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Dano pulmonar cronico en Pediatria  *=

Definicion: Dafo pulmonar cronico es la resultante de la altera@mmm
pulmonar, anatomica y funcional secundaria a noxa externa, = _
inmadurez o compromiso genetico.

3 Condiciones:

« Pulmon sano con agresion externa: Bronquiolitis obliterante, sindrome
aspirativo (paciente neurologico o trastorno de deglucion).

 Pulmon inmaduro: DBP

 Alteracidon genética: F.Q - Disquinesia ciliar

www.med.uchile.cl

Ia.wH sur



Bronquiolitis obliterante e

* Definicion: Enfermedad pulmonar
obstructiva cronica infrecuente vy

grave, con lesion de la via aérea
periferica

« En ninos en general es secundaria a
una agresion viral severa del tracto
respiratorio inferior.

« ADV 7 h el mas asociado.

www.med.uchile.cl

Tabla 1. CAUSAS DE BRONQUIOLITIS OBLITERANTE g

Trasplante

* Injerto vs. huésped postrasplante de out

médula ésea

ento
jia Infantil Sur

* Rechazo crénico postrasplante
pulmonar

Infecciones

Virus * Adenovirus: 3, 5, 7h,21

* Influenza

* Parainfluenza

* Sarampién
* Micoplasma

Miscelaneos

* Enfermedades del colageno
* Inhalacién de téxicos (NH,, NO,)

* Polvos minerales
* Drogas

* Aspiracion

* Sindrome Steven Johnson '
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Bronquiolitis Obliterante
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En Europa y USA - mayoria de casos son secundarios a trasplantes de MO y pulmonar.” ™

En Sudamérica = casos principalmente secundarios a infecciones (ADENOVIRUS)

Es la 2° causa mas importante de enfermedad pulmonar cronica en nuestro pais.

Aspiracion cronica - cada vez mas frecuente con 1 sobrevida de pacientes neurologicos.

» Susceptibilidad y factores de riesgo
« Origen geografico: Nativos de Alaska, Canada, Nueva Zelanda, Sudamérica.
« Respuesta inmunologica
« (Carga viral ??
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Patogenia

Degeneracion capilares
sanguineos

l

Edema intersticial

e

i Alvéolo

Formacion de membranas hialinas e
infiltrado inflamatorio intraalveolar e intersticial

- Metaplasia escamosa

- Necrosis pared bronquial
y bronquiolar

-Infiltrado peribronquiolar
- linfocitario

Mucosa

— Replicacion intracelular

(céls ciliadas)

Sobredistension ,
Alvéolos y | flujo sanguineo<—— Atrapamiento aereo Tapones mucosos

Zonas atelectasicas

www.med.uchile.cl

7
e
NS

FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

Departamento
de Pediatria y Cirugia Infantil Sur



\/77
F o N

Bronquiolitis Obliterante

e Patoge n i a FACULTAD DE MEDICINA

UNIVERSIDAD DE CHILE

Departamento
de Pediatria y Cirugia Infantil Sur

* Injuria lleva a lesion transitoria o > Normal bronchiole®

. N E Obliterative btonchiolli_tis'
necrosis local de VA fina.

» Acumulacion de ~exudado e/
fibrinopurulento en fase inicial con
proliferacion de fibroblastos. / ¥4 P

« Esta proliferacion induce depositos de f}‘ o
colageno y mucopolisacaridos en o 4 e o,
exudado. \ B8 NS

- Compromiso alveolar: BOOP smooth +0 g, : )
(bronchiolitis obliterans organizing =Ty s
pheumonia)

* Preservacion de arquitectura alveolar = {
adyacente. b ST

www.med.uchile.cl
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Bronquiolitis obliterante

Y

» Criterios diagnosticos: 2 :

1. Historia de IRA baja en un nino previamente sano
que presente neumonia viral grave - VM

2. Obstruccion bronquial clinica con alteracion de -

funcion pulmonar >6 semanas a pesar del tto. con BD y
esteroides.
3. Sintomas crénicos:

» Tos y dificultad respiratoria

 Fatiga muscular, oCo incremento peso,
irritabilidad, somnolencia, alteraciones del
sueno, deformidad toracica, hlpocratlsmo

4. Rx. torax inespecifica.

5. TAC pulmonar con evidencias de imagen en mosaico
y/0 bronquiectasias.

www.med.uchile.cl
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Bronquiolitis obliterante

FACULTAD DE MEDICINA

Figura 2. BRONQUIOLITIS OBLITERANTE POST-INFECCIOSA UNIVERSIDAD DE CHIE

Departamento
de Pediatria y Cirugia Infantil Sur

-
»

Radiografia detérax AP-Lat de un escolar de 7 anos en que se observa atrapamiento aéreo, atelectasias y bronquiectasias

www.med.uchile.cl




Bronquiolitis obliterante

Figura 3. BRONQUIOLITIS OBLITERANTE POST-INFECCIOSA

Tomografia 6sea computarizada de térax en un adolescente de 14 afos en que se observan areas de patrén en mo-
saico, atelectasias y bronquiectasias

www.med.uchile.cl
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Bronquiolitis obliterante £

@
 La funcion pulmonar con obstruccion no reversible, P De epic
no mejora significativamente durante primeros 2 S———

anos de enfermedad.

 Posteriormente, en mayoria de pacientes se observa
una mejoria anos despues de la injuria inicial,
probablemente debido al crecimiento pulmonar.

'3 =3 BN ex Variable predictora presente w
Nra7 ahcs

CVF 96,4% tednco Historia clinica : pt grave

VEF|: 66,5% tebxo z = =

R o con hipoxemia + 60 dias

FEF2S-75% ®ONCo

Infeccion por ADV ( otros
] T Illlrlflrrl;l-.-. VirUS)
20 25 & -
, Puntaje > 7 B.O (Especificidad 100%-Sensibilidad 67%)
) M prbc

pestbd
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Bronquiolitis obliterante e
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* Broncodilatadores: No de rutina, salvo que exista reversibilidad de la obstruccion del flujo
aéreo o hiperreactividad bronquial.

» Corticoides: Uso controversial. No existen ensayos clinicos que confirmen su eficacia, a
pesar del importante papel de la inflamacion en la patogenia de esta enfermedad.

- En la fase aguda, antes que el dano pulmonar esté establecido, el uso de corticoides sistémicos, a
diario o en pulsos mensuales, puede disminuir la respuesta inflamatoria.

 ATB: Macrolidos han demostrado tener una actividad antinflamatoria e inmunomoduladora.

