Específicamente la depresión, que puede cursar con hipersomnia, desinterés e impotencia. 

Otras enfermedades: El hipotiroidismo, la uremia, la neurosarcoidosis o la infección del SNC por el virus de la inmunodeficiencia humana pueden ser causa de hipersomnia. 

El insomnio, que puede ser síntoma del SAHS, se clasifica en seis grupos fundamentales: 

a) Enfermedades psicológicas (estrés, ansiedad); 

b) Enfermedades orgánicas (disnea nocturna, dolor); 

c) Fármacos (alcohol, deprivación de sedantes); 

d) Enfermedades propiamente del sueño (SAHS, movimientos periódicos de las piernas); 

e) Trastornos del ciclo sueño-vigilia (desfase de sueño tras cruzar diferentes zonas horarias o jet lag, síndrome del sueño atrasado, síndrome del sueño adelantado), e 

f) Idiopático. 

Las parasomnias son entidades que se asocian a fenómenos atípicos o anormales durante el sueño, como sonambulismo, terrores nocturnos, pesadillas y bruxismo. Algunos casos de SAHS pueden presentar síntomas similares. 

Respecto a los trastornos respiratorios durante el sueño que ocurren en otras enfermedades: 

· Muerte súbita del recién nacido. La muerte súbita del recién nacido puede considerarse en parte como una alteración del control de la ventilación durante el sueño. Existen algunos estudios que demuestran que los recién nacidos que han padecido el síndrome y se han recuperado tienen una respuesta ventilatoria a la hipercapnia disminuida y sus familiares directos son portadores de respuestas ventilatorias disminuidas. 

· Obesidad. Los pacientes obesos con parénquima pulmonar normal pueden presentar alteraciones respiratorias por tres mecanismos diferentes: a) efecto de la obesidad sobre la mecánica pulmonar; b) asociación con el síndrome de hipoventilación central, y c) asociación con el SAHS. La sobrecarga que el tejido adiposo provoca sobre la caja torácica es responsable de la reducción de su distensibilidad. En consecuencia, disminuye el volumen pulmonar en reposo, aparecen microatelectasias que provocan alteraciones en la relación ventilación/perfusión y la consiguiente hipoxemia arterial, que es el trastorno de la función pulmonar más frecuente en los obesos. Algunos pacientes con obesidad presentan, además, el síndrome de hipoventilación alveolar, definido por la presencia de hipercapnia y disminución de la respuesta ventilatoria a la hipoxemia y la hipercapnia en presencia de parénquima pulmonar normal. Este fenómeno se pone de manifiesto cuando coexisten enfermedades respiratorias agudas o crónicas, dado que se incrementa la sobrecarga del aparato respiratorio. La obesidad asociada al SAHS corresponde al famoso personaje de Charles Dickens, Fat Joe, y que ha dado nombre al conocido síndrome de Pickwick. 

· Enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC). Los pacientes pueden presentar trastornos gasométricos durante el sueño, especialmente durante la fase REM. Dichos trastornos se deben a la hipoventilación que se produce durante la fase REM, secundaria a la pérdida de tono muscular que caracteriza a esta fase del sueño. En ocasiones los pacientes presentan gasometrías diurnas aceptables, con cifras de PaO2 superiores a 60 mm Hg (7,9 kPa), pero que descienden hasta valores de 25-35 mm Hg (3,3-4,6 kPa) durante la fase REM. Como consecuencia, se favorece la hipertensión pulmonar, la poliglobulia y las arritmias ventriculares. Estos trastornos gasométricos son acusados en los enfermos con EPOC y hay que sospecharlos cuando un paciente afecto de EPOC presente una gasometría diurna con una PaO2 arterial superior a 55-60 mm Hg (7,3-7,9 kPa), pero con poliglobulia o cor pulmonale crónico. 

· Cifoscoliosis. Al igual que ocurre en la EPOC, los pacientes con cifoscoliosis requieren utilizar la mayoría de sus músculos respiratorios para ventilar correctamente. En consecuencia, durante la fase REM del sueño, al estar activo sólo el diafragma, se produce hipoventilación, que ocasiona reducciones acusadas de la PaO2 arterial. La caída de la PaO2 arterial es mucho más intensa en estos pacientes que en los enfermos con EPOC, debido a que tienen unos volúmenes pulmonares muy reducidos. La PaO2 arterial durante la fase REM de sueño puede llegar a valores de 20 mm Hg (2,6 kPa), con las consiguientes hipertensión pulmonar, poliglobulia y arritmias. Cuando además presentan hipercapnia, el tratamiento con ventilación mecánica no invasiva durante la noche produce una mejoría espectacular, de forma que tienen mejor calidad de vida y disminuye el número de ingresos hospitalarios. 

