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RESUMEN

El neumomediastino es poco frecuente en la infancia; la causa
subyacente mas comun es el asma. Se presentan 2 casos de
neumomediastino en pacientes afectas de fibrosis quistica con
situaciones clinicas muy dispares: en una paciente de 20 meses
de edad con escaso deterioro pulmonar y como manifestacion
clinica muy temprana y en una paciente de 9 afios con severo
deterioro. Ambas pacientes mejoraron rapidamente con trata-
miento convencional. No hemos encontrado descripciones de
neumomediastino en la fibrosis quistica.
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PNEUMOMEDIASTINUM AND CYSTIC FIBROSIS
SUMMARY

Pneumomediastinum is not very usual in children; the most
common cause is asthma. We report 2 cases in patients with
cystic fibrosis at very different clinical situation: ina 20 month-
old girl with cystic fibrosis with no pulmonary deterioration and
in a girl nine years old with profound respiratory deterioration.
Both patients improved with conventional treatment. To the best
of our knowledge similar cases has not been described yet.
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INTRODUCCION

El neumomediastino es un acumulo de gas en los
limites pleurales del mediastino. Puede presentarse
espontaneamente o complicando un proceso patolo-
gico. En el grupo con patologia subyacente, existen
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multiples causas pero en pacientes pediatricos no se
menciona la fibrosis quistica (FQ). Presentamos dos
casos con situacion clinica muy dispar, respecto a la
gravedad de su afectacion pulmonar, una paciente
en la cual el neumomediastino se presento al inicio
del proceso y otra muy deteriorada y pendiente de
trasplante pulmonar.

OBSERVACIONES CLINICAS

Caso 1: Nifia de 20 meses de edad, que ha sufti-
do desde el periodo neonatal varios despefios
diarreicos y algun episodio de sibilancias por lo que
fue enviada para evaluacion en nuestro hospital. Ca-
sualmente, mientras se le realizaba el test del sudor,
comenz0d subitamente con disnea, tos continua € irri-
tabilidad.

En la exploracion la paciente estaba irritable, con
dificultad respiratoria moderada; peso 10kilos (percentil
10), talla 84 cms (percentil 75), temperatura 37,3 °C,
Frecuencia cardiaca: 155 latidos/min. y Frecuenciares-
piratoria: 40 respiraciones/min., Sa0, 91%,T.A. 105/60
mm/Hg, no pulso paraddjico; en la auscultacion se de-
tectaban sibilantes dispersos. El examen cardiaco y el
resto de la exploracion fueron normales.

En la radiografia de térax se detectaron la pre-
sencia de neumomediastino y enfisema subcutaneo
(Figura 1). Hemograma: 8700 leucocitos con 51%
neutrofilos; no se detectaron virus en nasofaringe
por inmunofluorescencia ni cultivo celular, asimismo
fueron negativos los estudios serologicos para pato-
genos respiratorios. Cultivo de esputo negativo. Man-
toux negativo.

Se practicaron determinaciones repetidas de test
del sudor (microduct) con valores de: 110, 100 y
100 mEq/1 Cl respectivamente. Estudio genotipico:
AF508/AF508.
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La paciente recibi6 tratamiento con oxigeno al 100%,

reposo y broncodilatadores. Una tomografia com-
puterizada de térax y una escintigrafia de perfusion
realizadas una vez resuelto el neumomediastino fue-
ron normales. A los 9 dias del ingreso la paciente fue
dada de alta sin presentar sintomatologia respirato-
ria.

En su seguimiento posterior de 5 afios de dura-
cidn, la paciente ha padecido episodios leves de obs-
truccion bronquial esporadicamente; su desarrollo
pondoestatural es normal con un peso situado en el
percentil 25. La paciente esta colonizada intermiten-
temente por Pseudomonas aeruginosa. Ultimamen-
te se ha aislado en su esputo Stenotrophomonas
maltophilia sin que la paciente se haya deteriorado.

Figura 1: Neumomediastino: es posible iden-
tificar el signo del diafragma continuo, asi
como el enfisema subcutdneo.

Caso 2: Paciente de 9 afios de edad controlada
en nuestra Unidad por FQ. Fue diagnosticada a los
26 meses de vida, tras presentar proceso caracteri-
zado por broncoespasmos de repeticion, deposicio-
nes diarreicas y curva de peso plana, con 3 test del
sudor positivos y genotipo AF508/AF508. Tiene im-
portante deterioro respiratorio y ha sido aceptada para
trasplante pulmonar en el Hospital Valle Hebron de
Barcelona. Ingresa por proceso de 3 dias de dura-
cién caracterizado por fiebre, tos y en las tltimas
horas dolor toracico que aumenta con la inspiracion
asi como dolor en cuello. Exploracion: Peso 25.500
Kg. (percentil 10), talla 136,5cms (percentil > de
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75). Disnea, acropaquias, crepitacion en cuello y
axilas. Roncus y crepitantes dispersos de predomi-
nio en bases. No pulso paraddjico. Sa0, 93% sin
aporte de oxigeno. Es portadora de porth-a-cath y
gastrostomia. Resto de la exploracion normal.

