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CARTA CIENTIFICA

Hiperplasia de células n
neuroendocrinas de la infancia:
descripcion de 6 casos

Neuroendocrine cell hyperplasia of infancy:
Description of 6 cases

Sra. Editora,

La hiperplasia de células neuroendocrinas de la infancia
(NEHI, por sus siglas en inglés) es una enfermedad incluida
dentro de las neumopatias intersticiales pediatricas, cono-
cidas con el acrénimo de ChILD (Children Interstitial Lung
Disease). La incidencia y prevalencia de las ChILD en Espana
es de 8,18 (IC 95%: 6,28-10,48) casos nuevos/millon de nifos
y ano y 46,53 (IC 95%: 41,81-51,62) casos/millon de nifos,
respectivamente, siendo la NEHI la enfermedad mas fre-
cuente en el grupo de edad entre 1y 12 meses'. Desde que
se describié por primera vez en el afio 2001%, se conocen
mas detalles de sus caracteristicas clinicas, radioldgicas y
evolutivas, y aunque los ninos necesitan soporte con oxige-
noterapia durante varios afos, su pronostico a largo plazo
es habitualmente bueno?.

Se presentan los casos de 6 pacientes diagnosticados
en nuestro centro de NEHI desde los anos 2013 a 2024
(tabla 1). La distribucion por género es de predominio en
los varones (5/6). Ninguno de los casos presenta antece-
dentes familiares relevantes. Uno de ellos fue prematuro
tardio (36 semanas de edad gestacional) con peso adecuado
(2.760g). La clinica se inici6 en todos ellos entre los 2 y los
5 meses de vida (edad media 3 meses), manifestada como
auscultacion pulmonar con crepitantes bilaterales (6/6),
taquipnea (6/6), retraccion costal (6/6), hipoxemia diurna
(2/6), hipoxemia nocturna (5/6), estancamiento ponderal
(4/6) y pectus excavatum (1/6). Cuatro pacientes preci-
saron ingreso hospitalario por sintomatologia respiratoria
previamente al diagnostico, motivando el estudio posterior.
Los otros 2 fueron derivados a consultas externas de neu-
mologia pediatrica para estudio de taquipnea persistente y
retraso ponderal. La puntuacién media en el score clinico
de NEHI“, que evalla la presencia o no (No =0 puntos; Si=1
punto) de los siguientes 10 items: taquipnea, alteraciones
del crecimiento, hipoxemia, alteraciones de la pared tora-
cica, ausencia de tos cronica, ausencia de sibilancias, edad
<12 meses, crepitantes, retracciones costales y ausencia
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de acropaquias, fue de 8,16 puntos (muy sugestivo de NEHI
si es >7). Las exploraciones realizadas fueron: radiografia
de térax (6/6); analitica sanguinea con hemograma, bioqui-
mica y estudio inmunitario (6/6); estudio cardiologico (6/6);
tomografia computarizada (TC) pulmonar (6/6); biopsia pul-
monar (2/6); broncoscopia con lavado broncoalveolar (2/6);
pHmetria (2/6); y estudio de disfagia mediante videofluoro-
scopia de deglucién (1/6). Todas las exploraciones fueron
normales en los 6 pacientes, salvo la radiografia de torax,
informada de engrosamiento peribronquial difuso con (5/6)
o sin aumento de densidad bilateral (1/6) y la TC pulmonar,
con hallazgos de imagen en vidrio deslustrado de predomi-
nio en lébulos superiores, lobulo medio y lingula (6/6) e
inversion del cociente ventilatorio normal (6/6). Se realizd
biopsia pulmonar mediante toracoscopia en los 2 pacien-
tes mas antiguos (anho 2013 y afio 2014), ambos entre los
9-10 meses de edad, identificando grupos hiperplasicos de
cuerpos neuroepiteliales en la pared de algunos bronquiolos
respiratorios, puestos de manifiesto con marcadores neu-
roendocrinos mediante inmunohistoquimica (sinaptofisina y
cromogranina). El diagnostico se establecio en base a la TC
y la biopsia pulmonar en 2 pacientes, y por TC en 4. La
mediana de edad al diagnostico fue de 14 meses, con un
rango de edad entre los 5-22 meses.

Los 6 pacientes recibieron oxigenoterapia en gafas nasa-
les desde el diagndstico, durante 24 h (2/6) o solo nocturno
(4/6). Otros tratamientos administrados fueron corticoides
inhalados de mantenimiento por sibilantes recurrentes y sal-
butamol inhalado con o sin corticoide oral en procesos de
bronquitis aguda (4/6). En los 5 pacientes con una edad
actual de > 6 aios, desaparecio la sintomatologia respira-
toria a una edad media de 18 meses; pudiendo retirarse la
oxigenoterapia definitivamente a una mediana de edad de
52 meses y actualmente presentan percentiles de peso y
talla dentro de la normalidad.

Los datos descritos en nuestros 6 pacientes demuestran
que la NEHI es una de las enfermedades intersticiales pul-
monares de la infancia de mejor prondstico. El retraso en el
diagnostico puede estar relacionado con la inespecificidad
de los sintomas respiratorios iniciales y la baja sospecha cli-
nica dada la rareza de la entidad®, basandose este en la
clinica respiratoria descrita en el score-NEHI de inicio entre
los 1-12 meses de vida (generalmente en <6 meses) y en las
tipicas imagenes de la TC pulmonar de vidrio deslustrado en
lingula y/o lobulo medio y atrapamiento aéreo con inversion
del cociente ventilatorio normal® (fig. 1). Aunque se sugiere
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Tabla 1 Caracteristicas clinicas, radioldgicas y evolutivas de los 6 pacientes

Caso 1 Caso 2 Caso3 Caso4 Caso 5 Caso 6
Género Varon Varon Varon Varon Varén Mujer
Antecedentes familiares No No No No No No
Edad gestacional al nacimiento (semanas) 37 40 38 37+¢ 36 3743
Peso al nacimiento (g) 2.900 3.310 3.220 2.810 2.750 3.010
Edad de inicio sintomas (meses) 3 1 2 5 5 1
Sintomas iniciales
Taquipnea e * & * W e
Crepitantes + - + — + +
Retracciones costales + + + + + +
Hipoxemia e * & * W e
Estancamiento ponderal — + + + — +
Alteraciones pared toracica — — — — — +
Score-NEHI 8 9 7 9
TC pulmonar
Edad de realizacion (meses) 9 7 22 18 19 5
Vidrio deslustrado W * W * W W
Inversion cociente ventilatorio normal + +
Biopsia pulmonar Si Si No No No No
Edad de realizacion (meses) 10 9
Edad al diagnéstico (meses) 10 9 22 18 19 5
Afo de diagnostico 2013 2014 2016 2017 2018 2024
Tratamiento
Oxigeno + (nocturno)  + (nocturno)  + + (nocturno)  + (nocturno) +
Salbutamol de rescate + + + + + —
Corticoides inhalados W — W * W —
Corticoides orales de rescate + — + + + —
Sibilantes recurrentes Si No Si Si Si No
Edad (meses) de retirada de oxigenoterapia
24 h - - 33 — —
Nocturna 52 12 94 29 84 ContinGa
Ocasional 52 12 94 48 84

NEHI: hiperplasia de células neuroendocrinas de la infancia; TC: tomografia computarizada.

un posible origen genético, no se ha podido identificar con
exactitud el gen causante y a ninguno de nuestros pacientes
se realizo este estudio. La biopsia pulmonar se reserva para
los casos en los que la evolucién no sea la esperada®.
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