« Azitromicina: 10 mg/kg/dia en dosis unica, 3 dias x semana, al menos 3 meses. Posteriormente
evaluar su respuesta y su continuidad.

o Cidofovir ???

www.med.uchile.cl
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Fibrosis Quistica

BTN
e Definicion: Enfermedad genética, multisistémica, de evolucion crépiggs
progresiva y letal cuyas principales manifestaciones incluyen:
- Enfermedad pulmonar obstructiva cronica e insuficiencia pancreatica. "

e Es la enfermedad hereditaria letal mas frecuente en raza blanca.

« Transmision autosémica recesiva:
« Pareja de portadores - 25% de hijo con FQ en cada embarazo.
» Hijo sano - 2/3 de probabilidades de ser portador.

- Chile (segun mezcla racial existente y estudios de las mutaciones):

* Incidencia: 1/4000 a 1/6000 RN vivos.
 Casos nuevos anuales: Aprox. 40-50. o |
« 1 de 32 personas sanas serian portadoras. 3 :

www.med.uchile.cl



Fibrosis Quistica - Etiopatogenia o

« Mutacion en gen que codifica la Proteina reguladora de la conductaneia-
transmembrana de la FQ (CFTR) , ubicado en el brazo largo del CROMOSOMA 7, osaneo

til Sur

« A la fecha se han encontrado >2.000 mutaciones que la determinan - mas comun -
DF508.

* La expresion fenotipica de FQ varia ampliamente, dependiendo de la(s) mutacion(es)
presentes.

 La gravedad de la enfermedad parece variar en funcion de la mutacion genética especifica.

 El defecto de la proteina provoca un trastorno del transporte de Cl y Na
en las células epiteliales:

« Gran espesamiento de las secreciones - danos en epitelios secretores >

* Principales 6rganos afectados: Pulmon, pancreas, higado, la piel, el aparato reproductor
masculino y otros. '

www.med.uchile.cl



Fibrosis quistica
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FIGURA 5. ETIOPATOGENIA DEL DANO PULMONAR FACULTAD DE MEDICINA

UNIVERSIDAD DE CHILE

La importa+cia de la hidratacion de la superficie-de‘la via-aé
Mutacion FG o

Normal
mucociliary transport
=

Airway

¢

Secreciones viscosas

~

Infeccion endobronquial
I S. areus
P areuginosa
Inflamaciéon crénica

~5

Bronquiectasis y fribrosis
parénquima
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Fibrosis Quistica - Sospecha clinica

FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

RN y lactante menor

Illeo meconial Tos y/o sibilancias recurrentes o crénicas que
Ictericia neonatal prolongada no mejoran con tratamiento
(colestasica) Neumonia recurrente o cronica
Sd. de edema, anemia, desnutriciéon Retardo de crecimiento
Esteatorrea, Sd. de malabsorcién Diarrea cronica
Incremento ponderal inadecuado Prolapso rectal
Vémitos recurrentes Sabor salado de piel
HipoNa e hipoCl crénicas
Historia familiar de FQ, o muerte en
lactantes o hermanos vivos con sintomas [ ) )
sugerentes

www.med.uchile.cl — = ,‘



Fibrosis Quistica - Sospecha clinica

Preescolar

Escolar | &=

Tos crénica c/s expectoracién purulenta, sin
respuesta a tto.

Sintomas respiratorios cronicos
inexplicados

cronicas recurrentes inexplicadas sin respuesta a
tto.

Incremento deficiente de peso y talla

Dolor abdominal recurrente

Prolapso rectal

Diarrea cronica

Hipocratismo digital

Invaginacion intestinal

HipoNa e hipoCl crénicas

Hepatomegalia o enf. hepatica inexplica

=

Pélipos nasales

P. aeruginosa en secrecion bronquial

_Sinusitis cronica, poliposis nasal

pnquiectasias

Arrea cronica

ccion intestinal distal

Pancreatitis

olapso rectal

$patomegalia
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Fibrosis Quistica - Sospecha clinica

Adolescentes y

ddultos

Enfermedad pulmonar supurativa crénica e
inexplicada

Hipocratismo digital

Dolor abdominal recurrente

Pancreatitis

Sd. de obstruccion intestinal distal

Cirrosis hepatica e hipertension portal

Retardo del crecimiento

Esterilidad masculina con azoospermia

Disminucién de fertilidad en mujeres
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FACULTAD DE MEDICINA
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Fibrosis Quistica

F.Q - “Sin sospecha clinica no hay diagndstico”.

» Confirmacion diagnostica:

V%
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FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

Departamento

« TEST DE SUDOR: ELP en sudor. Técnica Gibson y Cooke (recoleccion del sudor
inducida por iontoforesis con pilocarpina y medicion de Cl con técnica digital).

« Valor anormal: > 40 mEq/It de Cl (en lactantes >30 es sospechoso).
* Debe repetirse frente a valor alterado.

* En >1 mes de vida.

» Tamizaje neonatal - Disponible en Chile, no de regla.

» Estudio genéticc—>

www.med.uchile.cl

En todo confirmado que ingrese al programa nacional.
Sirve para caracterizacion clinica, severidad y pronostico.

Si duda, puede confirmar (mutacion en 2 alelos), si es normal 1o

descarta Dg.
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Consejo genetico




Fibrosis Quistica GES

- Patologia: Fibrosis Quistica,
Mucoviscidosis, Ileo meconial (en
RN).

e Garantia de acceso: Todo

Beneficiario:

Con confirmacion
diagnostica tendra acceso a
etapificacion y tratamiento.

En tratamiento tendra
acceso a continuarlo.

* Garantia de oportunidad:

 Tratamiento: Inicio inmediato desde

www.med.uchile.cl

la confirmacion diagnostica.

Problema de salud AUGE N°© 51
Fibrosis Quistica

Garantia de proteccion financiera

Fonasa Ay B Copago = $ 0 del Valor de Arancel
Fonasa C tiene Copago = 10% del Valor de Arancel

Fonasa D tiene Copago = 20%0 del Valor de Arancel

TIPO DE
INTERVENCION
SANITARIA PRESTACION O GRUPO DE PRESTACIONES

Etapificacion Etapificacidn pancreatica y genética

Tratamiento Inmunizacién de pacientes con fibrosis
quistica

Tratamiento fibrosis quistica leve
Tratamiento fibrosis quistica moderada

Tratamiento fibrosis quistica grave

Tratamiento farmacolégico con
tobramicina para pacientes con fibrosis
quistica grave y moderada

PERIODICIDAD

cada vez

anual

mensual

mensual

mensual

anual

ARANCEL
(%)
70.830

59.490

325.490

1.156.560

1482770

8.953.250
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de Pediatria y Cirugia Infantil Sur

COPAGO COPAGO

%

$
20% 14.190
20% 11.500
20% 65.100
20% 231.310
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Enfermedad respiratoria y FQ

.5.‘3 %\

FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

» Infeccion e inflamacion son fendomenos precoces después de nacer. i
» La mayor morbimortalidad en FQ es por el compromiso respiratorio.

