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LABURPENA

Biriketako edema neurogenikoa (BNE) nerbio-
sistema zentralaren lesio akutu eta larri baten
ondorioz garatzen den biriketako edema mota
arraroa da, pediatrian oraindik arraroagoa izanik.
Ez dago argi bere fisiopatologia. Garuneko lesioa
dela eta, deskarga adrenergiko bat gertatzen dela
uste da. Horren ondorioz, biriketako kapilarren
iragazkortasuna handitzen duen linfa eta zain
basokonstrikzio bizi bat gertatuko litzateke. Status
epilepticusa, garuneko odoljarioa eta garuneko lesio
traumatikon BNEren kausa ohikoenak dira.

Lan honetan garun malformazio baten ondorioz
deribazio bentrikulu-peritoneala (DBP) daraman
6 urteko haur baten kasua aurkezten da. Haur
honek, bat-bateko garezur barneko hipertentsioa
(GBH) garatzen du deribazion funtzionamendu
desegokiarengatik itxi ondoren. Bat bateko garezur
barneko presio igoera honen ondorioz, intubatzera
eta balbula berriro irekitzera behartzen duten
arnas geldialdia eta midriasi arreaktiboa pairatzen
ditu. Gertaeraren ondorengo lehen minutuetan,
biriketako edema neurogenikoarekin bat datozen
ezaugarri kliniko eta erradiologikoak garatzen ditu.

Pediatrian BNEa erronka diagnostiko eta
terapeutiko bat da.Garuneko lesio akutu larrien
testuinguruan arnas gutxiegitasun hipoxemiko
akutua garatzen duen edozein gaixo pediatrikotan,
BENa arnas gutxiegitasun horren kausa posible
gisa hartu behar da.

Gako-hitzak: Biriketako edema neurogenikoa;
Garezur barneko hipertentsioa; Garuneko lesio
akutua.

RESUMEN

El edema pulmonar neurogénico (EPN) es
una entidad poco frecuente, ain mas rara en
pediatria, que se caracteriza por el desarrollo
de edema pulmonar tras una lesién aguda
grave del sistema nervioso central (SNC).
La fisiopatologfa no esté clara, pero se pien-
sa que tras la lesion neuroldgica ocurre una
descarga adrenérgica que produce una intensa
vasoconstriccion venosa y linfética, resultando
finalmente en un aumento de la permeabilidad
de los capilares pulmonares. Entre las causas
mds frecuentes de EPN se encuentran el esta-
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tus epiléptico, la hemorragia intracraneal y la
lesién traumética cerebral.

Se presenta el caso de un nifio de 6 afios
portador de una vélvula de derivacién ven-
triculo-peritoneal (VDVP) secundario a mal-
formacion cerebral que desarrolla un episodio
brusco de hipertensién intracraneal (HTic) tras
cierre de la VDVP en contexto de malfuncio-
namiento valvular. Secundario al aumento
brusco de la presién intracraneal, presenta
un episodio de parada respiratoria y midriasis
arreactiva que requiere intubacién y reapertura
valvular. En los primeros minutos tras el even-
to de HTic desarrolla un cuadro tanto clinico
como radiolégico compatible con edema pul-
monar neurogénico.

E1 EPN en pediatria resulta un reto diag-
ndstico y terapéutico. Ante cualquier pacien-
te pediatrico que desarrolla una insuficiencia
respiratoria aguda hipoxémica en el contex-
to de una lesién cerebral aguda grave debe
plantearse el EPN como posible causa del fallo
respiratorio.

Palabras clave: Edema pulmonar neu-
rogénico; Hipertension intracraneal; Lesién
cerebral aguda.

INTRODUCCION

El edema pulmonar neurogénico (EPN) es
una entidad poco frecuente que se caracteri-
za por el desarrollo de edema pulmonar poco
después de presentarse una lesion aguda y
grave del sistema nervioso central. El objetivo
de este trabajo es presentar un caso clinico de
EPN y revisar los conceptos actuales sobre la
etiologfa y fisiopatologfa del mismo y el papel
que juega en su etiopatogenia la descarga sim-
patica, la inflamacién, la disfuncién cardiaca y
la presion capilar pulmonar. También se revi-
sard el diagnostico y la estrategia terapéutica.

OBSERVACION CLINICA

Nifio de 6 afios con antecedente de mielo-
meningocele, malformacién de Arnold Chiari
tipo Il y portador de vélvula de derivacién
ventriculo-peritoneal que ingresa en planta de
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Figura 1. TC pulmonar que muestra patron de infiltrado
alveolar compatible con edema y hemorragia pulmonar
de predominio en bases.

Hospitalizacién por sospecha de disfuncién de
la misma, con clinica de cefalea, somnolencia
y vomitos. Asintomdtico a otros niveles y sin
otros antecedentes de interés.

