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RESUMEN

El neumomediastino es poco frecuente en la infancia; la causa
subyacente más común es el asma. Se presentan 2 casos de
neumomediastino en pacientes afectas de fibrosis quística con
situaciones clínicas muy dispares:  en una paciente  de 20 meses
de edad con escaso deterioro pulmonar y como manifestación
clínica muy temprana y en una paciente de 9 años con severo
deterioro. Ambas pacientes mejoraron rápidamente con trata-
miento convencional. No hemos encontrado descripciones de
neumomediastino en la fibrosis quística.
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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:  in a  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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INTRODUCCIÓN

El neumomediastino es un acumulo de gas en los
límites pleurales del mediastino. Puede presentarse
espontáneamente o complicando un proceso patoló-
gico. En el grupo con patología subyacente, existen

múltiples causas pero en pacientes pediátricos no se
menciona la fibrosis quística (FQ). Presentamos dos
casos con situación clínica muy dispar, respecto a la
gravedad de su afectación pulmonar, una paciente
en la cual el neumomediastino se presentó al inicio
del proceso y otra muy deteriorada y pendiente de
trasplante pulmonar.

OBSERVACIONES CLÍNICAS

Caso 1: Niña de 20 meses de edad, que ha sufri-
do desde el período neonatal varios despeños
diarreicos y algún episodio de sibilancias por lo que
fue enviada para evaluación en nuestro hospital. Ca-
sualmente, mientras se le realizaba el test del sudor,
comenzó súbitamente con disnea, tos continua e irri-
tabilidad.

En la exploración la paciente estaba irritable, con
dificultad respiratoria moderada; peso 10 kilos (percentil
10), talla 84 cms (percentil 75), temperatura  37,3 ºC,
Frecuencia cardiaca: 155 latidos/min. y  Frecuencia res-
piratoria: 40 respiraciones/min., Sa0

2
 91% ,T.A. 105/60

mm/Hg, no pulso paradójico; en la auscultación se de-
tectaban sibilantes dispersos. El examen cardíaco y el
resto de la exploración fueron normales.

En la radiografía de tórax se detectaron la pre-
sencia de neumomediastino y enfisema subcutáneo
(Figura 1). Hemograma: 8700 leucocitos con 51%
neutrófilos; no se detectaron virus en nasofaringe
por inmunofluorescencia ni cultivo celular, asimismo
fueron negativos los estudios serológicos para pató-
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/l Cl respectivamente. Estudio genotípico:
DF508/DF508.
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 La paciente recibió tratamiento con oxígeno al 100%,
reposo y broncodilatadores. Una tomografía com-
puterizada de tórax y una escintigrafía de perfusión
realizadas una vez resuelto el neumomediastino fue-
ron normales. A los 9 días del ingreso la paciente fue
dada de alta sin presentar sintomatología respirato-
ria.

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

75). Disnea, acropaquias, crepitación en cuello y
axilas. Roncus y crepitantes dispersos de predomi-
nio en bases. No pulso paradójico. Sa0

2
 93% sin

aporte de oxígeno. Es portadora de porth-a-cath y
gastrostomía. Resto de la exploración normal.

Exámenes complementarios: Todos los pará-
metros  sanguíneos bioquímicos normales salvo  pro-
teínas totales de 8,9 g/dl y glucosa 107 mg/dl. Pro-
teína C reactiva: 2,77. Orina estándar: sedimento y
sistemático normales. Hemograma: hematíes
5.610.000, hemoglobina 12,5 g/dl, hematocrito
40,2%, con disminución de V.C.M y H.C.M. siendo
normales el resto de  valores corpusculares y el área
de distribución de eritrocitos. Leucocitos 10.100/mm3

(52% neutrófilos, 39% linfocitos, 5% monocitos).
Plaquetas 405.000/mm3. V.S.G.= 50 mm/h. Exá-
menes microbiológicos: Esputo: negativo para mi-
cobacterias; se aíslan Staphylococcus aureus de
10.000 a 50.000 colonias. Anticuerpos anti-asper-
gillus: título inferior a 1:640. Rx de tórax a su ingre-
so: neumomediastino, enfisema subcutáneo en par-
tes blandas de cuello y ambas axilas, infiltrados basa-
les bilaterales, bronquiectasias (Figura 2). Tórax con-
trol a las 48 horas: desaparición del neumomediastino;
persiste ligera enfisema subcutáneo en axila derecha.
Gammagrafía pulmonar: defectos de perfusión
heterogéneos bilaterales con marcada hipoperfusión
del pulmón derecho. Perfusión pulmón derecho

