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1. Introduccién

Es evidente que existen muchas enfermedades que no estdn relacionadas primariamente con
el aparato respiratorio pero que, en su evolucién, pueden generar diferentes complicaciones
respiratorias que en muchas ocasiones no son adecuada ni precozmente diagnosticadas.
Vamos a describir en este capitulo las principales manifestaciones respiratorias de las

enfermedades sistémicas mas importantes y que no han sido detalladas en otros apartados.
2. Manifestaciones respiratorias de las principales enfermedades sistémicas
2a. Inmunodeficiencias

Los nifios varones con agammaglobulinemia ligada al cromosoma X o enfermedad de Bruton
presentan infecciones recurrentes y manifestaciones autoinmunes a partir de los 6 meses de
edad. Esta entidad se asocia a diversas infecciones, entre ellas las respiratorias, por
neumococo, estreptococo, estafilococo o H. influenzae. En el caso de que exista una

neutropenia concomitante, puede aparecer neumonia por Pneumocystis jiroveci.

Los pacientes con inmunodeficiencia variable comun o hipogammaglobulinemia adquirida
tienen una alta susceptibilidad a infecciones del tracto respiratorio (sinusitis cronica,
neumonias recurrentes). También pueden presentar neumonia intersticial linfoide, granulomas

pulmonares no caseificantes o bronquiectasias.

El déficit aislado de Ig A habitualmente no es diagnosticado, ya que no genera patologia

respiratoria resefiable salvo infecciones respiratorias leves causadas por los mismos gérmenes



detectados en otros procesos con déficit de anticuerpos; en algunos casos pueden aparecer

infecciones respiratorias mas graves (bronquitis, neumonias).

Los sindromes con inmunodeficiencias combinadas graves confieren susceptibilidad a
infecciones por gérmenes con baja patogenicidad u oportunistas como virus, hongos y
Pneumocystis jiroveci. Desde el punto de vista respiratorio presentan infecciones graves del
aparato respiratorio inferior. Tienen una supervivencia muy limitada si no responden al

trasplante de médula ésea.

El sindrome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA), producido por el virus de Ila
inmunodeficiencia humana (VIH-1), presenta diversas manifestaciones respiratorias generadas
por la agresidn directa del virus sobre el pulmdn o por las infecciones secundarias a la
inmunodepresion subsecuente. Actualmente, con el tratamiento antirretroviral, han
disminuido las complicaciones, y en particular los problemas respiratorios, al conseguir que el
sistema inmune sea practicamente normal. La forma de presentacion clinica mas frecuente en
la infancia es la neumonia intersticial linfoide caracterizada por infiltrados pulmonares
reticulonodulares persistentes (Figura 1). También existe un mayor riesgo de neoplasias
pulmonares incluyendo linfoma y sarcoma de Kaposi. Los lactantes pueden presentar
insuficiencia respiratoria mas o menos grave y, en su evolucidn, pueden aparecer neumonias
potencialmente mortales causadas por Pneumocystis jiroveci (neumonitis difusa bilateral), por
otros microorganismos oportunistas (citomegalovirus, hongos o M. tuberculosis) o por

bacterias o virus habituales en pacientes inmunocompetentes.

La enfermedad granulomatosa crdnica, debido a su alteracién en la funcionalidad de
macrofagos y neutrdfilos (fagocitosis), presenta una mayor susceptibilidad a infecciones por
microorganismos catalasa positivos como S. aureus. Son frecuentes las neumonias recurrentes

o crénicas asi como la aspergilosis pulmonar invasiva y la enfermedad pulmonar necrotizante.

2b. Enfermedades dermatoldgicas

Las enfermedades dermatoldgicas pueden asociarse a manifestaciones respiratorias mas o

menos importantes, muchas de ellas mas frecuentes en la etapa adulta.

La afectacion pulmonar en la neurofibromatosis tipo | o enfermedad de von Recklinghausen es
infrecuente y se manifiesta en la infancia tardia o al inicio de la edad adulta como fibrosis

pulmonar, bullas, neurofibromas endobronquiales o masas mediastinicas.



En la esclerosis tuberosa es infrecuente la afectacion pulmonar; afecta a adolescentes o
mujeres jovenes. Puede diagnosticarse una linfangioleiomiomatosis o se pueden detectar
angiomiolipomas que producen cambios fibréticos en el pulmén; también pueden aparecer

quistes pulmonares que pueden complicarse con neumotdrax.

La telangiectasia hemorrdgica hereditaria o sindrome de Osler-Weber-Rendu es la causa mas
frecuente de malformacién arteriovenosa pulmonar aunque muchos pacientes con esta

patologia no presentan sintomas.

