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- ANAMNESIS

|| Paciente de 12 afios que acude a Urgencias por cuadro de tos persistente de 3-4
meses de evolucion que no ha mejorado pese a diferentes tratamientos.

|| Cuadro de fiebre vespertina, malestar general , hiporexia, cefalea y dolor de espalda
de siete dias de evolucion, en tratamiento con antibiotico y broncodilatadores por

diagnaostico de Neumonia.

] No aspiracion de cuerpo extrafio. Comedora habitual de frutos secos.



ANTECEDENTES PERSONALES
<l Y FAMILIARES

[] ANTECEDENTES FAMILIARES

- Madre: sana. Padre: enfermedad de Perthes.

- Hermano, 7 afios, asma.

- Tia materna fallecida de Leucemia Linfoide.

] ANTECEDENTES PERSONALES

- Bien vacunada. No RAMc.
- Dermatitis atopica en tratamiento con inhibidores de la calcineurina topicos.

- Cuadro cutaneo intermitente y autolimitado, no filiado (sospecha de Urticaria cronical de unos 4 afios de
evolucion.

- Asma bronquial desde pequefia tratado actualmente con Inmunoterapia, Corticoides inhalados, B2
agonistas de accion larga y antagonistas de los leucotrienos.



A EXPLORACION

|| Sat02:98% con aire ambiente. Afebril. Bien hidratada y perfundida. Normocoloreada. Sensorio despejado.
Exploracion neurologica normal. No adenopatias.

ORL: Normal

No signos de dificultad respiratoria (eupneica). Tos irritativa-vibratoria, con cierto componente traqueal.

AC: Tonos ritmicos a buena frecuencia, no soplos, roces ni extratonos

AP: Hipoventilacion global en todo hemitorax izquierdo.

I O N I A

Abdomen: Blando y depresible sin masas ni megalias.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN URGENCIAS
3 Rx PAyLateral de Torax




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS EN URGENCIAS
Radiografia Previa




INGRESQ EN PLANTA




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

1 Con todo esto sobre la mesa nos
planteamos, éante queé cuadro
estamos?

1 ¢Que estudio debemos pedir en
estos momentos?




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL - (ASMA?

M Antecentes Personales: Seguimiento en CCEE Neumologia
Pediatrica desde hace | afio con diagndstico de asma
bronquial y el siguiente estudio inicial:

Hemograma: normal.

Bioquimica basica: normal.

Test del sudor: negativo

Alfa-1-antitripsina: 127,6 mg/dL (normal)
Inmunoglobulina A, D,G y M: normales.
Inmunoglobulina E: 772 Ul/mL (elevada)
Espirometria: patron en rango de restriccion ligera (aunque la prueba no era del todo
fiable por mala técnical.

Test broncodilatador: negativo.

FeNOx: 17 ppb (normal)

Rx Torax: no realizada por error en la cita.

Test cutaneos positivos a Gramineas y Olivo.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL- (ASMA?

CCEE Neumologia Pediatrica: Asma Persistente Grave.

Clasificacion de la gravedad del asma en niiios

Episodica ocasional Episodica frecuente Persistente moderada Persistente grave
Episodios De pocas horas o dias de duracion < de uno cada 5-6 semanas > De uno cada 4-5 semana Frecuentes
< de uno cada 10-12 semanas Mdximo 6-8 crisis/ano
Maximo 4-5 crisis/ano
Sintomas intercrisis Asintomatico, con buena tolerancia  Asintorndtico Leves Frecuentes
al ejercicio
Sibilancias - Con esfuerzos intensos Con esfuerzos moderados Con esfuerzos minimos
Sintomas nocturnos - - < 2 noches por semana > 2 noches por semana
Medicacién de alivio (agonistap, - - <3 dias por semana > 3 dias por semana
adrenérgico de accin corta)
Funcién pulmonar
FEV, > 80% < 380% > T0% - < 80% < 70%
Variabilidad PEF < 20% < 20% > 20% - < 30% > 30%

FEV,: volumen espiratorio forzado en el primer segundo; PEF: flujo espiratorio maximo.



Clasificacion de la gravedad del asma cuando estd bien controlada con el tratamiento

{distribuido en escalones)
P‘ersistente’ \

Leve Moderada I Grave I
Necesidades minimas  Escalon 1 Escaldén 2 Escaldén 3 o llisca.lén 50 J

Gravedad Intermitente

de tratamiento para escalon 4 escalon 6
mantener el control

TRATAMIENTO:
-CG inhalados a dosis altas
(FLUTICASONA)
- Antagonistas B2 de accion larga

(SALMETEROL)
- Antagonista del Receptor de los
Leucotrienos (MONTELUKAST)

Grado de control

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL- ¢éASMA?