- Sintomas respiratorios comienzan en etapas tempranas - mitad entre la
2° y 3° década.

 Presentacion como enfermedad respiratoria - 40%

 Ciclos de infeccion e inflamacion destruyen el pulmon y { funcion
pulmonar

e Exacerbaciones infecciosas 1 con la edad.

« Enfermedad de VA superior es también una causa importante de
morbilidad. '

www.med.uchile.cl
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Tratamiento FQ - KNT respiratoria

» Es la principal herramienta del tratamiento respiratorio, debe realizargg @
todos los pacientes 2 veces por dia desde el diagnostico en forma permanente
y aumentar en periodos de crisis o sobreinfeccion.

Dispositivos mecanicos complementarios a la kinesiterapia:

e PEP mask: Mascarilla con una valvula inspiratoria y otra espiratoria que ofrecen resistencias espiratorias
variables. El nivel de presion espiratoria positiva es monitorizado a través de un manometro.

e Flutter VRP1 y : Dispositivos manuales que generan impulsos de presion positiva oscilatorios en la via
aerea al espirar a través de ellos.

e Vibradores Manuales y chalecos vibradores: Chaleco inflable conectado con un compresor de pulso,
generando oscilacion de alta frecuencia sobre la pared toracica.

e Dispositivos de tos asistida: Equipos automatizados para la generacion de pulso de presion positiva y
negativa en la via aérea, en los ciclos inspiratorios y espiratorios respectivamente que pueden usar como
interfase boquillas, mascarillas nasales o nasobucales y canulas de traqueotomia.

e Equipos generadores de flujo con presion positiva en 2 niveles: Bipap -~

www.med.uchile.cl



Tratamiento FQ - ATB o

) =5
1. TRATAMIENTO ATB DE LA EXACERBACION: Debe plantearse la presencia de exacerbagion

UNIVERSIDAD DE CHIL

tomar cultivo de expectoracion ante la presencia de dos o mas de los siguientes sintomas y signos:—————

Deterioro pruebas de funcion pulmonar
(VVEF1 >10% y/0 4 =2 puntos en Sat. O2).

Pérdida del apetito, astenia, baja de peso.

N tos y/o secreciones bronquiales.

Cambio en volumen, apariencia y color de
la expectoracion.

Aparicion de hemoptisis o expectoracion Fatiga o | tolerancia al ejercicio.

hemoptoica.

T FRo de la disnea. Leucocitosis y/o TVHS.

Nuevos hallazgos en la auscultacion - Considerar dg. diferencial con etiologia viral
pulmonar. en periodos epidémicos.

Fiebre

Nuevos infiltrados en Rx. de torax.

2
Frente a exacerbacion del paciente: L
Hospitalizar en aislamiento, tomar cultivo para bacterias, hongos y mycobacterias, e iniciar tratamier. o’/
ATB :
° ¢

www.med.uchile.cl
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Tratamiento FQ - ATB

1. TRATAMIENTO ATB DE LA EXACERBACION

a) Paciente con cultivos previos
negativos:

Cloxacilina + Amikacina + Ceftazidima
hasta llegada del cultivo.

e Si (+): Adecuar al MO encontrado y su
antibiograma.

* Si (-): Completar 2 semanas de tto. Si
Pseudomonas (+) siempre asociar 2 ATB.

b) Paciente con cultivos previos
positivos:
. Inic; el tado. d timo

culfoda exacerbacion se debe controlar
con cultivos semanales durante el
tratamiento.
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FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

SAMS: Cloxacilina IV x 14 dias.
SAMR: Vancomicina IV x 21 dias.

Departamentc

P. aeruginosa: Asociar Ceftazidima +
Amikacina, IV, minimo 14 dias.

Pseudomonas resistente a Ceftazidima:
Asociar 2 ATB de acuerdo a antibiograma.

MOP habituales (Neumococo, Haemophilus
sp, Moraxella, S.pyogenes, etc):. Tto.
convencional x 14 dias.

Antibiéticos de excepcioén: |

» Staphylococcus aureus meticilino resistente, en alérgicos a VVancomicina: Linezolid por. X
via oral o IV. [ 5) )
* Pseudomonas aeruginosa multirresistente: Imipenem, Ticarcilina \ /




Tratamiento FQ - ATB L

A.‘ \ \?\(:\
é{{;.é | \l

2. TRATAMIENTO DE CULTIVO POSITIVO SIN EXACERBACION S A
1era infeccion por P. aeruginosa Infeccion endobronauial
croniCa
« Tratar siempre en forma agresiva - evitar - Definicion ultivos (+) en >50% de_muestras
infeccion se haga cronica. en 1 ano calendario. Finalidad tto. - J.carga
« P.aeruginosa: Uso ambulatorio de Tobramicina Eﬁﬁti%'sana’ no pretende nec. negativizar
o Colistin en aerosol + ciprofloxacino VO x 3 o ,
sem. Si no dispone ATB - Hospitalizar y tratar * P. aeruginosa: AIB ciclos de 1 mes + 1 mes de
idem exacerbacion. ,der;sclar%so; Tobramicina, colistin, o gentamicina, via
1Nhatatoria.
» S. aureus: Cloxacilina o flucloxacilina VO x 3 . , URTIN
sem + Cefadroxilo o clindamicina VO. Si SAMR; ggﬁgsttgﬁ\lfccwnados > Hospitalizaciolippiggramada
I;Ieonsqp]tahzar y tratar con vancomicina IV x 3 - S. aureus: Solo tratar exacerbaciones, no infeccion
. cronica.

Infeccion

Definicion - Cultivos (+) en <50% de mug?ltfg!gﬂwgmgalendario.

PRl

« P. aeruginosa: Uso ambulatorio de tobramicina en aerosol + ciprofloxacino VO por 3 semanas. Si ho ;))\
dispone colistin = Hospitalizar y tratar igual que exacerbacion. . |
« S. aureus: Solo tratar exacerbaciones, no infeccion cronica: Tratar igual que en 1era infeccion.

www.med.uchile.cl




Tratamiento FQ - ATB -L

FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

3. TRATAMIENTO ATB PROFILACTICO: 4, TRATAMIENTO ATB INHALATORIO:.....

VO - « Uso de NBZ con ATB, preferentemente
TOBRAMICINA > efectos benéficos en
funcion pulmonar y { exacerbaciones
infecciosas pulmonares.

* Prevenir colonizacion de la via aérea es
inefectivo, aln cuando su indicacion no se
ha asociado a RAM significativos.
(Evidencia, Rec. A) « Mayor impacto - después de 6 meses de

 Demostrado en PAE tratamiento.

