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tratamiento quimioterapico no necesario. En casos de posible RS
radiolégica, debe confirmarse siempre histolégicamente nuestra
sospecha.
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Traqueomalacia debida a acalasia esofagica T
CrossMark

Tracheomalacia Due to Esophageal Achalasia
Sr. Director:

La acalasia esofagica primaria es una enfermedad infrecuente de
la motilidad del es6fago, que se debe a una pérdida de células gan-
glionares, las células responsables de la motilidad y la relajacién
del esfinter esofagico inferior. Como consecuencia, los pacientes
presentan disfagia progresiva, tanto a liquidos como a sélidos,
regurgitacién importante de los alimentos retenidos, pérdida de
peso y tos crénica. A menudo, los sintomas de la acalasia se ase-
mejan a los de otras enfermedades comunes, lo que puede causar
retrasos en el diagnéstico’.

Exponemos el caso de un nifio de 10 afios que presentaba tos
seca desde los 2 afios de edad, sibilancias recurrentes desde los
3y pruebas cutaneas con positividad a Alternaria. En sus primeros
meses de vida, el paciente habia sufrido regurgitaciones frecuentes,
que posteriormente desaparecieron.

El paciente referia malestar epigastrico y sensacién de pesa-
dez al comer, tos nocturna y vomitos nocturnos ocasionales de 6
meses de evolucién. Debido a este cambio en la sintomatologia, su
pediatra propuso tratamiento con un agonista adrenérgico-[32 de
accion prolongada (ABAP) y corticoides inhalados (CI), sin obser-
varse mejoria. El paciente fue ingresado en un hospital periférico,
y posteriormente derivado a nuestro servicio con la peticién de
efectuar una fibrobroncoscopia y una pHmetria esofagica, debido
a las sibilancias que no respondian al tratamiento y a la sospe-
cha de enfermedad por reflujo gastroesofagico. Al ingreso, la talla
del paciente era 141 cm (percentil: 25-50), el peso corporal 31,5 kg
(percentil: 10-25), la saturacién de oxigeno transcutidnea del 100%
y la frecuencia respiratoria de 20 rpm. Las exploraciones toracica y
abdominal fueron normales, al igual que las pruebas analiticas ruti-
narias. Las pruebas de alergia mostraron una concentracién total de
IgE de 193 KU/l y de IgE especifica para Alternaria de 23,2 KU/I. La
curva flujo/volumen de la espirometria revel6 reducciones del PEF
y el FEV4, y una fase estable compatible con traqueomalacia.

La fibrobroncoscopia mostré traqueomalacia sugestiva de com-
presién de una arteria innominada aberrante. La estenosis traqueal
era fija y pulsatil, sin variaciones en el didmetro de la triquea con
el ciclo de inspiracién/espiracién. La enfermedad estaba ubicada en
el mismo lugar que la compresién vascular.

Al explorar el es6fago con el mismo instrumento, se observé una
importante dilatacién. Se practicé una esofagografia que revel6 la
presencia de un megaeséfago con aspecto de «pico de loro» en la
porcién distal, un signo tipico de la acalasia; la manometria esofa-

gica confirmé el diagnéstico. Se practicé una angiografia toracica
por resonancia magnética que mostré6 compresiéon de la traquea
contra una arteria innominada de localizacién normal, causada por
el megaesoéfago (fig. 1).

El paciente fue sometido a una miotomia de Heller laparoscépica
y a una funduplicatura de Dor, tras lo que se observé una resolucién
progresiva de los sintomas, y se resolvian progresivamente.

La indicacién de la fibrobroncoscopia practicada a este paciente
fueron las sibilancias recurrentes que no respondian al tratamiento
y la tos seca crénica. Inicialmente, se consideré que la traqueo-
malacia observada durante la intervencién era consecuencia de la
compresion de la arteria innominada aberrante. De hecho, la debi-
lidad de la pared muscular y el cartilago de soporte, secundaria a
una compresién externa por la presencia de estructuras vascula-
res anormales, puede ser causa de traqueomalacia. No obstante,
en este caso, es probable que el origen de la traqueomalacia fuera
un desplazamiento de la traquea hacia una arteria innominada de
ubicacién normal debido al megaes6fago. La presencia de tos seca
desde los 3 afios de edad demuestra que la anomalia traqueal era
anterior.

Se ha notificado que la incidencia de acalasia en la infancia es de
0,11-0,18 casos por cada 100.000 nifios/afio® . Esta enfermedad
se puede expresar a cualquier edad, pero solo en raras ocasiones
aparece sintomatologia antes de la adolescencia®. En general, la aca-
lasia cursa con disfagia, vdmito posprandial, retraso del desarrollo,
y dolor y malestar toracico retroesternal. Como consecuencia de la
inhalacién crénica de contenido esofagico estancado, pueden apa-
recer sintomas pulmonares evidentes; los nifios pueden presentar
tos productiva nocturna crénica, sibilancias y neumonias recurren-
tes. También se han comunicado casos de compresién traqueal por
protrusiéon del megaeséfago, lo que se manifiesta a la vez que los
sintomas mas prominentes, tales como tos, sibilancias y/o estridor,

Figura 1. Angiografia por resonancia magnética, que muestra el desplazamiento y
compresion de la traquea (T) por la arteria innominada (A) como consecuencia de
una dilatacién esofégica (E).
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y se correlaciona con las comidas o la practica de ejercicio fisico. La
radiologia de térax puede mostrar el diagnéstico, si se observa un
nivel hidroaéreo en el es6fago toracico, una limitacién o una ausen-
cia de burbuja aérea gastrica, y un desplazamiento y arqueamiento
anterior de la triquea en la proyeccién lateral?.