CCEE Neumologia Pediatrica: Asma Persistente Grave.

Tratamiento Medicacion Medicacion
escalonado de control de rescate
1 Sin medicacion
de control
Evaluacion del o 2 GClI dosis baja
cumplimiento & o ARLT
ytécnica 3 : :
inhalatoria 5 3 GCI dosis medias o Broncodilatador
£ GCI dosis baja + ApzAAL 0 accion rapida
E GCI dosis baja + ARLT a demanda
‘@ 4 GCI dosis medias + AR:AAL o
Control O GCI dosis medias + ARLT
ambiental 5 GCI dosis altas + ABAAL
Si no control anadir:
ARLT, tecfilina
6 GC oral
Omalizumab




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL- :ASMA?




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL- ASMA DE DIFiCIL
N CONTROL

DEFINICION: Aquellos pacientes con asma mal controlada, a pesar de seguir

una estrategia terapéutica apropiada y ajustada al nivel de gravedad clinico.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL- ASMA DE DIFiCIL

C CONTROL
@ ) Tratamiento adecuado

y buen cumplimiento

Persistente grave

Frecuentes
Persistente
Frecuentes Leve Moderads  Grave 5 GCI dosis altas + ABoAAL
. Si no control afadir:
Con esfuerzos minimos Escalbn2  Escalén3 o  Escalén5o ARLT, tecfilina
> 2 noches por semana escalon 4 escaldn 6
> 3 dias por semana

< 70%
> 30%




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL- ASMA DE DIFiCIL
l CONTROL

Control factores
agravantes

A\

Factores agravantes del asma

Exposicion continuada a alérgenos o irritantes

- Mascotas, - Acaros del polvo doméstico.

- Hongos de ambiente. - Humo de tabaco.

- Inhalacién de cocaina. - Exposiciones ocupacionales.

Farmacos

- Aspirina y antiinflamatorios inhibidores - Inhibidores de la enzima convertidora
de la COX-1. de angiotensina.

- B-bloqueantes.

Otros factores

- Estrés, ansiedad, depresidn, panico. - Estado premenstrual




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL- ASMA DE DIFiCIL
l CONTROL

Descartar enfermedades

gue se asemejan al asma.

Enfermedades que asemejan o se asocian frecuentemente al asma

Otras enfermedades

- Enfermedad pulmonar obstructiva - Enfisema bulloso o por déficit de alfa 1
cronica. antitripsina.

- Fibrosis quistica y bronquiectasias. - Obstruccién traqueal o de vias aéreas

- Bronguiolitis. centrales.

- Fallo ventricular izquierdo. - Hiperventilacion.

= Enfermedad neuromuscular,
Enfermedades relacionadas con el asma

- Rinosinusitis, - Reflujo gastroesofagico,

- Aspergilosis broncopulmonar alérgica. - Disfuncidn de cuerdas vocales.

- Trastornos psiquidtricos. - Sindrome de Churg-Strauss.

- Sindrome carcinoide. - Neumonia eosinofila.

- Hipertiroidismo. - Sindrome de apnea obstructiva del

SUeno,




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL-NEUMONiA
" RECURRENTE / PERSISTENTE

» Dos 0 mas episodios de neumonia en un afio 0
mas de tres a lo largo de la vida.

Neumonia

Recurrente

» Mantiene sintomas clinicos y/o radioldgicos tras

Neumonia | ,
un tiempo prudente en que deberia resolverse.

Persistente




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL-NEUMONiA
"N RECURRENTE / PERSISTENTE

Tabla VI. Principales causas de neumonia recurrente

Idéntica localizacion Diferentes localizaciones Idéntica o diferente
localizacién

Obstruccién intraluminal Neumonias por aspiracion Asma

- Cuerpo extrafio - Incoordinacion deglutoria

- Tumor endobronguial - Fistulas traqueoesofagicas

- Impactacion mucosa - Reflujo gastro-esofagico

Compresion extraluminal Alteracion del aclaramiento mucociliar Tuberculosis

- Adenopatias - Discinesia ciliar

- Vasos aberrantes - Fibrosis quistica

- Tumores

Anomalias estructurales de via aérea o Inmunodeficiencias Cardiopatias congénitas

parénquima pulmonar - Humorales (Déficit IgA, - CIv

- Malformaciones congénitas (enfisema lobar, hipogammaglobulinemia, 1D comin - Ductus arterioso persistente
atresia lobar o segmentaria, malformaciones variable, Bruton...) - Transposici6n grandes
congénitas de las vias aéreas pulmonares, - Celulares (SIDA, sindrome DiGeorge, ID arterias
secuestro pulmonar, quiste broncogénico...) combinada severa...) - Canal AV

- Tragueomalacia - Déficit complemento

- Broncomalacia - Alteraciones de fagocitosis

- Bronguiectasias - Sindrome Hiper IgE



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL-NEUMONIA
RECURRENTE / PERSISTENTE

INeumonfa recurrente?