» Eficacia en tratamientos a largo plazo -
Incierta y los RAM adversos no son severos.
(Evidencia la, Rec. A)

www.med.uchile.cl N \ kY
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Tratamiento FQ - Broncodilatadores o

« TRATAMIENTO DE LA EXACERBACION: Los resultados a corto plazo han demostra(;l'ggs,ggmﬂ

mejoria de la funcion pulmonar. (Evidencia Ib, Rec. B)  trmens

« TRATAMIENTO DE MANTENCION: Los BD en tratamiento de mantencion = tendencia en

mejoria de funcion pulmonar, pero no se recomiendan de rutina. (Evidencia Ib, Rec. D).

« B2 Agonistas de accion corta: En aerosol presurizado con aerocamara pre-KNT,
tratamientos NBZ, a libre demanda en pacientes que presentan clinicamente sibilancias y

con respuesta BD significativa.

« B2 Agonistas de accion prolongada: En aerosol presurizado con aerocamara + corticoide
inhalado, en >2 anos, en casos de hiperreactividad bronquial grave y con benef1c1os clinicos
y/0 func1onales por terapia. .f

www.med.uchile.cl



Tratamiento FQ - Corticoides

« CORTICOIDES SISTEMICOS:

N\
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FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

« Esteroides VO equivalentes a 2mg/kg de Prednisona en dias alternos son efectivos en‘mejorar:s-
la funcion pulmonar y calidad de vida en tratamientos prolongados, J n° exacerbaciones

infecciosas.

» Efectos secundarios graves contraindican uso rutinario, salvo en exacerbaciones o en tratamiento de

ABPA.

 Usar en obstruccion aguda severa de VA como cura corta de 5-7 dias, dosis uUnica 1-2 mg/kg/dia AM,

VO, max. 40 mg/dia.

e CORTICOIDES INHALATORIOS: El uso rutinario de corticoides inhalados en FQ es
inefectivo, los resultados demuestran que pese a no tener efectos adversos no presentan
utilidad salvo en pacientes con hiperreactividad bronquial comprobada. (Evidencia la, rec. A)

www.med.uchile.cl
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Tratamiento FQ - Mucoliticos
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FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

» Dnasa
« Separa moléculas ADN que 1 viscosidad. —

« Usar en exacerbaciones durante la hospitalizacion, independientemente de edad . e
 Uso cronico en pacientes estables.

* Dosis: 2,5 ml, sin diluir, en NBZ PARI LC jet plus hasta que se consuma todo (10-15 min) en dias alternos.
Previa a NBZ debe adm. 2 puff de B2agonista y posterior a ella (no >2 horas), 1 sesion de KNT.

« SOLUCION HIPERTONICA AL 5% al 7%

« NBZ c/soluciones hiperténicas = mejora clearence mucociliar y VEF1, efectos clinicos y funcionales no
superan a DNAsa, con {/'S, | efectos adversos.

* Preparacion: Sol. NaCl 10%, diluida con agua bidestilada en partes iguales. SH al 5% NBZ 4 ml, 2
veces/dia. Usar sola o alternada con DNasa.

 Evaluar con funcion pulmonar a los 3 meses y continuar dependiendo del resultado.
. %N%'asiigﬂ'ltgs usa >1 farmaco por via inhalatoria, secuencia adm.-> 1° BD B2 agonista, 2° DNasa o SH5%, 3°

www.med.uchile.cl



Tratamiento FQ - Inmunomoduladoresy ——
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antinflamatorios

» Azitromicina: Su beneficio se relaciona con efecto antiinflamatorio en VA @
con sus propledades como ATB, ha demostrado | tasa de exacerbacienes

infecciosas y mejorar funcion pulmonar en adultos y fundamentalmente en
ninos.

* Indicar en pacientes que tengan o hayan tenido infeccion por Pseudomonas.

« Azitromicina: Usar 3 veces por semana, 1 vez al dia, en las siguientes dosis:
e <25 kg: 10 mg/kg.
« 25-40 kg: 250 mg.
* > 40 kg: 500 mg.

www.med.uchile.cl



V2
SHe

Tratamiento FQ - Nutricion

2 LY
SREN

« MANEJO NUTRICIONAL FACULTAD DE MEDICINA

UNIVERSIDAD DE CHILE

- . Recomendaciones nutricionales en fibrosis IU|st|ca*
* NUTRICION ENTERAL CONTINUA: Energl DDRXLZ_Ommadmsego
Evidencia disponible no permite RS armm (ot ammnne

establecer utilidad de NE continua Grosss ey
en paCienteS con FQ (Evidencia lll y IV, Rec. D) \énA 20%02g()100833i:"d"a
E 0-6 meses 25 U/dia
6-12 meses 50 U
’ ’ 1::(?? 2?&251 (1)80U— 200U
 SUPLEMENTACION CALORICA: . gafos 400U ___
Evidencia  disponible no es a > 12 meses 5 mg dos vssem
concluyente acerca del uso de SC . DOR X
en pacientes con FQ, lo cual no Hierro DOR

DDR: Dosis diaria recomendada.

Significa que nO Sea l:ltil. (Evidencia la, Rec. A)

www.med.uchile.cl
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« La VNI es util en pacientes con FQ moderada a severa que requierege:@2-
nocturno, su indicacion combinada mejora el intercambio gaseo0so..
durante el sueno en mayor grado que la oxigenoterapia exclusiva.

 Es una indicacion recomendable en pacientes en espera de transplante
de pulmon como VNI nocturna.

* Puede jugar un rol complementario en tratamiento de IRA secundaria a
exacerbaciones infecciosas y en aquellos pacientes con tos pobre vy
debilidad muscular tiene un rol complementario a la KNT.

www.med.uchile.cl
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Disquinesia ciliar primaria -

880N

, &=
o G{,upo de enfermedades que ocurren como resultado directo de defectos congenitos en QS ocueoiams
C] ]OS. UNIVERSIDAD DE CHILE

Departamento
de Pediatria y Cirugia Infantil Sur

« Enfermedad rara, que causa patologia otorinosinusal y pulmonar cronica, con dano pulmonar
irreversible que puede progresar a falla respiratoria.

 Trastorno hereditario predominantemente autosomico recesivo de la ultraestructura ciliar.
* Frecuencia 1/15 mil a 1/20 mil nacidos vivos.

