PRESENTACION DE CASOS

Paciente con papilomatosis laringo-traqueo-
bronquial recurrente y empiema at necessitatis

Dificultades de diagnéstico y manejo
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Difficulties in diagnosis and management
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Resumen

Paciente masculino de 17 afios, con cuadro de PLR desde los 18 meses, al que se le han realizado
85 intervenciones a nivel laringo-traqueal, por lo que requiri6 traqueostomia permanente desde los
cinco afios, presentando cuadros de neumonias a repeticion con invasion papilomatosa a pulmén de
predominio derecho con aislamiento de actinomicetos; desarrollé empiema at neccesitatis del que se
aislaron miiltiples gérmenes multirresistentes con severo compromiso del parénquima pulmonar por
lo que requirié neumonectomia radical derecha en intento de controlar la infeccién. Fue manejado
con anfotericina B deoxicolato, meropenem, tigeciclina y polimixina B a pesar de lo cual presenta
empeoramiento del cuadro clinico con posterior choque séptico refractario que lo llevé a la muerte.
(Acta Med Colomb 2018; 43: 171-174)
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Abstract

A 17-year-old male patient, with a clinical picture of RRP sincel8 months of age, who underwent
85 interventions at the laryngo-tracheal level, requiring permanent tracheostomy from the age of
5, presenting recurrent pneumonia with lung papillomatous invasion of right predominance with
actinomycete isolation. He developed empyema at neccesitatis from which multiple multiresistant
organisms with severe compromise of the pulmonary parenchyma were isolated, which required
a right radical pneumonectomy in an attempt to control the infection. He was managed with am-
photericin B deoxycholate, meropenem, tigecycline and polymyxin B, despite which he presented
worsening of the clinical picture with subsequent refractory septic shock that led to his death. (Acta
Med Colomb 2018; 43: 171-174)
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Introduccion

La papilomatosis laringea recurrente (PLR) es una
entidad clinica poco frecuente causada por la transmisién
perinatal del virus del papiloma humano (VPH), se estima
una incidencia en menores de 14 afos de 4.3 casos/100 000
habitantes y en mayores de 15 afios de 1.8 casos/100 000
habitantes, que en muy pocos casos invade arbol bronquial
(1). El empiema at necessitatis (EN) es una complicacién
rara, con incidencia desconocida, definida como la extension
de un empiema o derrame pleural purulento hacia los tejidos
blandos adyacentes (2).
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Se presenta el caso de un paciente PLR de curso crénico
con extensidon pulmonar y posterior desarrollo de EN, un
escenario hasta el momento no descrito en la literatura,
identificando los problemas de diagndstico y tratamiento
presentados con el fin de mejorar intervenciones en el fu-
turo en otros pacientes que pudieren cursar con un cuadro
clinico similar.

Caso clinico

Paciente masculino de 17 afios, procedente de Girardot,
Colombia, con antecedente de PLR diagnosticada desde los
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18 meses de edad. Como antecedentes de importancia des-
tacan 85 intervenciones quirtirgicas a nivel laringo-traqueal
por multiples reactivaciones de la papilomatosis (alrededor
de cinco veces por afio) proceso que configuré un sindrome
de dificultad respiratoria crénica que requirié manejo con
traqueostomia permanente desde los cinco afios de edad.
Desde hace siete afios con extensién pulmonar progresiva
propiciando multiples episodios de neumonia complicada
(cinco en el dltimo afo que requirieron hospitalizacién), uno
de ellos de carécter necrotizante manejado con decorticacion
y pleurectomia hace dos afos.

Debido al cuadro clinico de neumonia a repeticion
debi6 recibir mdltiples esquemas antibiéticos, con tltima
hospitalizacién en diciembre de 2017 con tratamiento
antibiético con vancomicina y cefepima. Debido a que no
se presentaba mejorfa clinica, en enero de 2017 se realizé
fibrobroncoscopia y nasofibrolaringoscopia para determinar
si habfa mayor crecimiento de las lesiones papilomatosas
que estuvieran empeorando el prondstico del paciente y
pudieran ser tributarias de nueva correccién quirtirgica, se
evidencié que dichas lesiones generaban obstruccién sig-
nificativa de la trdquea (50%), se tomaron biopsias cuyos
cultivos reportaron actinomicetos sensibles exclusivamente a
quinolonas y sulfas. Posteriormente se evidencié formacion
de fistula en pared anterior de térax por lo que se decidi6
realizar imdgenes por tomografia en las que se evidenciaron
multiples consolidaciones y bronquiectasias generalizadas
predominantemente en l6bulo superior derecho, con exten-
sion a pared tordcica (EN) y osteomielitis en 2-3-4-5 arcos
costales derechos; cultivos de la secrecion de la pared to-
rdcica reportaron Klebsiella pneumoniae, con presencia de
betalactamasas tipo Amp C por antibiograma. En la Figura
1 se observan algunos de los hallazgos radiolégicos mds
destacados.