Edad }—— Revisidn imagenes

L A

I Historia clinica ]—— Exploracian detallada

L

¢ | }

[ Falsa neurmonia recurrenta | Meumonia recurranta
¥ ;
[ Misma localizacidn J Distinta localizacian

TAC-RMN ‘ [ Tast del sudor |——[ Estudio inmunolégico ]
[ Trénsito EG-pHmetria |——[ Estudio deglucién J

[ Estudio alergol &gico |—4{ Estudio funcional J

respiratorio
TAC-RMN |—

| Fibroscopia




TRATAMIENTO EMPIRICO

20

X ASMADE DIFICIL : pirioers] [Rrpierts T

i $in medicacitn

CONTROL et S

2 EEIT;:!H
X Prednisona ‘ E o AL

3 GG dedis madias o Broncodilxisdor
GCldosis baja + ARAAL 0 | o i
WECH doss by + ARLT a Bemanda

g 4 G| doses mbias + AfpiAL &
Cantrol GOl dosis medias « ARLT

ambieeial 5 GCl dosis altas + ABAAL
Si o comtrol afadi:
7 ABRLT, lissling |
& G5 ol
Omalizumab

Grado de contral

X NEUMONIA ADQUIRIDA EN LA COMUNIDAD:
X Amoxicilina a 80mg/kg/dia



AP. Asma

Tratamiento

empirico con Tos persistente
Prednisonay 4 meses.
Amoxicilina

- Asma Dificll
Control

- Neumonia
Recurrente

Rx patologica




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

22

*Hemograma: Hb 13.9 g/dL. Hto 43.7%. Leucocitos 8.810 con 6.020 neutrofilos (68,3%) ,
2.230 linfocitos (25,3%) y 440 monocitos (5%)
«Bioguimica general con perfil hepatico: normal.

*PCRy Ferritina: normales.
«Coagulacion: TPy TTPA normal.

*Serologia:
«Chlamydophila pneumoniae: Ig M POSITIVO. Ig G negativo.
*Mycoplasma pneumoniae: Ig M POSITIVO. Ig G positivo.
«Coxiella Burnetti: Ig G e Ig M negativo.

«Mantoux: @ mm (negativo)
«Quantiferon: negativo.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
TC DE TORAX

Lesion hiliar izquierda de 26 mm aprox. que oblitera el bronquio lobar

superior izquierdo.




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.

Y8 TC DE TORAX

| Atelectasia del LSI con desviacion mediastinica ipsilateral.




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
«3¥ TC DE TORAX

(1 El'bronquio lobar inferior también se encuentra estenosado.




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
28 TCDE TORAX

I Lll: infiltrado, bronquiectasias y tapones mucosos. Atelectasias parciales.




PRUEBA§ COMPLEMENTARIAS.
4@ TC DE TORAX.Conclusion.

1 Lesion hiliar izquierda que por obstruccion de una via
aérea de grueso calibre (bronquio lobar superior]
ocasiona una atelectasia lobar, asi como bronquiectasias y
cambios por sobreinfeccion.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
28 FIBROBRONCOSCOPIA




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
2zl FIBROBRONCOSCOPIA- Muestras

| BKurgente: NEGATIVO.

1 CULTIVO DE BAS: Negativo para BK

) CITOLOGIA DE BAS: Ausencia de
células neoplasicas. Macrofagos y muy
escasas células bronquiales.




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS.
ol BIOPSIA BRONQUIAL

Muestra Pulmon (Biopsia Diagndstica)
[] Descripcidn macroscoépica: Se reciben, fijados en formol, multiples fragmentos
diminutos, elasticos, que en conjunto ocupan un volumen aproximado de 0,2
cc y que se incluyen en totalidad realizandose cortes seriados.