* Incluye:
» Sd de Kartagener
« Sd de Cilio Inmovil
« Defectos de dismotilidad y primarios de orientacion ciliar.

www.med.uchile.cl
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Disquinesia ciliar primaria

FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

Figura 1. ESTRUCTURA CILIAR Figura 2. CILIO NORMAL Miosarmiiind, S

—— Espicula Radial

Brazo Ext. Dineina

Cortes transversales de cilio normal y disquinesia ciliar
:  Microttbulo B primaria. Acetato de uranilo y citrato de plomo; au-
mento original de 100.000 x

»,

www.med.uchile.cl
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Disquinesia ciliar primaria

Tabla 1. ANORMALIDADES ESTRUCTURALES DE LA DCP ot
A) BRAZOS DE LA DINEINA

* Ausencia o reduccién del nimero de los brazos internos y externos
* Ausencia o reduccién del nimero de los brazos internos
* Ausencia o reduccidon del nimero de los brazos externos

B) ESPICULAS RADIADAS
* Ausencia
C) MICROTUBULOS

Departamento
iria y Cirugia Infantil Sur

* Defecto de microtibulos periféricos
* Ausencia del par central con transposiciéon de un par de periférico al centro

D) APLASIA CILIAR COMPLETA

E) DEFECTO DE ORIENTACION

www.med.uchile.cl
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« CL IIN ICA FACULTAD DE MEDICINA

UNIVERSIDAD DE CHILE

Departamento
de Pediatria y Cirugia Infantil Sur

* Manifestaciones antenatales: ]
» Situs inversus total o heterotaxia en ecografia antenatal.
» Ventriculomegalia leve cerebral en ecografia antenatal.

 Manifestaciones neonatales:

- Distres respiratorio en recien nacido de termino, sin factores de riesgo para
taquipnea transitoria o neumonia neonatal

Congestion nasal permanente desde el primer dia de vida
Dextrocardia o situs inversus total

Cardiopatia congenita compleja asociada a desordenes de lateralidad
Atresia biliar

Hidrocefalia

www.med.uchile.cl
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Disquinesia ciliar primaria

FACULTAD DE MEDICINA

» Manifestaciones lactante , preescolar y escolares:

* Tos persistente y hljmeda " Drtamea
« Sibilancias de curso atipico, que no responden a terapia esteroidal B
« Neumonias recurrentes
« Bronquiectasias de etiologia no clara « Rinosinusitis frecuentes
« Otitis media con efusion cronica

- Otorrea persistente, despues de la colocacion de tubos de ventilacion
« Situs inversus, asociado a sinusitis y bronquiectasias
* RGE severo

www.med.uchile.cl




Disquinesia ciliar primaric

 Manifestaciones en adultos:

* Las mismas manifestaciones clinicas del
periodo escolar

 Mayor porcentaje de embarazos ectopicos y
fertilidad disminuida en mujeres

* Mayor porcentaje de infertilidad en los
hombres

« Expectoracion mucopurulenta cronica
« Acropaquia
* Poliposis nasal / halitosis

- Pruebas de funcion con patron obstructivo
0 mixto

www.med.uchile.cl
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FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

Departamento
de Pediatria y Cirugia Infantil Sur

TABLE 6— Other Chronic Respiratory Conditions to Consider When Considering a Diagnosis of PCD

Methods of evaluation

« Descartar asma y alergias.
 Enfermedades
inmunologicas —
Chronic condition
Cystic fibrosis
° RX EED Immunodeficiency

Asthma

e Rx torax

Pulmonary aspiration

« Rx CPN o TAC CPN Allergic rhinitis

Protracted bacterial

Test del sudor bronchits

Sweat chlonde testing or cystic fibrosis genetic testing

Quantitative measurement of immunoglobulins, lymphocytes, complement levels, antibody responses to vaccines,
and complete blood counts. Consultation with a board certified Immunologist is also recommended

(Clinical history, pulmonary function testing, and asthma medication trials. Although one normally expects asthma-
related cough to be dry in nature, it can seem wet to parents when accompanied by viral respiratory infections.
Obstructive defects on pulmonary function testing can be seen with both PCD and asthma, and bronchodilator
responsiveness is not exclusive to asthma and does not exclude a diagnosis of PCD

(linical feeding history followed by swallowing assessment and intervention only when pulmonary aspiration seems
likely

Clinical history of seasonal symptoms, allergy testing, and trials of nasal corticosteroids and antihistamines, which
should greatly improve allergic rhinitis symptoms. PCD nasal disease shows minimal (if any) improvement with
these interventions

Clinical history of 3 weeks of wet cough in pre-school aged children, with resolution of cough after 14 days of
amonxicillin plus clavulinic acid.'The cough usually does not retum after a subsequent 2-week period off
antibiotics

www.med.uchile.cl




Figura 5. ALGORITMO ESTUDIO DCP

7
Ve
INN
ESTUDIO
DCP
Dextrocardia,
Situs inversus FACULTAD DE MEDICINA

- - NIVERSIDAD DE CHILE
Infecciones sinopulmonares no aclaradas UNIVERS! CHI

l Departamento

- - »diatria y Cirugia Infantil Sur
l Pruebas de tamizaje l

Estudio Clearance Mucociliar Estudio no se dispone en el FENO nasal
=>12 anos centro

Test de Sacarina <12 anos
Test de albdmina marcada

! ! \ ! !

Estudio de mic_roscopia
Normal Anormal —— electrénica - Anormal Normal
Mediciédn de batido ciliar

I
v N -

B >20% de cilios alterados
Motilidad diliar no Motilidad ciliar anormal

= 10%6 de dilios alterados
Motilidad ciliar normal

disponible
- DCP diagndstico DCP diagndstico
e ool presuntivo definitivo '

v
DCP improbable

www.med.uchile.cl
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 Orientado a prevenir complicaciones principalmente, e
Eulmc_)nare_s aparicion de DPC) y bronquiectasias, ast como SS
ambien disminuir las complicaciones sinusales y oticas.

« Control médico cada 3 meses

* Control ORL

« Educacion

 Evitar contaminantes y tabaco

« Rx de torax en exacerbaciones

« Control periodico de funcion pulmonar

« Toma de cultivo de esputo

» + frecuente-> Haemophilus Influenzae (80%), Staphilococo Aureus (13%) y
Streptococo Pneumoniae (10%).

« Otros—> Pseudomona Aeruginosa y micobacterias atipicas
» Vacunacion contra Influenza y Estreptoco Pneumoniae.
« TAC torax si se sospecha bronquiectasia

 Kinesioterapia respiratoria rutinaria »

www.med.uchile.cl
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TABLE 8— Suggested Schedule of Investigations and Clinical Care in Primary Ciliary Dyskinesia

Clinical visits
Pulmonology: 2-4 times/year

Otolaryngology: 1-2 time/year in children, as needed in adults FACULTAD DE MEDICINA

Audiology: at diagnosis and as needed per otolaryngology oo

Reproductive medicine: As clinically needed Departamento
Long_ term surveillance de Pediatria y Cirugia Infantil Sur

Chest radiography: every 2-4 years

Chest computed tomography: consider at least once after 5-7 years old (when sedation not required and images are of highest quality)’

Airway microbiology cultures: 2-4 times/year

Non-tuberculosis mycobacterial cultures: every 2 years (and with unexplained clinical decline)