· Asma bronquial. La mayoría de los pacientes con asma bronquial tienen síntomas nocturnos, puesto que la obstrucción bronquial aumenta, y presentan disnea, sibilancias y tos. La consecuencia inmediata es la alteración de las diversas fases del sueño con despertares transitorios y un sueño poco reparador. Es muy importante considerar el asma bronquial desde la perspectiva del sueño, porque el médico ve al paciente durante el día, cuando los síntomas son menos acusados, por lo que puede infravalorar la gravedad de la enfermedad. Otro aspecto es considerar si el asma bronquial nocturna guarda relación con las diferentes fases del sueño. Algunos estudios han mostrado que la obstrucción bronquial es mayor durante la fase REM. Sin embargo, la agudización del asma que se produce durante el sueño probablemente tiene relación con otros factores, como variaciones hormonales, productos metabólicos (glucocorticoides, catecolaminas) o reducción de la actividad ciliar, que ocurren durante el sueño y no guardan relación con las diversas fases de éste. 

· Enfermedades del diafragma:

· Disfunción del diafragma. Este término se aplica a la incapacidad del diafragma para cumplir adecuadamente su función como generador de presión pleural. A continuación se refieren las principales afecciones en las que cabe observar una disfunción de este músculo. 

· Parálisis diafragmática. Generalmente afecta a un solo lado, pero en ocasiones es bilateral. Puede ser debida a enfermedades traumáticas, infecciosas, tumorales o degenerativas que afecten a los centros, vías nerviosas o al propio diafragma. La parálisis unilateral es asintomática y suele descubrirse por casualidad durante el examen radiológico. La parálisis bilateral puede acompañarse de insuficiencia respiratoria grave, si bien, en caso de no acompañarse de disfunción de los músculos accesorios o de enfermedad pulmonar concomitante, su sintomatología puede ser escasa. Cuando existe clínica sugestiva (disnea en decúbito), la exploración física y la radiología han de acompañarse de una exploración funcional respiratoria. Como se ha mencionado, puede observarse un trastorno ventilatorio restrictivo, que suele ser ligero o moderado en la parálisis unilateral y grave cuando la parálisis es bilateral, con disminución de la presión inspiratoria máxima (PIM) y de la presión diafragmática máxima (Pdimáx). Un signo funcional muy sugestivo es la demostración de una reducción sustancial de la capacidad vital en decúbito supino. La presión transdiafragmática durante la respiración tranquila de cero, es específica de parálisis bilateral. Puede existir hipoxemia, que empeora con el decúbito, e hipercapnia, sobre todo en la parálisis bilateral. La estimulación del nervio frénico o de los centros motores correspondientes permite confirmar el diagnóstico. Puede ser útil recurrir a la exploración funcional durante el sueño, ya que es posible que los trastornos se evidencien únicamente en ese período. El uso de marcapasos diafragmático se ha demostrado útil en casos de parálisis bilateral, aunque se ha propuesto como alternativa el soporte ventilatorio durante el sueño. 

· Enfermedades neuromusculares. La afección de los músculos respiratorios es frecuente en las enfermedades neuromusculares. Puede aparecer tanto de forma precoz como en las fases avanzadas, condicionando en muchos casos la evolución. De hecho, la insuficiencia respiratoria es el factor pronóstico más importante en la mayoría de estas afecciones. Con frecuencia, los pacientes deben utilizar los músculos accesorios para mantener la ventilación. Tales mecanismos pueden resultar insuficientes, con aparición de hipoxemia e hipercapnia. La situación ventilatoria es extremadamente vulnerable y puede aparecer un empeoramiento o incluso el fracaso ventilatorio ante enfermedades banales (infección de vías respiratorias) o situaciones fisiológicas (sueño). La evaluación funcional de estos enfermos debe ser completa (pruebas convencionales y presiones máximas), y realizarse como mínimo de forma anual o cuando empeoran los síntomas respiratorios. Debe prestarse especial atención a la aparición de síntomas nocturnos o derivados de la falta de descanso reparador.