[] Diagnostico Anatomopatologico: Biopsia pulmén izquierdo - Tumor
neuroendocrino bien diferenciado, Grado |, Carcinoide.

| Nota: Estudio inmunohistoquimico
¢ Positividad para CK (citoqueratinas) de amplio espectro, sinaptofisina y
cromogranina. Ki67: positividad en 1-2% de las células neoplasicas.
Negatividad para panel de Linfoma (CD20, CD3, CD5, Bcl6, Bcl 2,
Ciclina D1, CD10, CD43, CD21 y CD23).



DIAGNOSTICO DEFINITIVO

Tumor
neuroendocrino
bien diferenciado

(Carcinoide
tipico). Grado 1



I DIAGNOSTICO DEFINITIVO
3

8 Tumor Carcinoide Tipico

Oncologia
Pediatrica

Cirugia
Pediatrica




ESTUDIO DE EXTENSION
<«fl Tumor Carcinoide Tipico

Gammagrafia con

Octeotrido RM Abdominal
(OctreoScan)
* Lesion paramediastinica « No hay signos de
izquierda compatible con enfermedad metastasica
tumor neuroendocrino abdominal.

endobronquial.

* Resto sin hallazgos



TRATAMIENTO
/8 Tumor Carcinoide Tipico

* Lobectomia LSI

» Reseccion del BPI desde 1cm proximal a la
salida del bronquio del I6bulo superior
izquierdo hasta 1 cm distal al mismo.

» Anastomosis del bronquio del I6bulo inferior
izquierdo al bronquio principal izquierdo.

» Exéresis del bloque adenopatico hasta region
subcarinal.




39

1. Lobectomia
superior
lzquierda

2. Bronquio
lobar superior
izquierdo

3. Margenes
pared bronquial

4,
Lifadenectomia
hiliar izquierda

TRATAMIENTO
Tumor Carcinoide Tipico. Resultados biopsia

sLibre tumor
Ectasia y tapones mucosos.
*Ganglios linfadenitis reactiva (0/7)

*Tumorectomia. Tumor carcinoide tipico
*Metéstasis en ganlios linfaticos lobares

(3/6)

*Sin alteraciones.

*Ganglios linfadenitis reactiva (0/4)

Tumor neuroendocrino

(Carcinoide Tipico)

« TXx N1 MO

* Inmunofenotipo: expresion
de cromogranina y
sinaptofisina.

« Indice mitético < 2 mitosis
por 2mm2 (< 2 mitosis por
10 campos de gran
aumento)

- Indice proliferativo bajo:
(Ki67< 29%)



I SEGUIMIENTO POSTERIOR
3

s Tumor Carcinoide Tipico.

Asintomatica y libre de enfermedad

-PET-TC.
- RM torax y abdomen Sin
- TC torax hallazgos




" TUMORES
CARCINOIDES
EN PEDIATRIA



.8l INTRODUCCION

| Tumores pulmonares
primarios: INFRECUENTE

| Incidencia: 0,2% del total de
neoplasias infantiles.

| Eltumor carcinoide bronquial
es el tumor pulmonar primario
mas frecuente en la edad
pediatrica.

NEOPLASIAS BENIGNAS

NEOPLASIAS MALIGNAS

Tumor miofibroblastico inflamatorio

Tumor carcinoide bronquial

Hiperplasia nodular linfoidea

Carcinoma mucoepidermoide

Sindromes linfo-proliferativos

Linfoma pulmonar

Hamartomas

Blastoma pleuropulmonar

Metastasis




| | Tumores Carcinoides = Tumores Neuroendocrinos

| Derivan células argentafines productoras de peptidos y aminas (capa basal del
epitelio bronquial).

| | Localizacién: gastrointestinal, pulmonar, etc.
| | Edad: 52 década de la vida. Adolescencia tardia.

] Sexo: predomino sexo femenino.

Tabaco: no demostrada relacién causal.

[] Féctores de riesgo: no conocidos.
Predisposicion Hereditaria: MENL1.



CLASIFICACION OMS DEL ANO 2015

Tumor carcinoide tipico ‘

- Morfologia carcinoide.
- <2 mitosis / 2mm? (10 CGA)
- Sin necrosis.

Tumor carcinoide atipico

- Morfologia carcinoide
- 2 a 10 mitosis / 2mm? (10 CGA).
- Necrosis (frecuentemente puntiforme)

Carcinoma neuroendocrino de célula
grande

- Alta tasa mitética> 10/2 mm (10 CGA)
mediana de 70/2 mm;
- Necrosis (a menudo grandes zonas);

Carcinoma neuroendocrino de célula
pequeia (oat cell)

- Alta tasa mitética:> 11 mitosis / 2 mm (10
HPF), mediana de 80/2 mm (10 HPF); y

- Necrosis frecuente, a menudo en grandes
zonas.