Pulmonary function testing: 2-4 times/year

ABPA testing: IgE levels = evidence of aspergillus specificity at diagnosis, with new onset wheezing, unexplained clinical decline
Preventative therapies

Airway clearance: daily

Nasal sinus lavage: daily (when pertinent)

Standard vaccinations: per local schedule

Influenza vaccine: annually”

13-valent pneumococcal vaccine: per ACIP gmdehnes

23.valent pneumococcal vaccine: per ACIP guidelines®

RSV immunoprophylaxis: consider monthly in first winter”

lAnd as clinically indicated on a case by case basis.
’After 6 months old. including household members.
*ACIP guidelines.
ACIP guidelines.
Specnﬁcally consider in infants with complicated respiratory courses, including prematurity, prolonged mechanical ventilation, prolonged need *’
for supplemental oxygen. need for home supplemental oxygen. or frequent respiratory illnesses. | ,‘ ’

Pediatric Pulmonology 2016; 51: 115-132.

www.med.uchile.cl




Pronostico:

FACULTAD DE MEDICINA
UNIVERSIDAD DE CHILE

« En general es bueno, con expectativa normal de vida.
 Subfertilidad tanto en hombres como en mujeres.

« Complicaciones dependen del tipo de alteracion estructural
que tenga, cuan tardio es el diagnostico, si existen o no
bronquiectasias o dano pulmonar al momento del diagnostico y
terapia recibida

Enfoque clinico de las Enfermedades Respiratorias del Nifio. Sanchez I, Prado F. 2010 )
www.med.uchile.cl
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Displasia Broncopulmonar
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Definicion: Corresponde a un dafo pulmonar cronico secundario a inmadurez pulmonar. FACLTADDE MEDICINA
. (Sje considera portador de DBP a un prematuro con requerimientos de 02 >21% durante 28 0Tm8
]as. de Pediatria y Cirugia Infantil Sur
« Consecuencia de exposicion del pulmén inmaduro del prematuro a noxas ambientales (02,
infecciones, barotrauma, volutrauma)

DBP es la enfermedad pulmonar créonica mas frecuente en la infancia.

* Ocurre en el 30% de RNPT con <1.000 gr de PN.
* Incidencia 10% en RNPT >30 semanas y/o peso al nacer >1.200 gr

DBP es todavia una de las mayores complicaciones de los lactantes prematuros ventilados.
* 50% hospitalizados al 1° ano por distress respiratorio secundario a infecciones.

DBP mortalidad = Global = 2% - 30-40% al 1° ano de vida secundaria a =2
IR, sepsis, cor pulmonale intratable. -

Prematuro con requerimiento de O2 > 21% por > de

www.med.uchile.cl 28 diaS
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DBP - Causas y factores de riesgo

« Descrita por Northway en 1966. FACULTAD D MEDICINA

UNIVERSIDAD DE CHILE

» Presentacion clinica y gravedad se ha modificado sustancialmente en la actualidad. Banca arty
cols. en 1979 y 2002 la redefinen con criterios diagnosticos mas precisos: "

 Definicion que relaciona la EG (< y > 32 semanas), con los requerimientos de 02 y apoyo ventilatorio,
para clasificarla en leve, moderada y severa.

SDR en neonatos - inmadurez > O2terapia (1p”)=> mflamac1on hipertrofia, fibrosis,
cicatrizacion musculo liso via aérea.

* Factores de riesgo:

« Neonatos prematuros = La alveolarizacion ocurre a las 32 semanas, por ende = simplificacion
alveolar.

» Oxigenoterapia
» Lesiones pulmonares - cicatrices
 DAP - Shunt I-D

www.med.uchile.cl
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DBP - Fisiopatologia

 DBP: Proceso inflamatorio > factores predisponentes

perpetuan e incluso 1 dafo pulmonar- Metabolismo aerabico

 Radicales de oxigeno (ROS) liberados causan dano celular 1 molécula de Acetil CoA = 12 moléculas de ATP
directo y perpetuan la reaccion inflamatoria,
mediada por infiltracion de neutrofilos. 1

Especies reactivas de Oxigeno

* Mediadores proteicos y lipidicos de inflamacion S€ presentarén
en el tejido pulmonar, en la medida que dano 1
pulmonar se instala > fibrosis (1 fibronectina)

Estrés Oxidativo
+ Destruccién de fibras de elastina (€structura de soporte para l
desarrollo septal alveolar) debido a actividad de
elastasa descontrolada - severas consecuencias en Daiio en ADN

desarrollo pulmonar.

www.med.uchile.cl
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DBP - Fisiopatologia i

Hiperoxia

i

Citokinas proinflamatorias
(interleukinas IL-1beta, IL-657 e ICAM-1)

4

Cascada inflamatoria

U

Pérdida de endotelio

4

Produccion de TNF e IL-6

4

Produccion de fibroblastos y colagene 2
l Rx: Opacidades difusas, areas de > densidad, ate/ecﬁs 4

cambiantes de ubicacion e hiperinsuflacion pulmen=" | \ ‘1‘;
i %))
e/

DBP

11
www.med.uchile.cl Kinsella JP, Greenough A, Abman SH. Bronchopulmonary dysplasia. The Lance! Vol 367 pages 1421-1431. April 29, 2006.
.




DBP - Sintomas PR

* Disnea
« Taquipnea

» Retraccion costal
 Cianosis (peribucal)

 Estertores variables

« Sibilancias espiratorias
 Tos

* Dificultades alimentacion

> 28 dias de requerimientos de 02 -5y

www.med.uchile.cl



DBP - Sintomas

Prematuro con requerimiento de O2 > 21% por > de 28 dias.

FACULTAD DE MEDICINA

Graveda | <32 semanas al nacer 6 >32 semanas al nacer
d DBP <1.500 gr (RNMBP) (>28 dias, <56 dias) )
. B. Leve Sin necesidad de O2 a las 36 Sin necesidad de O2 a los 56 dias de
Criterios de semanas de EPC o al alta. vida o al alta.
gravedad: — Moderad  Necesidad de <1 lt. (FIO2 30%)  Necesidad de <% lt. (FIO2 30%) 02 a
Segun necesidad a 02 a las 36 semanas de EPC o al los 56 dias de vida o al alta.
de 02 al alta alta.
Severa Necesidad de > 2 lt. O2 y/0 Necesidad de > 2 lt. O2 y/0 apoyo
apoyo ventilatorio (VM/CPAP) a  ventilatorio (VM/CPAP) a los 56 dias
— las 36 semanas de EPC o al alta. de vida o al alta.

Tratamiento con oxigeno al menos 28 dias

, , La confirmacion de los requerimientos de 02
Edad gestional Edad gestacional , .
< 32 semanas > 32 semanas - Saturometria continua de 12 hrs.