· Hernias y eventraciones. La situación anatómica del diafragma lo convierte en un tabique que separa las cavidades torácica y abdominal. Cuando no cumple adecuadamente con esta función pueden aparecer hernias debido al gradiente de presión. Las hernias pueden ser congénitas o adquiridas. Entre las primeras se hallan las debidas a los propios hiatos del diafragma o a la presencia de orificios adicionales. De las segundas destacan las secundarias a traumatismos y las facilitadas por aumento en la presión abdominal, como sucede en individuos obesos o en el embarazo. Las más frecuentes son las hernias del hiato esofágico, que pueden permitir el paso de incluso todo el estómago a la cavidad torácica. En general son asintomáticas aunque la incarceración es frecuente. En la región posterolateral del hemidiafragma izquierdo puede aparecer la hernia de Bochdalek. Afecta sobre todo a recién nacidos y puede provocar graves problemas ventilatorios por entrada masiva de las vísceras abdominales en la cavidad torácica. Por último, en el diafragma anterior puede aparecer la hernia de Morgagni, característica de los pacientes con obesidad. Suelen ser asintomáticas. 

1.10.- SÍNDROME  DE HEMORRAGÍA ALVEOLAR DIFUSA

Se caracteriza por la ocupación masiva de sangre en los espacios alveolares. Independientemente de su etiología, las manifestaciones clínicas son similares y consisten en una tríada clásica: hemoptisis, anemia e imágenes de condensación alveolar en la radiografía de tórax.

Diagnóstico etiologico y diferencial
1.- Causas immune de hemorragias alveolares 

· Enfermedad de anticuerpos antimenbrana basal (síndrome Goodpasture)

· Síndrome por anticuerpos antifosfolipídico.

· Vasculitis necrosantes, como la granulomatosis de Wegener y el síndrome de Churg-Strauss, vasculitis por hipersensibilidad, crioglobulinemia mixta, síndrome de superposición, púrpura de Schönlein-Henoch y enfermedad de Behçet.

· Enfermedades del colageno (lupus eritematoso sistémico), 

· Capilaritis pulmonar asociada con glomerulonefritis idiomática rápidamente progresiva. 

· Trasplante de médula ósea y órganos sólidos.

2.- Causas no immune de hemorragias alveolares: trastornos de la coagulación producido por enfermedades o por fármacos anticoagulantes, estenosis mitral, infección pulmonar necrotizante, fármacos (penicillamina), toxinas (anhidrido trimetilico), y Hemosiderosis pulmonar idiomática. 
De todas las colagenosis, el lupus eritematoso sistémico es la que con mayor frecuencia presenta esta complicación. Es la forma más grave, aunque rara, de afección respiratoria en esta enfermedad, tanto por su gravedad como por su elevada mortalidad que se ha cifrado en un 70%. Su instauración es brusca y por lo general se acompaña de otra sintomatología propia de enfermedad lúpica activa. En el 1% de casos es la primera manifestación clínica. Los hallazgos anatomopatológicos muestran hemorragia alveolar masiva sin evidencia de vasculitis ni necrosis y, de forma inconstante, se objetivan depósitos de inmunocomplejos en los septos alveolares. 

Capilaritis pulmonar. Es una vasculitis de los vasos pequeños limitada al pulmón; su única manifestación es la hemoragía alveolar que afecta a personas de 18 a 35 años de edad. Cuando se asocia a glomerulonefritis, se dice que tiene un síndrome pulmorrenal (Ver más adelante)

Hemosiderosis pulmonar idiomática. Es un síndrome de hemorragia pulmonar sin evidencia de anticuerpos antimembrana basal, depósito de inmunocomplejos, vasculitis ni afección extrapulmonar. Dado que la imagen histológica de hemorragia pulmonar es inespecífica, el diagnóstico de esta enfermedad es de exclusión requiriendo una biopsia pulmonar compatible y la ausencia de otras causas de hemorragia alveolar difusa. La etiopatogenia es desconocida. Se han descrito algunos casos asociados a enfermedad celiaca. Afecta habitualmente a niños y su forma de presentación es superponible al síndrome de Goodpasture en lo que hace referencia a las manifestaciones respiratorias. Es frecuente, no obstante, que la anemia ferropénica sea el único dato orientador de una hemorragia alveolar subclínica. Los episodios de hemorragia pueden ser recidivantes alternando con períodos de remisión a intervalos irregulares. El curso clínico es impredecible. En general los casos en adultos tienden a tener un curso más benigno que la población infantil. Los brotes repetidos de hemorragia conducen a una imagen intersticial radiológica que se corresponde con un patrón funcional restrictivo. Es característica una elevación de la IgA sérica en más del 50 % de casos. Las hemorragias repetidas conducen a una fibrosis intersticial progresiva con cor pulmonale secundario que puede ser causa de muerte.

1.11.- SÍNDROME PULMORRENAL

El SPR es la aparición simultánea de hemorragía alveolar difusa y glomerulonefritis. Siempre es una manifestación de una enfermedad autoinmune subyacente. 