Durante el ingreso, Neurocirugfa revisa el
sistema valvular en quiréfano y corta extre-
mo distal por posible obstruccién del mismo a
nivel abdominal, con adecuado flujo de liquido
cefalorraquideo (LCR) pero con persistencia
de clinica de HTiC, por lo que se externaliza
extremo distal con mismos resultados. Ante
sospecha de sobredrenaje valvular, Neuroci-
rugfa decide cerrar el drenaje ventricular. A
los 50 minutos del cierre, el paciente presenta
de manera stibita un episodio de parada respi-
ratoria con desaturacion hasta 30%, midriasis
arreactiva bilateral y postura de descerebra-
cién. Se inicia ventilacién con bolsa-masca-
rilla y se procede a intubacion endotraqueal
apreciando durante el procedimiento sangrado
abundante a través de tubo endotraqueal. Tras
la intubacién presenta hipoxemia franca preci-
sando FiO, 80-100%. Durante la estabilizacién
se administra carga de SSH3% y Neurocirugfa
procede a la reapertura del drenaje con salida a
presion de LCR. Mantiene frecuencia cardiaca
adecuada, por lo que no precisa masaje cardia-
co ni administracién de adrenalina.

Tras la estabilizacion inicial, se realiza TC
craneal que muestra imagenes similares al
previo (hidrocefalia triventricular, colapso
del cuarto ventriculo y descenso de cerebelo
y estructuras posteriores) y TC pulmonar, en
el que se objetivan imagenes compatibles con
edema y hemorragia pulmonar (Fig. 1).
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Figura 2. Moderada dilatacién triventricular. Malfor-
macién de Chiari 2 descrita previamente. No se aprecian
otros hallazgos de significacion patoldgica.

Al ingreso en Unidad de Cuidados Inten-
sivos Pedidtricos (UCIP) persiste hipoxemia
grave con cociente PaFi minimo de 100 en
probable relacién a hemorragia pulmonar en
contexto de edema pulmonar neurogénico.
Precisa aumentar PEEP hasta 12 cmHO con
resto de parametros ventilatorios estandar y
con gasometrias seriadas normoventiladas. La
radiografia de torax inicial muestra infiltrados
alveolares difusos en ambos hemitérax, con
mejoria hasta la préctica normalizacién en las
primeras 24-48 horas. Las ecocardiografias
durante el ingreso son normales.

Anivel infeccioso, ante los hallazgos radio-
l6gicos y la elevacion de reactantes de fase
aguda se inicia antibioterapia para cobertura
de neumonta aspirativa, con extraccién de cul-
tivos (hemocultivo, LCR y aspirado traqueal)
que resultan negativos. Dada la disfunciéon
valvular se descarta también infeccion por
Mycobacterium tuberculosis.

Neurolégicamente presenta buena evolu-
cién inicial pero a los 5 dias comienza de nuevo
con clinica de HTIC y escaso débito por drenaje
externalizado, por lo que se decide recambio
del sistema valvular completo. Tras ello, pre-
senta una evolucion favorable neurolégica. Se
realiza resonancia magnética craneal en la que
se visualiza moderada dilatacién triventricular
que habia disminuido ligeramente con respec-
to a TC previa y malformacién de Chiari 2 ya
conocida previamente (Fig. 2).

Presenta una evoluci6n favorable, pudién-
dose extubar de forma programada a los 7 dias
de ingreso y precisando oxigenoterapia con-
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vencional durante 48 horas més. Es dado de
alta a planta de Hospitalizacién a los 12 dfas
de ingreso. Al alta no precisa soporte respi-
ratorio y se encuentra despierto, orientado,
con habla algo lenta y leve disartria sin otras
alteraciones.

Discusion

El EPN se define como un edema pulmo-
nar agudo que se inicia rdpidamente tras una
lesion del sistema nervioso central. A veces,
se clasifica como una forma de sindrome de
dificultad respiratoria aguda (SDRA), pero
su fisiopatologia y prondstico son diferentes.
Generalmente, se presenta sin una patologia
cardiovascular ni pulmonar preexistente que
explique el cuadro®.

Aunque no existe mucha bibliograffa al res-
pecto, se sabe que el EPN puede ser desenca-
denado practicamente por cualquier lesién del
sistema nervioso central®, siendo las causas
mas frecuentes las hemorragias cerebrales, las
crisis convulsivas y los traumas cerebrales®
(TablaI). El edema pulmonar neurogénico tam-
bién es una complicacién cada vez mas reco-
nocida de la encefalitis pedidtrica por Ente-
rovirus-71 (enfermedad de mano-pie-boca)®.

