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Neumonectomia en fibrosis quistica
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Se presenta un nifio de 13 afios diagnosticado de fibro-
sis quistica que desarroll6 una infeccion grave del pul-
mon derecho con formacion de abscesos y bronquiec-
tasias localizadas. La evolucion de su enfermedad se
complicé con un sindrome nefrético y amiloidosis secun-
daria. Se practicé neumonectomia derecha con lo que se
consiguid una gran mejoria clinica y un aumento signifi-
cativo en su calidad de vida hasta el momento actual,
15 afios mas tarde.

Muchos pacientes con fibrosis quistica desarrollan en-
fermedad pulmonar. Esta es la principal causa de mortali-
dad en la edad adulta. Hoy dia, el trasplante pulmonar se
considera el tratamiento de eleccion en la enfermedad pul-
monar grave bilateral. Sin embargo, en los casos de lesio-
nes graves unilaterales, como bronquiectasias localizadas,
la reseccion quirirgica del 16bulo o pulmon afectado es to-
davia una opcion terapéutica para pacientes con alto ries-
go de fallecimiento en la lista de espera para trasplante
pulmonar.
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PNEUMONECTOMY IN CYSTIC FIBROSIS

We present the case of a 13-year-old boy with cystic fi-
brosis (CF) who developed severe right-sided lung infec-
tion with formation of abscess and localized bronchiecta-
sis. The boy’s lung disease was complicated by nephrotic
syndrome and secondary amyloidosis. Unilateral pneu-
monectomy was performed, producing significant clinical
improvement with a remarkable increase in quality of life
which has lasted to the present date, 15 years later.

Most patients with CF develop lung disease, which is the
main cause of adult mortality in this population. Lung
transplantation is currently considered the treatment of
choice in severe bilateral lung disease in CF. However, in
severe unilateral lung disease such as localized bronchiec-
tasis, surgical resection of the affected lobe or lung is still
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a worthwhile option as a rescue therapy for patients who
are at high risk of dying while waiting for lung transplan-
tation.
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INTRODUCCION

Las manifestaciones de la fibrosis quistica, tienen una
presentacion multisistémica que incluye pulmones, pan-
creas, intestino, higado y aparato reproductor. La afecta-
cion pulmonar es la que presenta mayor morbimortali-
dad, en particular después de la edad pediatrica. El
manejo médico riguroso de las infecciones pulmonares
disminuye la incidencia de las complicaciones pulmona-
res, y prolonga la supervivencia de estos pacientes.

Sin embargo, algunos enfermos desarrollan a menudo
complicaciones como bronquiectasias, atelectasias, abs-
cesos pulmonares o hemoptisis graves, las cuales excep-
cionalmente no pueden resolverse con el manejo con-
servador. En estos pacientes, la reseccion quirtrgica del
tejido pulmonar destruido ha sido la solucién para evitar
la propagacion intrapulmonar de los microorganismos
desde el foco de infeccion y que conduciria a la comple-
ta destruccion del tejido pulmonar sano.

Este tipo de tratamiento se ha comunicado en mas de
200 pacientes con fibrosis quistical en la mayoria de los
cuales se realiz6 una lobectomia. La neumonectomia uni-
lateral se ha informado mas raramente?59. Los datos de
un seguimiento continuado después de la neumonecto-
mia unilateral se han comunicado en 20 pacientes con fi-
brosis quistica’®, y no existe ninguna comunicacion en
Espana.

Desde 1990, en nuestro hospital, el tratamiento para las
complicaciones y el agravamiento de la enfermedad pul-
monar en los pacientes con fibrosis quistica muy avan-
zada ha tenido con el trasplante pulmonar una opcion
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Figura 1. Radiografia de torax al diagndstico.

Figura 2. Imagen de la TC pulmonar.

Figura 3. Radiografia de torax, con evolucion al absceso
pulmonar en el momento de la neumonectomia.

terapéutica muy importante’. En este contexto, la neumo-
nectomia unilateral podria considerarse una opcion inne-
cesaria o anticuada en el tratamiento de la fibrosis quisti-
ca. Sin embargo, estados de enfermedad pulmonar grave
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unilateral se observan todavia en algunos pacientes. La
pregunta sobre si la neumonectomia unilateral puede rea-
lizarse actualmente en pacientes con destruccion pulmo-
nar unilateral estd todavia expuesta a discusion>”.