En la esofagografia, la observacién de alimentos retenidos y del
signo del «pico de loro» en la porcién distal del eséfago sugieren la
presencia de acalasia esofagica, y la manometria es la exploracién
que confirma el diagndstico. Las pruebas de la funcién pulmonar
pueden ser de utilidad y, habitualmente, no es necesario practicar
una fibrobroncoscopia.

El tratamiento de eleccién de los nifios con acalasia es la esofago-
cardiomiotomia de Heller, una técnica quirtrgica segura y efectiva
alargo plazo°.

En nuestro caso, la tos seca crénica era debida a una traqueo-
malacia secundaria a un desplazamiento de la trdquea contra una
arteria innominada de localizacién normal.
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Una causa no habitual de distrés respiratorio
del adulto

@ CrossMark

An Unusual Cause of Adult Respiratory Distress
Sr. Director:

El patrén histolégico de la neumonia organizada fibrinosa
aguda (NOFA) es un patrén raro de neumonia intersticial, des-
crito por Beasley en 2002'. Suele ser de origen idiopatico, pero
se han notificado infecciones, enfermedades autoinmunes, fairma-
cos, exposiciones ambientales y laborales, canceres y trasplantes de
6rganos como posibles causas de la NOFA?. Presentamos un caso de
NOFA en una mujer sana y sin antecedentes relevantes.

Una mujer de 43 afios acudi6 al servicio de urgencias por presen-
tar disnea progresiva de 3 dias de evolucién, y fiebre intermitente
desde hacia una semana. La paciente era maestra de escuela y
no referia antecedentes personales de interés, a excepcion de ser
fumadora. Negd haber realizado viajes recientes o haber estado
expuesta a agentes toxicos ambientales, y no tenia mascotas. La
exploracioén fisicarevel6 un deterioro del estado general, con fiebre,
taquipnea, hipotensién (95/69 mmHg) y desaturacién de oxigeno
(saturacién de oxigeno del 89% del aire ambiental). Ademas, se
detectaron crepitantes inspiratorios en la base del pulmén dere-
cho. La radiologia toracica mostré una opacificacién alveolar en la
base del pulmén derecho, y en la analitica destacé un recuento
leucocitario de 25.490 leucocitos/mm?3 y un valor de proteina C
reactiva de 40 mg/dl. Durante la estancia en urgencias, se observo
un rapido empeoramiento clinico de la paciente, con insuficiencia
respiratoria intensa e hipotension refractaria a la administracién
de fluidos, lo que hizo sospechar la presencia de un choque sép-
tico respiratorio grave. Se trasladé a la paciente a la unidad de
cuidados intensivos (UCI) para tratarla con ventilacién mecanica
y antibiéticos de amplio espectro (meropenem 1g/8h y linezolid
600 mg/12 h). Aun asi, el escaner toracico con contraste mostré pro-
gresién de la enfermedad, con nuevas consolidaciones densas en
ambas bases pulmonares (fig. 1A). Los hemocultivos, la serologia
para bacterias atipicas y los cultivos bacterianos y PCR para virus
respiratorios y micobacterias del lavado broncoalveolar (LBA) fue-

ron negativos. El ecocardiograma transtoracico descarté disfuncién
cardiaca y los resultados de las pruebas de anticuerpos antineu-
trofilicos citoplasmicos fueron negativos. Se efectué una biopsia
pulmonar abierta en la que se observaron mdltiples «bolas» de
fibrina intraalveolares, engrosamiento inflamatorio de los septos
alveolares y areas de neumonia organizada distribuidas en par-
ches, todo ello compatible con el diagnéstico de NOFA (fig. 1B).
Se inici6 tratamiento con bolos de metilprednisolona (250 mg/6 h)
durante 5 dias y se observé una mejoria progresiva de la funcién
respiratoria, lo que permitié extubar a la paciente y administrar el
tratamiento con corticoides por via oral (60 mg/6 h/2 semanas, con
reduccién de la dosis de manera gradual). Ocho semanas después
del alta de la UCI, los sintomas respiratorios y los infiltrados pulmo-
nares se habian resuelto completamente y la paciente recibié el alta
hospitalaria, con total autonomia para realizar sus actividades coti-
dianas. Seis meses mas tarde, la paciente continua asintomatica y
recibe 7,5 mg/6 h de prednisona, tratamiento que se esta retirando
de forma progresiva.

En la literatura médica se han publicado unos 120 casos de
NOFA, la mayoria de ellos de origen idiopatico (como en nuestro
caso). Esta enfermedad es mas frecuente en varones, en la quinta o
sexta década de la vida, y su sintoma mas habitual es la disnea, que
en ocasiones se acompaiia de tos, hemoptisis o fiebre2. Se distin-
guen 2 formas clinicas de la enfermedad: una variedad subaguda
con inicio gradual de los sintomas e insuficiencia respiratoria leve
0 ausente, y una variedad aguda y de progresiéon rapida asociada
con insuficiencia respiratoria fulminante y de mal pronéstico?. El
diagnéstico de NOFA no es facil. El patrén radiolégico inespecifico
mas frecuente muestra infiltrados difusos en parches en ambos pul-
mones, y el LBA no suele ser conclusivo?. Por consiguiente, para
hacer un diagnéstico definitivo es necesaria una biopsia pulmo-
nar que demuestre las tipicas «bolas» de fibrina intraalveolares y
la presencia de una neumonia organizada distribuida en parches!.
En el diagnéstico diferencial siempre debe incluir el dafio alveo-
lar difuso y la neumonia eosinofilica, que se caracterizan por la
presencia de membranas hialinas y eosinéfilos, respectivamente®.
El tratamiento recomendado para la NOFA incluye dosis altas
de metilprednisolona intravenosa durante los 3-5 primeros dias,
seguidas de 0,5 a 1 mg/kg/dia de prednisona, con reduccién de la
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