La fisiopatologia exacta del EPN no esta cla-
ramente definida. Se piensa que una descarga
simpatica central transitoria es el trigger prin-
cipal de la patologia pulmonar resultante. El
elemento gatillo inicial serfa un aumento stibi-
to de la presion intracraneal, con disminucién
de la perfusi6n cerebral secundaria, o alguna
lesién isquémica que afecte puntos cerebrales
especificos, como centros vasomotores o zonas
de formacién y recepcién de estimulos respi-
ratorios (bulbo raquideo, drea postrema, bul-
bo caudal y niicleo del tracto solitario). Estas
situaciones generan una descarga adrenérgi-
ca que produce una intensa vasoconstriccién
venosa y linfética pulmonar, resultando en un
aumento de la presion hidrostética pulmonar,
seguido de un aumento de la permeabilidad
en los capilares pulmonarest?.

Asi pues, como en este caso, la hiperten-
sién intracraneal produciria una estimulacién
simpética que aumentaria la venoconstriccién
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TABLA I. CAUSAS DE EDEMA PULMONAR
NEUROGENICO.

Causas principales

- Crisis convulsivas, especialmente estatus
convulsivo

- Hemorragia intracraneal (incluido
hemorragia intracerebral, hemorragia
intraventricular, hematoma epidural y
hematoma subdural)

- Lesi6n cerebral traumética

Causas menos frecuentes

- Sindrome de Guillain-Barré

- Esclerosis mdltiple con afectacién medular

- Ictus isquémicos

- Poliomielitis bulbar

- Ligadura de arterias vertebrales

- Diseccion de arterias vertebrales

- Rotura malformacion arteriovenosa espinal

- Embolismo gaseoso

- Tumores cerebrales

- Terapia electroconvulsiva

- Induccién anestésica

- Quiste coloide

- Hidrocefalia

- Sindrome de Reye

- Meningitis bacteriana

- Meningoencefalitis viral (incluido
Enterovirus-7)

- Lesion medular espinal

- Meningoencefalitis criptocdcica

- Hiponatremia

pulmonar y la presién hidrostatica capilar pul-
monar, produciendo edema pulmonar®.

La presentacion clinica puede ir desde un
cuadro fulminante mortal a un cuadro sub-
clinico descubierto como hallazgo casual por
imagen. Lo més caracterfstico es el desarrollo
de sintomas de insuficiencia respiratoria en
los minutos a horas posteriores tras una lesién
neurologica, aunque se describen cuadros que
se inician dias después del dafio neurolégico®.
Los signos clinicos mas frecuentemente repor-
tados son taquipnea, taquicardia, crepitantes
en bases pulmonares e insuficiencia respira-

toria aguda. También se ha descrito clinica de
fiebre debido a la respuesta inflamatoria. El
compromiso generalmente es bilateral, aunque
se han descrito casos de EPN con afectacién
unilateral®.

Las imagenes radiolégicas muestran un
infiltrado alveolar difuso bilateral que se
resuelve en pocos dias desde la instauracién
del cuadro. El electrocardiograma y la ecocar-
diografia generalmente resultan normales,
como en el caso descrito previamente.

El diagnéstico diferencial debe hacerse con
la neumonta aspirativa y la neumonia asociada
a ventilacion mecanica, cuadros que pueden
asociarse también a afecciones neurolégicas.
Se diferencian principalmente por su evolu-
cién clinica y una regresion radiolégica mas
prolongada en estos casos®.

Especificamente en el caso descrito ante-
riormente se descarté el diagndstico de neu-
monia aspirativa porque, aunque los parame-
tros inflamatorios de laboratorio se elevaron,
los cultivos fueron negativos y la evolucién de
las lesiones pulmonares fue mds répida de lo
esperado en las neumonias aspirativas.

El pronéstico del EPN en general es bueno
y depende basicamente de la severidad de la
lesién neuroldgica, aunque se ha comunicado
un 10% de mortalidad secundaria a hipoxia
grave®. Con un tratamiento adecuado el EPN
suele resolverse en 48-72 horas(4. El manejo se
basa en el tratamiento de la patologia neuro-
l6gica de base (disminuir la presi6n intracra-
neal, tratamiento de las convulsiones, evacuar
hematomas intracraneales, etc.), asegurar un
adecuado intercambio gaseoso (oxigenote-
rapia y ventilacién mecédnica en los casos
necesarios) y soporte hemodindmico en caso
de que fuese necesario®4. En modelos expe-
rimentales de muerte cerebral, donde existe
una importante liberacion de catecolaminas,
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se han usado o y/o B-bloqueadores con bue-
nos resultados en cuanto a la disminucién de
dafio visceral®.

A pesar de que el EPN ha sido descrito
hace muchos afios, este sigue estando infra-
diagnosticado. El desarrollo brusco de insufi-
ciencia respiratoria hipoxémica en un paciente
con una lesién aguda del SNC, que no puede
atribuirse a otras causas de SDRA, debe hacer
pensar como posible diagndstico el EPN©).
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