El cutis laxa congénito presenta enfisema pulmonar debido a la pérdida de tejido elastico en el
pulmdn. También se pueden detectar traqueobroncomegalia, fibrosis pulmonar, infecciones

respiratorias recurrentes, neumotdrax y bronquiectasias.

El sindrome de Ehlers-Danlos, debido a su base patogénica consistente en anomalias del tejido

conectivo, presenta bullas pulmonares o enfisema panacinar.

2c. Enfermedades reumatoldgicas

La artritis reumatoide juvenil de inicio sistémico es la forma de artritis juvenil que con mas
frecuencia puede desarrollar afectacion pulmonar. Si esto ocurre, lo habitual es detectar
derrame pleural, aunque también puede objetivarse en los estudios funcionales respiratorios
un patrén restrictivo con alteracién de la capacidad de difusion secundaria a patologia

pulmonar intersticial.

La manifestacidn mas frecuente en el lupus eritematoso sistémico es la afectacion pleural con
derrame pleural acompainante en muchas ocasiones, a veces hemorragico; y en segundo lugar
se puede detectar patologia intersticial. Ocasionalmente puede aparecer una neumonitis
aguda probablemente secundaria a causa inmune con infeccién concomitante. No debemos
olvidar la posibilidad de desarrollo de hipertensién pulmonar. Raramente aparece hemorragia

alveolar.

La enfermedad mixta del tejido conectivo puede desarrollar con el tiempo patologia intersticial;

ademas se puede detectar afectacion pleural e hipertensién pulmonar.

Si la esclerosis sistémica juvenil progresa, puede originar rigidez de la pared toracica que, unida
a previsible patologia pulmonar intrinseca (alveolitis-enfermedad intersticial), puede

desencadenar un patréon pulmonar restrictivo con sus consecuentes manifestaciones clinicas.



La sarcoidosis (desarrollo de granulomas no caseificados en diferentes drganos y sistemas)
produce afectacion pulmonar parenquimatosa junto con adenopatias hiliares o paratraqueales
en nifos en edad escolar. La sintomatologia puede pasar desapercibida, suelen presentar tos,
dificultad respiratoria y dolor toracico. En la evolucién pueden aparecer lesiones pulmonares
fibréticas y enfisema bulloso. Ocasionalmente presentan sintomas-signos sugestivos de

hiperreactividad bronquial.

2d. Vasculitis sistémicas

Nos vamos a referir a las enfermedades que afectan a pequefios vasos, ya que las de grandes

vasos es raro que produzcan patologia pulmonar.

Las vasculitis pulmonares se acompafian usualmente de manifestaciones sistémicas (malestar,
fiebre, pérdida de peso, etc). Se producen hemorragia pulmonar o hemorragia alveolar difusa
con anticuerpos anticitoplasma de neutroéfilos (ANCA) positivos. Estas entidades pueden

producir también el denominado sindrome renopulmonar.

La granulomatosis de Wegener es poco frecuente en nifios, y hasta un tercio de los mismos
pueden permanecer asintomaticos o presentar muy escasos sintomas desde el punto de vista
respiratorio a pesar de tener una Rx de tdérax donde se aprecian infiltrados intersticiales o
alveolares transitorios o persistentes, aumento de adenopatias hiliares o mediastinicas o
derrame pleural. Esta entidad clinica puede presentarse con tos, dificultad respiratoria, dolor
toracico o hemoptisis secundarios a estenosis traqueobronquial o subglética. También puede
aparecer derrame pleural o hemorragia alveolar difusa, y a veces existe asociacién con

patologia renal.

El sindrome de Churg-Strauss o angeitis alérgica granulomatosa afecta al tracto respiratorio y
senos y es raro en nifios. Esta asociado a asma y eosinofilia periférica y debe ser considerado
su diagnéstico si existe neuropatia y afectacion cutdnea, cardiaca o renal. Las manifestaciones
respiratorias consisten en infiltrados pulmonares parcheados o nodulares y afectacién pleural

o sinusal.

2e. Enfermedades de depésito (enfermedades de Gaucher y de Niemman-Pick y
mucopolisacaridosis)

Las enfermedades de depdsito pueden producir afectacidon progresiva de la funcién de muy
diversos organos. La funcién pulmonar puede verse por lo tanto alterada por la afectacidn

motora secundaria a la patologia neuroldgica o por la restriccion pulmonar generada por las



organomegalias que acompafian a estas enfermedades. Existe una mayor predisposicién al
sindrome aspirativo y neumonias recurrentes. El acimulo de substancias anormales en Ia
unidad alveolointersticial puede originar sintomatologia respiratoria mas o menos grave y
estudio funcional con patrédn mixto con alteracién en la capacidad de difusidon por patologia
intersticial concomitante.

