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SUMMARY

RESPIRATORY FUNCTION FEATURES IN CHILDREN WITH IDIOPATHIC FIBROSING ALVEOLITIS
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Idiopathic fibrosing alveolitis (IFA) is a rare chronic progressive lung disease with severe functional impact on the
child’s health. This study presents an overview of 10 cases with idiopathic fibrosing alveolitis in children. IFA's typical
features are cough, dyspnea, tachypnea, in some cases, cyanosis, disnutrition. Respiratory function in these children is
marked by severe restrictive disorders (FVC — 53,92+7,66%, FEV, — 54,38+9,3%, IT — 85,5+4,71%) and obstructive
disorders (FEF ,, | —40,78+10,8%, PEF — 49,47+8,9%). Respiratory failure, pulmonary hypertension, heart failure are
major complications in these children that determine prognosis and evolution of IFA.

PE3IOME

OCOBEHHOCTH ®YHKIIUM JIETKUX ¥V TETEN C HIANONATHYECKAM ®UEPO3APYIOIINM AJBEOJIATOM

Kaiouesble ciioBa: @udpo3npyw0Iuii HANONATHYECKHIA aIBEOJIMT, 1eTH, 32a00/1eBaHNe JIETKUX

Dubpozupyrowuii uouonamuyeckuil anseonum (PUA) npedcmasnsiem cobou pedxoe XpoHuYeckoe npocpeccupyroujee
3a001€6aHUe 1e2KUX, HO C MAICETLIMU QYHKYUOHATHBIMU USMEHEHUSMU ) pebenKa. Dmo ucciedosanue npedcmasisiem
ananuz 10 cnyuaes H®OA y oemeii. Tunuunvie ocobennocmu UDA exnouarom Kawiensb. 00bIUIKY, MAXUNHOI, 8 HEKOMOPbIX
CYUASIX YUAHO3, HapYUleHUe numanusl. /Joixamenvuas QyuKyus y smux 0emeti XapaKmepusyemcst Cepe3HbiMU pecimpur-
mustoimu (FVC —53,92+7,66%, FEV,— 54,38+9,3%, IT— 85,5+4,71%) u obcmpyxmusnoimu paccmpoticmeamu (FEF ;-
—40,78%+10,8%, PEF — 49,47+8,9%). [{vixamenvHas He0OCmamoyHoCmy, 1e204HASA 2UnepmeHn3us, cepoeytas Heoocma-
MOYHOCMb SIGTISIOMCS CEPESHBIMU OCTIONCHEHUSIMU, KOMOPble onpedesiom npo2nos u meuenue MDA y smux oemeil.

Actualitatea. Boala pulmonara interstitiala cronica rea AIF la copii include predispozitia geneticd/indi-
(Interstitial lung diseases — ILD) este o maladie cu o viduala si existenta unui agent cauzal declansator al
incidenta rara la copil, caracterizata prin tulburari respi- fenomenelor inflamatorii pulmonare. Modificarile
ratorii cu caracter cronic §i asociatd cu o morbiditate si histopatologice principale aparute la nivelul structu-
mortalitate ridicata. Actualmente, literatura de specialita- rilor alveolare in AIP se caracterizeaza prin alveolita,
te relateaza ca sunt cunoscute peste 150-200 forme clini- remodelare tisulard si fibroza interstitiala [3]. Remo-
ce de maladii pulmonare interstitiale, entitéti nosologice. delarea structural a spatiilor aeriene pulmonare dista-
Majoritatea ILD este reprezentata de grupul de boli a ca- le se considera secundara unei inflamatii persistente in
ror cauza ramane neelucidata si care sunt diferentiate In pulmoni. Recent, aceasta teorie a fost suplimentata cu
functie de caracteristicile lor histopatologice [1, 2]. ipoteza existentei unei leziuni pulmonare anterioare,

Alveolita idiopatica fibrozanta (AFI) la copii face care a evoluat spre procese de fibrozare, prin fenome-
parte din grupul de maladii heterogene cu afectare ne de cicatrizare aberanta. Fiziopatologic acest proces
progresiva pulmonara cu etiologie de obicei nedeter- implica diferite tipuri de celule expuse fenomenelor
minatd, iar substratul morfologic este prezentat prin de aderare, migrare, proliferare, apoptoza, la fel si di-
ingrogarea peretilor alveolelor, fibroza pulmonara. ferite grupuri de mediatori proinflamatori si inflama-
Tabloul clinic in AFI se caracterizeaza prin sindrom tori, molecule ale matricei extracelulare [6,7].
de tuse, dificultati de respiratie, oboseald si semne de Literatura de specialitate relateaza ca in 80% cazuri
hipoxie, confirmatd prin nivel scazut de oxigen din de AIF au fost identificati autoanticorpi la proteina te-
sange. Fibroza pulmonara poate fi cauzata de o iritatie sutului pulmonar, care sunt localizati pe celulele epite-
identificabila in tesuturile pulmonare, cum ar fi infec- liale alveolare, unde se realizeaza fenomenele autoimu-
tiille, pneumoniile de iradiere, de hipersensibilizare, ne. Ulterior, s-a demonstrat cd acest autoantigen este
induse de citostatice, dar in multe situatii clinice cauza identic moleculelor proteice prezente pe membrana
este necunoscuta [2]. alveolocitelor tipul II. Unele studii constata ca la 81%

Conceptul fiziopatologic clasic privind dezvolta- pacienti cu AIF au fost identificati anticorpi la colage-
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nul tip I, I, II1, 1V, care coreleaza direct cu durata bolii
si nivelul de autoanticorpi la colagenul tipul I, III [3,4].