OBSERVACION CLIiNICA

Se trataba de un paciente que habia sido diagnostica-
do de fibrosis quistica a los 11 afos de edad y que fue re-
mitido a nuestro hospital por cambio de residencia. El
motivo del diagnostico fue la existencia de bronquiecta-
sias pulmonares. La prueba del sudor fue patologica por
el método de iontoforesis con pilocarpina de Gibson y
Cooke, con anilisis de la muestra por el método de con-
ductibilidad (concentracion de iones, > 100 mmol/D), y
por método del analizador de iones (Na*, 110, y Cl—,
115 mmol/D. En el estudio de las formas de cristalizacion
se observaban formas dendriticas®. Se detect6 la mutacion
R334W/OTRA desconocida.

En la primera exploracion radiologica de torax que se
realiz6 en nuestro hospital, el paciente presentaba una
afectacion pulmonar en hemitérax derecho con colapso
del 16bulo inferior derecho, por atelectasias y bronquiec-
tasias (fig. 1. En el cultivo de esputo se aislo Staphylo-
coccus aureusy Pseudomonas aeruginosa. Presentaba es-
teatorrea grave con una eliminacion de 24 g de grasa en
24 h en el test de Van de Kamer, a pesar del tratamiento
con enzimas pancreaticas.

Durante los primeros 2 afios de seguimiento en nuestro
hospital present6 varios episodios de empeoramiento,
con hospitalizacion y tratamiento antibi6tico intravenoso.
Las pruebas funcionales respiratorias mostraban una alte-
racion leve-moderada del volumen espiratorio maximo
(FEV) vy flujo espiratorio maximo (FEF,s 55), segiin los pe-
riodos de mejoria o empeoramiento. Clinicamente se ha-
bia controlado la esteatorrea aumentando las dosis de en-
zimas pancreaticas. La aparicion de edemas en miembros
inferiores, con hipoproteinemia y proteinuria marcada,
junto con ascitis en el estudio radiol6gico de abdomen
condujo a la sospecha de sindrome nefrético por amiloi-
dosis, secundaria a la afectacion pulmonar.

En la tomografia computarizada (TC) pulmonar reali-
zada a la edad de 13 afnos se apreciaban formaciones
bronquiectasicas cilindricas en l6bulo medio, predomi-
nantemente en segmento medial, y bronquiectasias sa-
culares con numerosos niveles hidroaéreos, en segmento
superior y posterior del 16bulo inferior derecho. En el 16-
bulo superior derecho se apreciaba engrosamiento inters-
ticial peribronquial con peribronquitis en los segmentos
anterior y posterior. En el pulmon izquierdo no se encon-
traron alteraciones valorables (fig. 2). La evolucion fue
desfavorable, con un estudio de perfusion y ventilacion
pulmonar, que evidenci6 la alteracion grave del pulmon
derecho y mejoria de las lesiones observadas inicialmen-
te el pulmoén izquierdo y una radiografia de torax (fig. 3)
con afectacion masiva del pulmén derecho (absceso pul-
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monar). Tras estudio hemodinamico del paciente se reali-
z6 una neumonectomia derecha.

En el estudio anatomopatoldgico de la neumonectomia
se apreciaban bronquiectasias multiples con fibrosis pe-
ribronquial e intensa inflamacién secundaria al absceso
pulmonar; y por tinciones con rojo Congo e inmunofluo-
rescencia se aprecio la existencia de amiloidosis. En la
biopsia rectal no se observaron alteraciones significativas
y no se pudo efectuar biopsia renal. De forma progresiva,
un ano y medio después de practicarse la neumonecto-
mia fue mejorando su proteinuria y normalizacion de la
hipoproteinemia.

A los 19 anios presentd un episodio de pancreatitis agu-
da, secundaria a la falta de sumision al tratamiento con
enzimas pancredticas, que preciso su ingreso hospitalario,
desde entonces sigue tratamiento con Kreon® 10.000 ui
a dosis de lipasa de 2.500 U/kg/dia. La evolucion de los
parametros respiratorios (FEV; y FEF,s -s) se muestran en
la figura 4: después de la neumonectomia unilateral dis-
minuyeron en el 12%, desde los 20 a 27 afios permane-
cieron estables y en el tltimo ano ha manifestado un li-
gero empeoramiento. Actualmente el paciente realiza
trabajo asalariado con jornada completa, calidad de vida
normal, vive independizado de su familia y en pareja.