Los enfermos afectos de mucopolisacaridosis tienen una mayor predisposicion a obstruccién

de las vias aéreas superiores y sindrome de apnea obstructiva de suefio.

2f. Histiocitosis de células de Langerhans

Es una enfermedad infrecuente en nifios. Se produce por proliferacion clonal de células
relacionadas con el sistema macréfago-monocito (células presentadoras de antigenos), como
las células de Langerhans que se acumulan en distintos tejidos. Puede presentarse de forma
focal o sistémica. La afectacion pulmonar se ha documentado en el 40% de las formas
sistémicas. La forma predominante es un infiltrado reticulo-nodular que puede regresar

espontaneamente o evolucionar a una forma multiquistica (Figura 2).

2g. Displasias dseas. Otras alteraciones de la caja toracica

La patologia pulmonar en las displasias 6seas va a estar relacionada con la baja talla y
consecuentemente la existencia de un tdérax pequefio o corto e hipofuncionante asi como la
presencia de deformidad toracica agravada por malformaciones costales o vertebrales. El
resultado de estas patologias es la produccion de una afectacion pulmonar eminentemente
restrictiva, existiendo, en muchos casos, una tendencia a infecciones respiratorias recurrentes.
Uno de los ejemplos mas caracteristicos de patologia respiratoria es la displasia tordcica
asfixiante de Jeune que habitualmente genera insuficiencia respiratoria grave en el periodo
neonatal o en la infancia precoz, aunque existe una variable expresividad con diagndsticos de
enfermedad leve en edades mds avanzadas con una mejor supervivencia.

Las escoliosis o cifosis congénitas y otras deformidades toracicas como el pectus excavatum o

pectus carinatum pueden producir patologia restrictiva mas o menos importante (Figura 3).

2g. Enfermedad de células falciformes

La drepanocitosis o enfermedad de células falciformes (ECF) es una hemoglobinopatia que
produce rigidez del eritrocito en situaciones de hipoxia, infeccion o deshidratacién con la
consecuente oclusiéon microvascular y hemdlisis.

Entre las manifestaciones respiratorias agudas destacan el sindrome tordcico agudo (STA),

mientras que entre las manifestaciones crdnicas destacan la enfermedad pulmonar restrictiva-



fibrosis pulmonar como consecuencia de los procesos respiratorios agudos, persistentes y
recurrentes a lo largo de la vida y la subsecuente hipertensién pulmonar.

El STA se define como la aparicién de un nuevo infiltrado pulmonar en la radiografia de térax
(que afecte al menos un segmento pulmonar completo, no atelectasia), acompafiado de fiebre
y sintomas respiratorios (tos o taquipnea o dolor toracico o sibilancias) (Figura 4). Sus
principales causas son vasooclusién, infeccion o ambas.

La inflamacién aguda y crénica de la via aérea, el aumento de la permeabilidad endotelial y la
inadecuada proteccion pulmonar frente a los agentes oxidantes, predisponen a estos
pacientes a desarrollar hiperreactividad bronquial.

Las alteraciones en la afinidad de la oxihemoglobina, al estar desplazada hacia la derecha la
curva de disociacidn de la hemoglobina, pueden generar saturaciones de O, bajas con pa0O,
normales.

Se ha observado también obstruccidn de la via aérea superior durante el suefio hasta en un
tercio de enfermos con ECF debido a hipertrofia adenoamigdalar, produciendo en algunos
casos hipoxemia.

Los pacientes con drepanocitosis presentan hipercoagulabilidad que puede generar un

tromboembolismo pulmonar.
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Fig. 1. Rx de torax AP donde podemos observar un patron intersticial
bilateral con componente alveclar en ambas bases. Diagnéstico definitivo
Neumonia intersticial linfoide en paciente VIH positivo.

Fig. 2. TC de térax corte axial con ventana de pulmén donde se observa
infiltrado intersticial difuso de predominio micronodular, con quistes
parenquimatosos diseminados por ambos campos pulmonares.
Diagnosticado de Histiocitosis de celulas de Langerhans.



Fig. 3. Rx térax AP en un lactante varon de 4 meses de edad afecto
de displasia espondilocostal con escoliosis secundaria. Se puede
apreciar la deformidad toracica causante de la aparente disminucion del

volumen pulmonar.

Fig. 4. Rx torax AP donde se evidencia condensacion en l6bulo
inferior derecho en un vardén de 13 afos afecto de enfermedad de
células falciformes con cuadro compatible con un sindrome toracico

agudo.