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

Caso 2: Paciente de 9 años de edad controlada
en nuestra Unidad por FQ. Fue diagnosticada a los
26 meses de vida, tras presentar  proceso caracteri-
zado por broncoespasmos de repetición, deposicio-
nes diarreicas y curva de peso plana, con 3 test del
sudor positivos y genotipo DF508/DF508. Tiene im-
portante deterioro respiratorio y ha sido aceptada para
trasplante pulmonar en el Hospital Valle Hebrón de
Barcelona. Ingresa por proceso de 3 días de dura-
ción caracterizado por fiebre, tos y  en las últimas
horas dolor torácico que aumenta con la inspiración
así como dolor en cuello. Exploración: Peso 25.500
Kg. (percentil 10), talla 136,5cms (percentil > de

Figura 2: Rx de tórax: neumomediastino, en-
fisema subcutáneo en partes blandas de cue-
llo y ambas axilas. Infiltrados basales bilate-
rales, bronquiectasias.
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14,1%, pulmón izquierdo 85,9%. TAC: patrón en
mosaico, bronquiectasias cilindricas y saculares en
todos los lóbulos, con mayor afectación pulmonar
derecha. Valoración funcional respiratoria: Previa al
neumomediastino: FVC 23%, FEV

1
 27%, FEF

25-75%

40%. Control posterior: FVC 22%, FEV
1
 25%,

FEF 
25-75%

 24%. Control   un año antes: FEV
1
 31%,

FVC 35%, FEV
1
/FVC 77%.

Evolución: Mejoría rápida y desaparición del do-
lor de tórax con respiración de oxígeno al 100%. Se
instaura pauta de cobertura antibiótica intravenosa
durante 3 semanas. La familia de momento prefiere
diferir el trasplante pulmonar.

DISCUSIÓN

Patogénesis. El neumomediastino se presenta en
trastornos en los que se produce ya sea un incre-
mento de la presión alveolar o una disminución de la
presión del intersticio1,2.

La ventilación mecánica o maniobras de Valsalva
forzadas (trabajo de parto, episodios de tos o vómi-
tos), elevan la presión intraalveolar y pueden produ-
cir neumomediastino1,2.

Marcadas disminuciones en la presión intersticial
como las asociadas con la hiperpnea que se produce
en circunstancias como la cetoacidosis diabética, com-
petición atlética, asma o bronquiolitis, pueden tam-
bién producir neumomediastino1,2.

Como consecuencia, se produce un incremento
del gradiente de presión 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 presión
favorece la disección por el aire a través de las vai-
nas vasculares hacia el hilio pulmonar, y desde aquí,
por rotura pleural pasa el aire hacia el área
mediastínica. Normalmente el aire se descomprime
hacia el cuello, por contigüidad de las fascias cervi-
cales profundas con el mediastino, con lo cual se
previene el taponamiento cardíaco y el neumotórax.
El aire libre también puede disecar hacia el retro-
peritoneo1,2 . Se ha descrito también la aparición de
enfisema epidural como complicación del neumome-
diastino: el aire pasa a través del foramen interverte-
bral al espacio epidural3-5. Pese a lo aparatoso del
proceso, en conjunto, estas situaciones, no son peli-

grosas, pues el aire se reabsorbe paulatinamente  de
las regiones afectas.

En concreto en el asma,  las secreciones espesas
y el edema de la vía aérea producen sobre-disten-
sión aguda del alvéolo y conducto alveolar que parti-
cipan también en la génesis del neumomediastino6,7.
La incidencia de neumomediastino y asma en niños
oscila entre 0.3%6 y  5,4%7. El neumomediastino se
ha detectado, asimismo, asociado con uso de heroí-
na, marihuana e inhalación de cocaína8 (probable-
mente por maniobras de Valsalva forzadas). Otras
causas de neumomediastino incluyen trauma y ciru-
gía del tracto digestivo superior, árbol traqueobron-
quial y cirugía dental y otorrinolaringológica9.