Diagnóstico etiologico y diferencial
1 - Enfermedades del tejido conjuntivo: Artritis reumatoidea, Esclerosis sistémica progresiva, Lupus eritematoso sistémico, Poliomoisitis o dermatomiositis

2 - Nefropatías: Glomerulonefritis idiopática por inmunocomplejos, Glomerulonefritis rápidamente progresiva con insuficiencia cardíaca, Nefropatía por IgA

3 - Síndrome de Goopasture

4 - Vasculitis sistémica: Crioglobulinemia, Granulomatosis de Wegener, Poliarteritis microscópica, Púrpura de Henoch-Schönlein, Síndrome de Behçet, Síndrome de Churg-strauss

5 - Otros: Fármacos (penicilamina), Insuficiencia cardíaca

1.12.- SÍNDROME DE GOODPASTURE 

Se caracteriza por la asociación de la tríada de hemorragia pulmonar, glomerulonefritis con insuficiencia renal progresiva y presencia de anticuerpos antimembrana basal glomerular y alveolar. 

Manifestaciones clínicas
El síndrome de Goodpasture se suele presentar entre los 16-30 años de edad. Se reconoce que las manifestaciones pulmonares usualmente preceden a una enfermedad renal evidente.

La clínica inicial está dominada en un 95% por la hemoptisis, disnea para el ejercicio, debilidad, fatiga, Hb < 12 g/dl, Leucocitosis > 10.000 mm3, proteinuria, y moldes de células rojas y blancas en el urograma.

La hemorragia pulmonar puede preceder por semanas o meses a la evidencia de daño renal o incluso ser la manifestación única.

Etiología
Permanece desconocida, aunque frecuentemente se precede de una infección pulmonar o con manifestaciones similares a una enfermedad viral. También se ha involucrado con la exposición a hidrocarburos y administración de Penicilamina. Se ha descrito una mayor frecuencia e importancia de los brotes hemorrágicos en los pacientes fumadores respecto a los no fumadores.

Diagnostico
El síndrome de Goodpasture es poco frecuente. El paciente suele ser un varón joven que presenta al comienzo, de forma característica, hemoptisis grave, disnea e insuficiencia renal rápidamente progresiva. En algunos casos la hemorragia pulmonar precede a la nefropatía en semanas o meses. En la sangre se reconocen anticuerpos circulantes contra la membrana basal glomerular. Son frecuentes la hematuria y la proteinuria y el sedimento urinario suele demostrar cilindros celulares y granulosos. La radiografía de tórax suele mostrar densidades progresivas, migratorias, asimétricas, bilaterales y de aspecto algodonoso. Es frecuente la anemia por deficiencia de hierro. 

Diagnóstico diferencial 
La combinación hemorragia pulmonar-insuficiencia renal también se puede producir en algunas enfermedades del colágeno (LES, AR), en la glomerulonefritis rápidamente progresiva idiopática, en la poliarteritis microscópica, en la granulomatosis de Wegener y en la crioglobulinemia mixta esencial. Sin embargo, estas enfermedades se pueden distinguir en general mediante estudios de laboratorio (p. ej., presencia de anticuerpos contra la membrana basal glomerular, autoanticuerpos antineutrófilo citoplasmáticos [ANCA] o crioglobulinas en el suero) y mediante biopsia renal. Recientemente se ha descrito que el síndrome hemorragia pulmonar con nefritis se suele deber a procesos asociados con ANCA (poliarteritis microscópica, granulomatosis de Wegener con capilaritis) más que a la enfermedad de Goodpasture. El depósito lineal de inmunoglobulinas también se observa en ocasiones en la nefritis lúpica y la glomerulosclerosis diabética, aunque los anticuerpos que se recuperan de los riñones de estos enfermos carecen de actividad antimembrana basal glomerular. 

1.13.- SÍNDROME HEPATOPULMONAR 

Se caracteriza por hipoxemia en condiciones basales, que empeora en ortostatismo (ortodesoxia)

Se trata de un cuadro clínico de carácter funcional, que consiste en la vasodilatación acentuada de la circulación pulmonar y sistémica. Se acompaña de un aumento del débito cardíaco y de cifras tensionales sistémicas bajas (circulación hipercinética), junto con una presión arterial pulmonar normal o reducida y una disminución de la capacidad de adaptación hemodinámica a los cambios posturales. Asimismo, se observa una menor reactividad vascular a estímulos vasoconstrictores pulmonares como la hipoxia. Suele asociarse a cirrosis hepática u otros trastornos crónicos del hígado como la hepatitis crónica activa, aunque también se ha descrito en enfermedades hepáticas poco frecuentes como la hipertensión portal primitiva, enfermedad de Wilson y el déficit de alfa1-antitripsina. 