Exdmenes complementarios: Todos los para-
metros sanguineos bioquimicos normales salvo pro-
teinas totales de 8,9 g/dl y glucosa 107 mg/dl. Pro-
teina C reactiva: 2,77. Orina estandar: sedimento y
sistematico normales. Hemograma: hematies
5.610.000, hemoglobina 12,5 g/dl, hematocrito
40,2%, con disminucion de V.C.M y H.C.M. siendo
normales el resto de valores corpusculares y el area
de distribucion de eritrocitos. Leucocitos 10.100/mm?
(52% neutroéfilos, 39% linfocitos, 5% monocitos).
Plaquetas 405.000/mm3. V.S.G= 50 mm/h. Exa-
menes microbioldgicos: Esputo: negativo para mi-
cobacterias; se aislan Staphylococcus aureus de
10.000 a 50.000 colonias. Anticuerpos anti-asper-
gillus: titulo inferior a 1:640. Rx de torax a su ingre-
so: neumomediastino, enfisema subcutaneo en par-
tes blandas de cuello y ambas axilas, infiltrados basa-
les bilaterales, bronquiectasias (Figura 2). Térax con-
trol a las 48 horas: desaparicion del neumomediastino;
persiste ligera enfisema subcutaneo en axila derecha.
Gammagrafia pulmonar: defectos de perfusion
heterogéneos bilaterales con marcada hipoperfusion
del pulmén derecho. Perfusion pulmon derecho

Figura 2: Rx de torax: neumomediastino, en-

fisema subcutdneo en partes blandas de cue-
llo y ambas axilas. Infiltrados basales bilate-
rales, bronquiectasias.
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14,1%, pulmon izquierdo 85,9%. TAC: patron en
mosaico, bronquiectasias cilindricas y saculares en
todos los 16bulos, con mayor afectacion pulmonar
derecha. Valoracion funcional respiratoria: Previa al
neumomediastino: FVC 23%, FEV, 27%, FEF . .,
40%. Control posterior: FVC 22%, FEV, 25%,
FEF ., 24%. Control un afio antes: FEV | 31%,
FVC35%,FEV /[FVC77%.

Evolucion: Mejoriarapida y desaparicion del do-
lor de térax con respiracion de oxigeno al 100%. Se
instaura pauta de cobertura antibiotica intravenosa
durante 3 semanas. La familia de momento prefiere
diferir el trasplante pulmonar.

DISCUSION

Patogénesis. El neumomediastino se presenta en
trastornos en los que se produce ya sea un incre-
mento de la presion alveolar o una disminucion de la
presion del intersticio'.

La ventilaciéon mecénica o maniobras de Valsalva
forzadas (trabajo de parto, episodios de tos o vomi-
tos), elevan la presion intraalveolar y pueden produ-
cir neumomediastino'?.

Marcadas disminuciones en la presion intersticial
como las asociadas con la hiperpnea que se produce
en circunstancias como la cetoacidosis diabética, com-
peticion atlética, asma o bronquiolitis, pueden tam-
bién producir neumomediastino'-.

Como consecuencia, se produce un incremento
del gradiente de presion entre el alvéolo y el intersti-
cio lo cual provoca un escape de aire, por rupturas
alveolares, hacia la adventicia perivascular producién-
dose enfisema intersticial. El gradiente de presion
favorece la diseccion por el aire a través de las vai-
nas vasculares hacia el hilio pulmonar, y desde aqui,
por rotura pleural pasa el aire hacia el area
mediastinica. Normalmente el aire se descomprime
hacia el cuello, por contigiiidad de las fascias cervi-
cales profundas con el mediastino, con lo cual se
previene el taponamiento cardiaco y el neumotorax.
El aire libre también puede disecar hacia el retro-
peritoneo'?. Se ha descrito también la aparicion de
enfisema epidural como complicacion del neumome-
diastino: el aire pasa a través del foramen interverte-
bral al espacio epidural®®. Pese a lo aparatoso del
proceso, en conjunto, estas situaciones, no son peli-
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grosas, pues el aire se reabsorbe paulatinamente de
las regiones afectas.

En concreto en el asma, las secreciones espesas
y el edema de la via aérea producen sobre-disten-
sion aguda del alvéolo y conducto alveolar que parti-
cipan también en la génesis del neumomediastino®’.
La incidencia de neumomediastino y asma en nifios
oscilaentre 0.3%°y 5,4%’. El neumomediastino se
ha detectado, asimismo, asociado con uso de heroi-
na, marihuana e inhalacion de cocaina® (probable-
mente por maniobras de Valsalva forzadas). Otras
causas de neumomediastino incluyen trauma y ciru-
gia del tracto digestivo superior, arbol traqueobron-
quial y cirugia dental y otorrinolaringologica’.