Sintomatología clínica. El neumomediastino es
sintomático sólo si la colección de gas genera sufi-
ciente presión para comprimir las estructuras adya-
centes como corazón o grandes vasos, produciendo
descompensación cardiorespiratoria. Los síntomas
consisten en tos, inquietud y dolor torácico y a veces
dolor de garganta y disfagia.1,2,10 Los signos físicos
incluyen palpación de aire subcutáneo en pecho, axilas
y cuello, disminución o pérdida de la matidez cardía-
ca percutoria, y el signo de  Hamman, que es el
sonido peculiar detectado por la auscultación
precordial y audible sobre todo en la sístole, pero
también en diástole.

Formas clínicas de presentación más inusual son
tortícolis11 y estridor de presentación brusca.12

Hallazgos radiológicos. La radiografía de tórax
postero-anterior característicamente  puede mostrar
una zona de hiperclaridad entre el borde cardíaco
izquierdo y la pleura mediastínica.2,13 Otros hallaz-
gos radiológicos pueden consistir en  resalte del ca-
yado aórtico y el llamado «signo del diafragma con-
tinuo», consistente en que el gas mediastínico per-
mite la visualización completa del diafragma, inclui-
da la zona de contacto corazón-diafragma, que nor-
malmente no puede delimitarse por poseer ambas
estructuras la misma densidad radiológica. Sin em-
bargo, un 50% del total pueden pasar desapercibi-
dos si sólo se utiliza la radiografía postero-anterior.
La radiografía de tórax lateral es mucho más sensi-
ble para la identificación del neumomediastino y su
sensibilidad se acerca al 100%. (Tabla 1).
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Tratamiento. En el neumomediastino, de cual-
quier etiología, el tratamiento se dirige al proceso
subyacente. La administración de oxígeno al 100%
favorece la reabsorción del aire libre al incrementar
el gradiente de nitrógeno  del gas tisular con los
alvéolos. El dolor normalmente desaparece en 1-2
días y la radiografía de tórax se normaliza en una
semana aproximadamente.1 Es excepcional que se
precisen otras modalidades de tratamiento más agre-
sivas.14

Pronóstico. Con respecto a la asociación entre
FQ y neumomediastino se ha descrito en pacientes
adultos, normalmente mayores de 20 años y en aso-
ciación con enfermedad respiratoria severa y con
«pneumatosis intestinalis»15, pero no encontramos
casos descritos en la infancia.

Por analogía con la presencia de neumotórax en
la FQ, donde se ha descrito peor pronóstico16, aun-
que estudios recientes no lo han confirmado17, pro-
bablemente no implica el neumomediastino ninguna
consideración pronostica adicional y de hecho se ha
presentado en 2 casos que están en los extremos de

la gama evolutiva. El TAC fue normal tras el episo-
dio en la paciente con afectación inicial y la paciente
con afectación importante continuó el deterioro de
su función 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 repercusión pronostica
del neumomediastino por si mismo.

Tabla 1. Principales signos radiológicos de neumomediastino en niños.2

· En proyección postero-anterior zona vertical de hiperclaridad a lo largo del borde izquierdo
cardíaco y cayado aórtico, mostrando la pleura como una  fina línea opaca.

· Líneas de hiperclaridad retroesternal, precardíaca, periaórtica y peritraqueal en proyección
lateral.

· Signo del diafragma continuo: la interposición de aire entre el pericardio y el diafragma
permite que éste último sea visible en su porción central y se continúe asimismo a lo largo
de las  cúpulas diafragmáticas

· 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 proyección lateral.

· Signo de las alas del ángel: desviación arriba y adelante de los lóbulos tímicos.

· Signo del aire extrapleural: banda de gas linear o curvilínea interpuesta entre la pleura y el
diafragma �casi siempre� pero a veces también entre el esternón y el ápex.

· Signos indirectos: enfisema torácico y cervical, neumopericardio, neumoretroperitoneo y
neumoperitoneo.

Neumomediastino y fibrosis quística
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