Valoracion a las 36 semanas Valoracion a los 56 dias a5y,

de EPC o al alta o al alta
EPC: Edad post concepcional
EGC: Edad gestacion

FiO,<21%  Fi0,21%30% FiO, > 30% o VM/CPAP

| | corregida "
(Jobe AH, Bancalari E. Broncopulmonary dysplasia. Am J Resp. Critic Care Med 2001
DBP leve DBP moderada DBP severa National Institute of Child Health and human Development. Workshop of DBP)

www.mea.ucnine.ci . AT ST T



DBP -Tratamiento [ eme |
[DBP moderada y Severa con req.nemmemodempem]
| : |
5 pilares: == 0=
| |
[ Sawrometria con O; |
R(x) Torax 1,6, 12 m.
1. Oxigenoterapia ( PEE— < m}
- Influenz a, Naurmococo,
2. Diuréticos [mmmwmmm | i A, Ak VRS,
3. Broncodilatadores A LB _
4. Antiinflamatorios = Corticoides e l “usperaer e
| . . axigeno Domiciiano J [ mwm]
5. Terapia nutricional. -
e N
(— =]
| i
1 o e ) ContolcadaZm \ll
== Hagm,ge }
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/ SR \ Preferir ventilacion sincronizada con volumen garantizado™
-Prevencion parto prematuro | >24 sem. |-Uso CPAP o VM gentl con P de soporte | =

“Reanimaciin con FIO2 y P coniolc - ~Cigena conirokado | Ventilacion gentil (Recomendacion B) -
-Cortiookdes prenatal -Resoiver alelectasias preczmente | « TIM bajos.
-Surfactante precaz | < 2 hrs de vida  -Ciame preca def Ductus | > Indometacina o ibuprofeno Ir\/ * PIM minimos que permitan adecuada saturacion
) . ' —1 = PEEP oOptimos, que permitan un adecuado volumen corriente.
B Tralamiento d& infecdones | > Mycoplasma, ureaplasma, nosocomiales , iys minima, para saturacion recomendada.
\ -Volomanas controiados -Vilamina A, Catelna / * Hipercapnea permisiva: ultima RS no recomienda su uso
= - rutinario para prevenir DBP, se recomienda PCO2 entre 45y 55
PH »7.20.
Sl requiera de Owigeno gual & 28 dias
[ _ - : .
IPD de DBP Intarconsuta & broncopumonar Uso de corticoides prenatales: Reduce la incidencia y severidad de la EMH y el
| riesgo de DBP severa, pero no la incidencia de DBP.
Manejo DEP intrshospitalario Acelera maduracion
pulmonar
N .7
Oxigeno y apoyo ventiatorio segan N produccion de surfactante
ndacio .
Aporte nuicionel 140-160 caskp ia N compliance pulmonar
b ) J permeabilidad vascular
l N clearance de agua
[ Medicamentos
[m Inervenciones: R
l . ) l : - g%lromoscoota diagnostica y lerapéutica
- ¥
[ Olurétions ] [ Teotfinas Cafena Floncoa aiads Corticoides uso - Inmunzacones
J | hwerreactvoad res¥ingiao - Alimentacion con formula de prematuro hasta el ano :
- Prepara alta
bronquial \_ )
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DBP -Tratamiento

« OXIGENOTERAPIA: ndicaciones terapéuticas de oxigenoterapia para mdfitaHer™
saturacion de acuerdo con EG. Separtament

de Pediatria y Cirugia Infantil Sur

En general se recomienda mantener:

e Saturacion de 95%: Ninos > 44 semanas con retina madura o con HTF

o Saturacion 92-94%: Nifos < 44 semanas o con retina inmadura.
* En rangos de PO2 - Mantener CO2: 50-70, y pH: 7,25-7,35.

Los pacientes displasicos tienen
alteracion relacion V/Q por lo que
presentan hipoxia

www.med.uchile.cl
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D I U RET I C O S : FACULTAD DE MEDICINA

UNIVERSIDAD DE CHILE

Furosemida: De eleccion (mejor capacidad drenaje —r
EP, mejora distensibilidad, | resistencia y p o ey Ol fni
capilar pulmonar).

« Usar periodos cortos (3-7 dias) en caso de EP por descompensacion de
displasia, que no responda a restriccion de volumen exclusivo.

Uso de diuréticos por periodos breves ha
 Vigilar K y ELP urinarios (Ca, Crea) - riesgo de Nefrocalcinosis = se . p P .
asocia diurético retenedor de Ca (tiazida) < Ecografia renal. demostrado utilidad en pacientes con

DBP y sobrecarga de volumen aguda (1
lig. intersticio - EP)

Dosis variable segun EG y respuesta individual: 0.5-3 mg/kg cada
12 hrs, intentando distanciar dosis hasta lograr:

« 2 mg/kg cada 48 hrs - | efectos colaterales.

Todos los diuréticos
deben ser suspendidos

» Tiazidas: Utilidad dudosa, reservados a al alta.
pﬁmentes con DBP severa que responden a o
ellos. )

www.med.uchile.cl
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- BRONCODILATADORES:

UNIVERSIDAD DE CHILE

SOLO si existe asociado un cuadro de hiperreactividad oo, S
bronquial con sintomatologia de obstruccion bronquial.

* Beta agonista: Salbutamol > De eleccion para usar segun Prematuros = hipertrofia
necesidad solo si se obtiene buena respuesta clinica. musculatura lisa bronquial e

o Pre.ca.u.cmn en pac1entes_ con broncomalacia - hiperreactividad de la via aérea
Posibilidad de empeoramiento.

* Anticolinérgicos: B. Ipatropio en pacientes que responden
favorable, especialmente si no pueden usar B agonistas
(malac1as)

Traqueobroncomalacia: Pérdida
tono muscular 2 presencia
respuesta paradojal de 'y,
broncoconstriccion ™ %

Se pueden probar mezclas Salbutamol + Bromuro de
Ipatropio.

www.med.uchile.cl
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« CORTICOIDES:

* Orales o parenterales: fedorey e it
- Uso intrahospitalario excepcional.
- En casos severos = Uso | req. ventilatorios y CONTROVERSIAL, no es de rutina.
favorecen extubacion > Dexametasona
parenteral.
- Evidencias de alt. neurologicas severas en
desarrollo - restringirse a casos seleccionados,
previo consentimiento informado a padres.

» Esteroides inhalados: Pacientes con sibilancias recurrentes
que responden a BD; historia familiar de asma o atopia
(padres y/o hermanos); VRS con hiperreactividad bronquial.