Sintomatologia clinica. El neumomediastino es
sintomatico sélo si la coleccion de gas genera sufi-
ciente presion para comprimir las estructuras adya-
centes como corazon o grandes vasos, produciendo
descompensacion cardiorespiratoria. Los sintomas
consisten en tos, inquietud y dolor toracico y a veces
dolor de garganta y disfagia.*!° Los signos fisicos
incluyen palpacion de aire subcutaneo en pecho, axilas
y cuello, disminucion o pérdida de la matidez cardia-
ca percutoria, y el signo de Hamman, que es el
sonido peculiar detectado por la auscultacion
precordial y audible sobre todo en la sistole, pero
también en diastole.

Formas clinicas de presentacion mas inusual son
torticolis'' y estridor de presentacién brusca.'

Hallazgos radiolégicos. Laradiografia de torax
postero-anterior caracteristicamente puede mostrar
una zona de hiperclaridad entre el borde cardiaco
izquierdo y la pleura mediastinica.>"* Otros hallaz-
gos radioldgicos pueden consistir en resalte del ca-
yado adrtico y el llamado «signo del diafragma con-
tinuo», consistente en que el gas mediastinico per-
mite la visualizacion completa del diafragma, inclui-
da la zona de contacto corazon-diafragma, que nor-
malmente no puede delimitarse por poseer ambas
estructuras la misma densidad radiologica. Sin em-
bargo, un 50% del total pueden pasar desapercibi-
dos si solo se utiliza la radiografia postero-anterior.
Laradiografia de torax lateral es mucho mas sensi-
ble para la identificacion del neumomediastino y su
sensibilidad se acerca al 100%. (Tabla 1).
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En proyeccion postero-anterior zona vertical de hiperclaridad a lo largo del borde izquierdo
cardiaco y cayado aortico, mostrando la pleura como una fina linea opaca.

Lineas de hiperclaridad retroesternal, precardiaca, periadrtica y peritraqueal en proyeccion
lateral.

Signo del diafragma continuo: la interposicion de aire entre el pericardio y el diafragma
permite que €ste ultimo sea visible en su porcion central y se contintie asimismo a lo largo
de las cupulas diafragmaticas

Signo de la V: hiperclaridad lineal doble con forma de V, una a lo largo del borde izquierdo
de la aorta y la otra creando el signo del diafragma continuo a la izquierda.

Signo del anillo alrededor de la arteria: hiperclaridad rodeando la arteria pulmonar derecha

en la proyeccion lateral.

e Signo de las alas del angel: desviacion arriba y adelante de los 16bulos timicos.

o Signo del aire extrapleural: banda de gas linear o curvilinea interpuesta entre la pleura y el
diafragma —casi siempre— pero a veces también entre el esternon y el apex.

neumoperitoneo.

¢ Signos indirectos: enfisema toracico y cervical, neumopericardio, neumoretroperitoneo y

Tabla 1. Principales signos radiologicos de neumomediastino en nifios.>

Tratamiento. En el neumomediastino, de cual-
quier etiologia, el tratamiento se dirige al proceso
subyacente. La administracion de oxigeno al 100%
favorece la reabsorcion del aire libre al incrementar
el gradiente de nitrogeno del gas tisular con los
alvéolos. El dolor normalmente desaparece en 1-2
dias y la radiografia de térax se normaliza en una
semana aproximadamente.' Es excepcional que se
precisen otras modalidades de tratamiento mas agre-
sivas.!*

Pronoéstico. Con respecto a la asociacion entre
FQ y neumomediastino se ha descrito en pacientes
adultos, normalmente mayores de 20 afios y en aso-
ciacion con enfermedad respiratoria severa y con
«pneumatosis intestinalis»'®, pero no encontramos
casos descritos en la infancia.

Por analogia con la presencia de neumotdrax en
la FQ, donde se ha descrito peor pronostico'®, aun-
que estudios recientes no lo han confirmado'’, pro-
bablemente no implica el neumomediastino ninguna
consideracion pronostica adicional y de hecho se ha
presentado en 2 casos que estan en los extremos de
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la gama evolutiva. El TAC fue normal tras el episo-
dio en la paciente con afectacion inicial y la paciente
con afectacion importante continu6 el deterioro de
su funcion pulmonar que ya era evidente previa-
mente al neumomediastino.

La importancia de los casos radica en su escasa
frecuencia, no hemos encontrado publicaciones si-
milares, y la aparente escasa repercusion pronostica
del neumomediastino por si mismo.

Neumomediastino y fibrosis quistica
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