L] ¢Qué tienen en comun?
| Capacidad de sintetizar neuropéptidos y aminas activas

| Gréanulos citoplasmaticos densos (microscopia electrénica).

| Neuropéptidos y aminas:
Serotonina
Dopamina
Histamina
Somatostatina
ACTH

Sinaptofisina ‘
Cromogranina A



N O s Y O B O

Asintomaticos

Tos

Sibilancias ‘
Disnea

Neumonia recurrente
Dolor toracico
Hemoptisis

—

Sintomas por
obstruccion bronquial



[]

[]

[]

[]

[]

Clinica

Metodos radioldgicos (Rx Toraxy TC)

Fibrobroncoscopia

Otras pruebas de imagen

Marcadores Tumorales.



1 Clinica
_| Diagnéstico tardio

'] Retraso un afo de media
'] Asintomaticos

| Clinica no especifica.




« Aprox. 80% en zonas centrales: bronquios principales,
lobares 0 segmentarios. Suelen ser sintomaticos.

« Aprox. 20% lesiones periféericas generalmente asintomaticas.

« Aprox. 1% intratraqueales.

« Tumores carcinoides centrales asociados con obstruccion
bronquial tienden a presentarse a una edad mas temprana.



« Casli la mitad se asocian con hallazgos de
obstruccion bronquial:

- Atelectasia o consolidacion, a menudo intermitentes y
limitados a un lobulo o segmento.

- Episodios recurrentes de infeccion pueden dar lugar a
bronquiectasias o abscesos.

- Puede verse atrapamiento aéreo o hiperinsuflacion, por
obstruccion parcial.



1 Presentacion como masa hiliar o parahiliar: <4 cm.




] TUMOR CARCINOIDE TIPICO CENTRAL: Masa
intraluminal con margen convexo apuntando hacia el hilio
(componente endobronquial).

23. 7 mmiizi)




. TUMOR CARCINOIDE TIPICO PERIFERICO: Nédulo o
masa periférica, bien definida, redonda u ovalada, lobulada.

. Pueden ser hipercaptantes, o presentar focos de calcio.



A) Causas Tumorales:

. Carcinoma Broncogénico.

. Tumor carcinoide.

. Metastasis.

. Linfoma.

. Menos frecuentes (Lipoma, Mioblastoma de células
granulosas).

OkRr,WNPE



B) Causas Inflamatorias:
® Tuberculosis (granuloma endobronquial, bronquiolito, estenosis
bronquial).
* Sarcoidosis (granuloma endobronquial -raro-).

C) Otras causas:

* Auricula izquierda dilatada.
* Cuerpo extrano.

* Amiloidosis.

* Granulomatosis de Wegener.
* Diseccion bronquial.



INFILTRACIONES

Grado |

Uno de los siguientes
cambios sobre una

superficie uniforme:
Péerdida de brillo
Aumento de grosor
Enrojecimiento localizado

Grado Il

Dos de los siguientes
cambios:

Enrojecimiento
Superficie irregular

Relieves longitudinales
anormales

Grado Il

Presencia de todos los
cambios:

Aumento de grosor
Enrojecimiento
Superficie irregular




MASA

Grado |

Lesion exofftica
Superficie lisa

Coloracion rosada uniforme

Grado Il

Lesion exofftica

Superficie regular
(lisa o granular)

Coloracion diferente
de la mucosa normal

Grado llI

Formacion de superficie
granulomatosa
o mamelonada

Superficie irregular

Coloracion diferente de la
mucosa normal




] Otras pruebas de imagen

.| Gammagrafia con receptores de Somatostatina:
(OctreoScan): metastasis extrapulmonares.

_| PET: no ventajas frente al TAC

1 Marcadores Tumorales.

| Sangre
| Orina



_| De eleccién: Reseccion Quirdrgica en bloque. ‘
| Reseccion endobronquial: tratamiento paliativo.
I Diseccion ganglios linfaticos: indicada linfadenectomia inicial. ‘

| Terapia adyuvante (Cisplatino+etoposido £ RT)
| No recomendada para los tumores carcinoides RO (incluso con ganglios positivos)
RT es una buena opcion para carcinoides atipicos con enfermedad residual post-cia.



PRONOSTICO
@ Tumor Carcinoide Tipico

] Supervivencia a 5
anos: 87-100%

1 Supervivencia a 10
anos: 82-87%
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