DiscusiON

La importancia de la presentacion de este caso radica
en la situacion clinica del paciente en el momento en que
se manifiestan las complicaciones y en la opcion terapéu-
tica realizada. Se trataba de una afectacion pulmonar uni-
lateral grave. En las figuras 1 a 3 se observan las lesiones
que practicamente quedan circunscritas al pulmon dere-
cho. La falta de respuesta al tratamiento médico condujo
a la formacion de un absceso pulmonar (fig. 3) y la si-
tuacion de infeccion pulmonar mantenida contribuy6 al
sindrome nefrético. Teniendo en cuenta que en 1987 atin
no se realizaban trasplantes pulmonares en nuestro hos-
pital’, la Gnica alternativa era la reseccion quirtrgica del
pulmon afectado, aunque en aquel momento esta inter-
vencion supusiera una contraindicacion para un trasplan-
te bipulmonar futuro. A la edad de 13 anos se realiz6 la
neumonectomia derecha con objeto de preservar la fun-
cion del pulmoén izquierdo, la evolucion posterior fue
excelente, e incluso desapareci6 la enfermedad renal.
A la edad de 19 anos presentd una pancreatitis aguda,
relacionada con la falta de sumisién al tratamiento enzi-
matico de sustitucion. Desde los 20 a los 27 anos la si-
tuacion respiratoria permanecio estable, permitiéndole
desarrollar una vida practicamente normal. En el dltimo
ano su funcion respiratoria se habia deteriorado, y en
caso de un progresivo empeoramiento se podria realizar
un trasplante unipulmonar.

Marmon et al! realizaron resecciones pulmonares en
10 pacientes y una neumonectomia, con un afio y medio
de seguimiento de los mismos. Steinkamp et al?, informa
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Figura 4. Evolucion de los valores de la FEV; y FEF,s »s.

de la reseccion pulmonar en 3 casos y realiza una revi-
sion bibliografica en donde se informa de una evolucion
excelente en el 54% de los casos. Smith et al’, de 4 pa-
cientes con neumonectomia derecha, consiguieron una
buena evolucion en 3 pacientes, sin precisar hospitaliza-
ciones. Lucas et al*, informan de las resecciones pulmo-
nares efectuadas desde 1989 a 1999, en 6 pacientes, como
solucion a complicaciones pulmonares, a pesar de que
existia la posibilidad del trasplante pulmonar en el Reino
Unido, en esa época.

Actualmente, ante esta misma situacion, hubiéramos
optado por la realizacion de un trasplante pulmonar, pero
cada vez resulta mas dificil encontrar la donacion de pul-
mones, y algunos pacientes fallecen estando en lista de
espera del trasplante, por lo que la opcion de una neu-
monectomia unilateral podria evitar la muerte inminente
y mantener al paciente con buena calidad de vida.

BIBLIOGRAFIA

1. Marmon L, Schidlow D, Palmer J, Balsara RK, Dunn JM. Pulmo-
nary resection for complications of cystic fibrosis. ] Pediatr Surg
1983;18:811-5.

2. Steinkamp G, Von der Hardt, Zimmermann HJ. Pulmonary resec-
tion for localised bronchiectasis in cystic fibrosis. Report of three

cases and review of the literature. Acta Paediatr Scand 1988;77:
569-75.

3. Feigelson J. Pulmonary resections in cystic fibrosis. Acta Paediatr
Scand 1989,78:317-8.

4. Lucas J, Connett GJ, Lea R, Rolles CJ, Warner JO. Lung resection
in cystic fibrosis patients with localised pulmonary disease. Arch
Dis Child 1996,74:449-51.

5. Hiusler M, Franke E, Wendt G, Kentrup H, Dohmen H, Kusen-

bach G. Pneumonectomy in cystic fibrosis. Pediatr Pulmonol
1999;28:376-9.

An Pediatr 2003;58(1):55-8

57



Ferrer Gonzélez P, et al. Neumonectomia en fibrosis quistica

6. Dalrymple-Hay MJ, Lucas J, Connt G, Lea RE. Lung resection for 8. Ferrer Calvete J, Ribes Koninckx C, Montero Brens C. Formas de

the treatment of severe localised bronchiectasis in cystic fibrosis cristalizacion del sudor en la fibrosis quistica del pancreas. An
patients. Acta Chir Hung 1999;38:23-5. Esp Pediatr 1990;32:489-91.

7. Borro Mate JM, Calvo Medina V, Morant Guillén P, Morales Marin 9. Smith MB, Hardin WD, Dressel DA, Beckerman RC, Moynithan
P, Vicente Guillén R, Tarrazona Hervas V, et al. Trasplante pul- PC. Predicting outcome following pulmonary resection in cystic
monar en fibrosis quistica. An Esp Pediatr 1996;45:505-10. fibrosis. ] Pediatr Surg 1991;20:6:655-9.

58 An Pediatr 2003;58(1):55-8