Manifestdrile clinice principale se prezintd prin
simptome de tuse, respiratie accelerata, esecul cresterii
ponderale, wheezing — un sindrom de importantd pri-
mordiald, dar trebuie urmarita aparitia si evolutia mani-
festarilor extrapulmonare. Conditia clinica este simila-
ra cu cea la adulti, dar este de obicei o boald mai acuta,
iar daca nu se aplica tratamente, mai previzibil fatala.

Examenul fizic al copilului cu AIF pune in eviden-
ta o tahipnee persistenta, acrocianoza, tuse seaca, tira-
jul toracic si intercostal, wheezing - ul, junghiul tora-
cic, dezvoltarea precoce a semnelor de hipertensiune
pulmonara, hipocratism digital, deficit ponderal, sin-
drom febril persistent [5,8]. Datele stetoacustice pot
fi putin exprimate, se pot decela raluri crepitante cu
localizare difuza. AIF trebuie suspectata cand exista
simptomatologie respiratorie, infiltrat pulmonar difuz
radiologic si/sau tulburari ventilatorii de tip restrictiv,
deregléri ale schimburilor gazoase cu semne de hipo-
xie, care persistd mai mult de trei luni [10].

Criteriile concludente pentru includerea in grupul
afectiunilor pulmonare interstitiale sunt testele functio-
nale pulmonare, care pot evidentia tulburari restrictive
si obstructive ale functiei respiratorii la copii. Capacita-
tea pulmonara vitala (CV) si volumul maxim expirator
pe secunda (VEMS) sunt reduse In AFI si caracterizea-
za caracterul restrictiv al afectiunii, iar limitarea fluxu-
lui de aer, confirmata de reducerea raportului VEMS/
CV, este constatata la jumatate dintre copiii cu ILD [9].
Confirmarea diagnosticului de AFI impune efectuarea
explordrilor imagistice, computer tomografiei cu re-
zolutie naltd (High resolution computed tomography
— HRCT) revenindu-i un rol primordial cu semnifica-
tie concludentd prin identificarea aspectului de ,,sticla
matd”, caracteristice pentru alveolitd si a opacitatilor
reticulo-nodulare, ,,in fagure de miere” — prezente in
etapele finale ale fibrozei pulmonare.
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Prognosticul in ILD este deseori rezervat pentru
vindecare si statusul functional respirator. Indicele de
mortalitate pentru copii 1n toate tipurile de ILD este de
11%, iar pentru formele clinice cu etiologie necunoscu-
ta de 43% [12]. Alveolita idiopatica fibrozanta la copii
este putin studiata, fapt care argumenteaza cercetari si
sistematizari ale cazurilor clinice pentru o cunoastere
mai profunda, pentru elaborari terapeutice eficiente.

Scopul. Evaluarea tulburarilor functionale respira-
torii la copiii cu alveolita idiopatica fibrozanta.

Material si metode. In studiu au fost incluse datele
clinice a 10 copii (8 fete, 2 baieti, varsta medie 10,7+1,7
ani) cu diagnosticul alveolita idiopatica fibrozanta. Dia-
gnosticul a fost stabilit in baza semnelor clinice de tuse
uscatd, chinuitoare, dispnee progresiva, acrocianoza in
asociere cu tabloul radiologic caracteristic pentru afecta-
re interstitiala difuza (aspect imagistic de ,,sticla mata”,
»lemn inmugurit”, ,,fagure de miere”), nivelul seric majo-
rat al complexelor imunocirculante, leucocitoza, majora-
rea VSH. In programul explorativ al fiecarui copil a fost
inclusd HRCT pulmonar3, care a depistat modificari ima-
gistice caracterizate prin prezenta de anomalii reticulare
bazale, bilaterale, opacitati ,,in geam mat®, chisturi de tip
“fagure de miere”, ,,sindrom de inel”, Ingrosarea septului
reticular preponderent bazal subpleural i posterior. Bron-
sectazii de tractiune se vizualizau in unele arii pulmonare,
care erau o consecinta a proceselor de fibroza.

Explorarea functiei pulmonare s-a efectuat prin
cercetdri spirometrice la 9 copii cu AFI cu ajutorul
spirografului ,,Autospiro Minato”, Japonia, cu apre-
cierea parametrilor FVC, FEV , IT, PEF, FEF
MEF,,, MEF, , MEF_ .