. 231‘{'5?%?&%?0 s?s géﬂﬂgg?%g.a: Dosis iniciales de 50 mcg, para Hay allferaCI:ones en niveles de
« Siempre con aerocamara. citoquinas de lavado
broncoalveolar en pacientes con_
DBP, lo que confirma que/” | "))
INFLAMACION juega un roi-. °/
importante en pato,

www.med.uchile.cl
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DBP -Tratamiento

 NUTRICIONAL Aporte calorico y proteico  [runouan

debe ser suficiente para | v
mantener 1 ponderal entre |

15-30 gr/dia

Leve Habitual
Moderada 140-150 cal/kg/dia,
- Severa Evaluar situacion

respiratoria y segun
CO2 decidir suplemento,

para l.levar HlEolis >55 No se recomienda 1 aporte calorico con CHO ni
energetlcola 1 Keal/mt con MCT (ambos pueden 1C0O2), - usar aceite
por formula vegetal, (canola, por omega 3).
concentrada. Solo si hay evidencia de malabsorcion usar MCT y

- Volumen: Restriccién > 140-150 ml/kg/dia. Aprox siempre que no haya gran retencion de C0Z.
80% del volumen req. <55 Suplemento energético para formula
concentrada mas apropiado - Maltosa dextrina.
e Vitaminas: Vit. A 5.000 Ul |M, desde 48 hrs, 3 El 1CO2 no es >10% con CHO, en estas dosis.
veces/sem X 4 sem -> Evitar pérdida epitelio ciliar vy Vigilar e° nutricional con BUN, si <émg/dL > 7
metaplasia escamosa VA. aporte proteico a 4g/kg/dja. ~

o MGT AG Grasos cadena
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« PREVENCION DE INFECCIONES: FCUTAD O MEDC

Departamen 10
ftepeﬂla'\r'lfi]\_,I"L,V Infantil Sur

PALIVIZUMAB
Vacuna Antineumococica = 2, 4, 6 y 12 meses. (A los 6 meses solo prematuros)

Vacuna Antiinfluenza - Lactantes DBP > 6 meses (abril de cada ano)
Vacunas del PNI segun edad cronolodgica.

« Recomendacion actual de AAP = Prematuros con DBP reciban:

 Palivizumab (Synagis®) 15 mg/kg IM, en forma mensual hasta 4-5 meses > >
frecuente observar infeccion por VRS.

» Estudios realizados demuestran = |,55% en hospitalizaciones y {,42% dias/cama en grupo que recibio
tratamiento.

» Incorporado en Ley Ricarte Soto.

www.med.uchile.cl
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° OTROS: Metilxar)tir@s (A:lcaloidgs estimulaptes) ->
Relajacion musculo liso (bronquial),

estimulantes SNC y musculo cardiaco. Renal 2

CINA
LE

 METILXANTINAS: diurético.

- TEOFILINA: Mejora mecanica ventilatoria por efecto diurético, BD y accion sobre
musculatura diafragmatica. Beneficios sobre ventilacion con Univeles séricos (5-10

mcg/ml); pero para obtener respuesta maxima, necesarios 1 niveles (12-18 mcg/ml),
cercano a toxicidad.

« CAFEINA > De eleccion: Tiene < efectos colaterales, amplio margen terapéutico.

KNT respiratoria: En forma suave en pacientes
hipersecretores o con atelectasias, manteniendo

oxigenacion adecuada durante procedimiento - evitar
T HTP.

 Intervenciones:

« Fibrobroncoscopia = Dg. y terapéutica: Persistencia de
atelectasias o sospecha de dano de via aérea.

www.med.uchile.cl
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DBP - Pronostico

Del periodo neonatal Secuelas largo plazo

Mortalidad neonatal Mortalidad tardia
Prolongacién de la ventilacion  Funcién cardiopulmonar anormal

HTP Hiperreactividad via aérea
Hospitalizaciones prolongadas y Retardo DSM vy alteraciones
rehospitalizaciones neurolégicas.

Fallo de medro Retardo en crecimiento

Estos nifios presentan ademas mayor riesgo de enfermedades
respiratorias cronicas (asma, O2 domiciliario,
tragqueostomias), y mayor riesgo durante cirugias,

hospitalizaciones por IRA y pobre desarrollo intelectual.

A pesar de todo, hay mejoria en funcién pulmonar a medida que

pasan los anos

www.med.uchile.cl
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DBP - Discusion

El empleo de esquemas ventilatorios con Pp° en VM, la aceptacion de nivelesmuumoouiam

UNIVERSIDAD DE CHILE

moderados de hipercapnia y la | en uso de 1 concentraciones de 02: Separamento

de Pediatria y Cirugia Infantil Sur

Ha llevado a una  significativa en la incidencia de DBP en los RN de peso >1500
ar.

PERO

La mayor sobrevida de RN prematuros extremos (24-26
semanas EG, con PN <1000 gr), ha significado una

mantencion o incluso aumento en la incidencia de DBP,
con gran variacion dependiendo de las diferentes Y

instituciones .

www.med.uchile.cl




2
2Ee
N

» Patologia: Displasia broncopulmonar
originada en el periodo perinatal.

 Garantia de acceso: Todo Beneficiario
Prematuro, de <1.500 gr. al nacer o <32
semanas de gestacion:

« Con confirmacion diagnostica,
acceso a tratamiento y seguimiento.

- Acceso a Oxigenoterapia domiciliaria
segun resultado de saturometria continua.

tendra

» Garantia de oportunidad:

 Tratamiento: Dentro de 24 horas desde
confirmacion diagnostica.

« Seguimiento: 1° control dentro de 14 dias
después del alta hospitalaria.

www.med.uchile.cl

Problema de salud AUGE N° 58 IEDICINA
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Displasia broncopulmonar del prematuro w

y vuuyia Infantil Sur

Garantia de proteccion financiera

Fonasa Ay B Copago = $ 0 del Valor de Arancel

Fonasa C tiene Copago = 10% del Valor de Arancel

Fonasa D/ Isapre tienen Copago = 20% del Valor de Arancel

ARANCEL COPAGO COPAGO

TIPO DE INTERVENCION PRESTACION O GRUPO DE = PERIODICIDAD

SANITARIA PRESTACIONES $ % $

Tratamiento Tratamiento Displasia por tratamiento 230.830 20% 46.170
Broncopulmonar completo

Seguimiento Seguimiento Displasia mensual 24680 20% 4940
Broncopulmonar 1° afio
Seguimiento Displasia mensual 15.570 20%

Broncopulmonar 2° aio



Enfermedad pulmonar cronica

* Pilares del tratamiento en general: e

ens
,,,,,,,

Nutricion sobre 150% necesidades basales

KNT especifica segun la patologia

Prevencion (Inmunizaciones- Ac. Monoclonales, sala cuna, tabaco)
Tratamiento de las infecciones

02 - AVNI

Rehabilitacion

. Trasplante = FQ, BO.

ey iy e
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Enfermedades
pulmonares cronicas

Dra. Gema Pérez Alarcon
Pediatra Broncopulmonar