Desde el punto de vista clínico, el síndrome hepatopulmonar se caracteriza por la siguiente tríada: 

1) Presencia de enfermedad hepática crónica avanzada con estado circulatorio hiperdinámico; 

2) Alteración del intercambio pulmonar de gases aumento del gradiente alvéolo-arterial de O2, AaPO2 superior a 15 mm Hg (1,9 kPa), con o sin hipoxemia arterial, PaO2 inferior a 80 mm Hg (10,6 kPa) y disminución de la capacidad de transferencia de monóxido de carbono, y 

3) Demostración de vasodilatación pulmonar por ecocardiografía de contraste o técnicas isotópicas, en ausencia de enfermedad cardiopulmonar intrínseca. 

En los casos avanzados, el paciente presenta cianosis, acropaquia y disnea. La platipnea (aumento de la disnea con el paciente en posición de pie y mejoría con el decúbito) y la ortodesoxia (deterioro de la PaO2 en posición de pie y mejoría con el decúbito) son bastante características del cuadro. Existe una clara asociación entre la expresividad clínica del síndrome hepatopulmonar y la gravedad de la hepatopatía subyacente evaluada por medio del índice Child-Pugh. La prevalencia de síndrome hepatopulmonar en los pacientes con hepatopatía crónica varía entre el 9 y el 29% en función de los criterios diagnósticos empleados, pero se estima alrededor del 20% en los pacientes con enfermedad hepática avanzada cuando se utiliza ecocardiografía con contraste mediante la inyección de suero salino. 

1.14.- SÍNDROME RESPIRATORIO AGUDO SEVEROSevere acute respiratory syndrome (SARS)
Es una forma grave de neumonía, causada por un virus aislado en el año 2003. La infección con el virus del SARS provoca una molestia respiratoria aguda (dificultad respiratoria intensa) y, algunas veces, la muerte.

Cuadro clínico: 
Los síntomas distintivos son fiebre superior a 38º C (100.4° F), tos, dificultad respiratoria u otros síntomas respiratorios. Los síntomas en el orden de frecuencia de aparición han sido: Fiebre, Escalofrío y temblor, Dolores musculares, Tos y Dolor de cabeza. Síntomas menos comunes (también en orden): Mareo, Tos productiva (esputo), Dolor de garganta, Rinorrea, Diarrea, Náuseas y vómitos 

Etiologia
El SARS es causado por un miembro de la familia coronavirus (la misma familia que puede causar el resfriado común).

Definición de caso de Síndrome Respiratorio Agudo Severo que se aplica en Cuba 

Caso sospechoso 

· Persona que tiene fiebre, síntomas respiratorios incluyendo tos y/o dificultades respiratorias SOLO SI SE CUMPLEN UNA O MAS DE LAS CONDICIONES EPIDEMIOLÓGICAS SIGUIENTES durante los 10 días previos al inicio de los síntomas:

1. Todo viajero que haya arribado a nuestro país procedente de un área con transmisión local reciente de SRAS.

2. Contacto estrecho (*) con un caso sospechoso o probable de SRAS

    · Fallecido con enfermedad respiratoria aguda que no se le haya realizado autopsia y que cumpla una o más de las condiciones epidemiológicas siguientes:

· Todo viajero que haya arribado a nuestro país procedente de un área con transmisión local reciente (**) de SRAS.

· Contacto estrecho (*) con un caso sospechoso o probable de SRAS

Caso probable 

Todo caso sospechoso que:

1. Presenta hallazgo radiológico de neumonía o con síndrome de distress respiratorio. 
2. Es positivo para coronavirus de SRAS por uno o más métodos de diagnóstico virológico cuando estén disponibles en el país. 

3. Fallece de forma sobreaguda con un cuadro respiratorio severo y con una autopsia que demuestre alteraciones compatibles con distress respiratorio sin causa identificada. 

(*) Contacto estrecho: Haber cuidado o vivido con una persona que sea caso sospechoso o probable de SRAS o haber estado en contacto directo con las secreciones repiratorias o fluidos corporales (heces, orina) de dicha persona.

(**) Areas con transmisión local reciente: Aquellas donde las autoridades locales están comunicando uno o más casos de SRAS, aparentemente adquiridos localmente, durante los últimos 20 días.

Con la disponibilidad de test diagnóstico para el coronavirus responsable del SARS, la OMS agregó la categoría de SARS confirmado por laboratorio para los pacientes en los que estando en la categoría de caso probable, no tenían todavía cambios radiológicos pero sí un test positivo para SARS basado en los test nombrado (ELISA, inmunofluorescencia o PCR).
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