Confirmarea diagnosticului de AFI a impus si reali-
zarea unui diagnostic diferential cu mucoviscidoza, sin-
droame de imunodeficientd, tuberculoza miliara gi astm
bronsic prin efectuarea unor cercetari specifice: testul
sudorii, test Manthoux, imunograma umorald (IgA,
IgG, IgM, IgE), spirometrie cu test farmacodinamic.
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Figura 1. Caracteristica sindroamelor clinice respiratorii la copiii cu alveolita fibrozantd idiopatica
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Figura 2. Datele spirometrice la copiii cu alveolita idiopatica fibrozantd
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Rezultate si discutii. Prezentarea clinica a tuturor
copiilor cu alveolita idiopatica fibrozanta a fost marcata
de tuse si sindrom de dispnee. Tahipneea a fost apreci-
atd in 60% cazuri de copii, iar respiratia accelerata per-
sista perioade importante de timp (1luna-5 ani). Tirajul
intercostal si tirajul toracic au fost prezente la fiecare
al doilea copil cu forma progresiva, prin aceste semne
se confirma insuficienta respiratorie severd. Examenul
stetoacustic a semnalat auscultativ la toti copiii cu AFI
crepitatie difuza, raluri uscate sibilante difuze (fig.1).

Semnele de hipoxie cronica se prezentau prin cia-
noza periorala la 40% copii si hipocratismul digital in
40% cazuri, prin care se confirma o stare de insufici-
enta respiratorie cu caracteristici cronice. Hipertensi-
unea pulmonara depistata prin cercetari ecografice ale
cordului a fost confirmata in '4 cazuri copii cu AFI, la
care valoarea presiunii in artera pulmonara atingea va-
lori de 49.5+£9 mmHg. Inflamatia alveolara cronica si
fenomenele de fibroza in tesutul pulmonar genereaza
modificari progresive in sistemul vascular pulmonar,
care determina cresterea presiunii in circuitul mic cu
hipertensiune pulmonara [10,13].

Evaluarea antropometrica a copiilor cu AFI a con-
statat prezenta frecventa a tulburarilor de crestere: de-
ficit ponderal de gradul I s-a depistat la 50% copii, de-
ficit ponderal de gradul II — in 20% cazuri si doar 1/3
copii aveau o stare de nutritie corespunzatoare varstei.

Explorarea functiei pulmonare prin spirometrie s-a
efectuat la copiii cu alveolitd idiopatici in perioada in-
ternarii in Clinica Pneumologie pe fundal de exacer-
bare a bolii. Tulburarile functionale respiratorii au fost
marcate de o reducere importantd a FVC, cu valori de
53,92+7,66% si FEV — 54,38+9,3%, IT — 85,5+4,71%
prin care se confirma prezenta unor deregléri restrictive
severe la copiii cu AIF (fig. 2). Un component pato-
fiziologic important 1n realizarea alveolitei idiopatice
fibrozante este sindromul bronhoobstructiv. Indicele
ce caracterizeaza obiectiv starea functionala a siste-
mului bronsic este FEF,_ . care este considerabil re-
dus — 40,78+10,8%, si se atesta in dereglari pronuntate
obstructive la copiii cu alveolita idiopatica fibrozanta.
O caracteristica specifica a sindromului obstructiv este
oferita de indicele spirometric PEF, care prezintd valori
relative foarte reduse (49,47+8,9%), care corespund
sindromului bronhoobstructiv sever. Fiecare copil a
fost supus testului farmacodinamic cu salbutamol, care
a confirmat ireversibilitatea parametrilor specifici sin-
dromului obstructiv, astfel fiind exclus astmul bronsic
in cadrul diagnosticului diferential.

Pentru evaluarea sindromului bronhoobstructiv
sunt relevanti si parametrii MEF, care ofera detalii des-
pre tulburari de permeabilitate la diferite niveluri ale
arborelui bronsic, indici sensibili pentru diagnosticul
sindromului bronhoobstructiv discret (MEF,,, MEF_,
MEF ) care masoara obstructia la nivelul bronhiilor
mici, medii, mari. Pentru copiii din studiu indicii spi-
rometrici au prezentat valorile: MEF_, — 52,9+12,7%,
MEF, — 58,68+15,3%, MEF, — 53,58+15,9%, care
indica o reducere marcantd a permeabilitatii bronsice
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la diferite niveluri ale arborelui bronsic (fig. 2). Re-
zultatele cercetarii functionale respiratorii la copiii
cu AFT au pus in evidenta o implicare importanta si a
tulburarilor de tip obstructiv in tabloul general al me-
canismelor patofiziologice la acesti pacienti.

Concluzii. Alveolita idiopatica fibrozanta este o
afectiune pulmonara severa, care evolueaza cu sem-
ne clinice specifice, ca tusea uscata, insuficienta re-
spiratorie severa progresiva, asociata cu tulburari de
nutritie, hipocratism digital, hipertensiune pulmonara.
Cercetarile functiei pulmonare la copiii cu alveolitd
fibrozantd pulmonara demonstreaza prezenta deregla-
rilor restrictive severe asociate cu sindrom obstructiv,
tulburari de conductibilitate a bronhiilor.
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