Por la complejidad del cuadro, el caso fue llevado a
junta médica con cirugia de térax, infectologia pediétrica,
pediatria y cirugfa pedidtrica quienes determinaron manejo
antibidtico de amplio espectro con vancomicina, ampicilina
y trimetoprim/sulfametoxazol y exdmenes complementarios
para descartar micobacterias, hongos, e inmunosupresion;
por tltimo, se indicé la realizacién de lobectomia superior
derecha. Los exdmenes descartaron la presencia de tuber-
culosis, neoplasias o inmunosupresion asociada.

El paciente fue llevado a cirugia el 4 de abril de 2017,
donde se confirma empiema at necessitatis con osteomielitis
de arcos costales 2-3-4-5 derivado de infeccién pulmonar
extensa, multiples papilomas en pulmén, destruccion de 16-
bulo superior pulmonar con absceso y fistula a pared anterior
de tdérax por lo que realizan neumonectomia radical derecha
en intento de controlar la infeccién. Se planed reseccion de
arcos costales y toracoplastia en un segundo momento qui-
rirgico y se tomaron nuevos cultivos. Microbiologia reporté
el crecimiento de Pseudomonas stutzeri, Staphylococcus
aureus meticilinorresistente con patrén hospitalario, Sco-
pulariopsis brevicaulis y Klebsiella oxytoca panresistente
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por lo que se cambia manejo antibiético a anfotericina B
deoxicolato, meropenem, tigeciclina y polimixina B.

Tras diez dias de tratamiento antibidtico se realiz6 nuevo
abordaje quirtdrgico que evidencié empiema at necessitatis
post neumonectomia derecha con extension anterolateral y
se realizé reseccion de arcos costales con drenaje, desbri-
damiento de tejidos blandos profundos de pared toricica y
pleurectomia, sin embargo, durante el posoperatorio inme-
diato el paciente desarrolla un trastorno de la oxigenacion
severo asociado a shock séptico y fallece.

Discusion

La PLR es una lesién usualmente benigna de laringe y
trdquea, causada por el virus del papiloma humano principal-
mente los serotipos 6, 11y 13; en nifios es de peor prondstico,
pudiendo requerir multiples procedimientos quirdrgicos
debido a la alta recidiva (2). Hasta el 50% de mujeres con
hijos con la enfermedad tienen condilomas genitales (3),
por lo que su presencia se considera el principal factor de
riesgo (4). Sin embargo, la transmisién vertical de una madre
con lesién condilomatosa al hijo durante el parto es de uno
entre 231-400 casos (5), siendo esta la forma de transmision
mds aceptada en nifios. El contacto del virus con la mucosa
laringea que llega a producir infeccién se asocia a inmuno-
deficiencias, por lo que en individuos inmunocompetentes
es de extrafia aparicion (6); en este caso se realiz6 tamizaje
para ambos escenarios los cuales resultaron negativos.

La extension pulmonar de la PLR se presenta en menos
de 1% de los casos, generalmente con un curso agresivo y
mal prondstico (4, 6). Este desenlace se relaciona directa-
mente con la aparicién de neumonias a repeticiéon debido
a la alteracion de las vias aéreas distales con presencia de
nédulos y quistes que pueden alterar el funcionamiento
del ascensor mucociliar, propiciando acumulacién de se-
creciones y aparicién de atelectasias y bronquiectasias lo
que favorece la colonizacién e infeccién a repeticiéon por
diversos microorganismos. En este caso clinico se produjo
un empiema con extension a los tejidos blandos de la caja
tordcica, complicacién conocida como EN, la cual es poco
frecuente, causada en su mayoria por M. tuberculosis, Acti-
nomyces spp, S.pneumoniae, E.coli, Aspergillus spp,y con
menor frecuencia S.aureus (7), congruente con este caso en
el cual se aislé Actinomyces spp, con el cual se ha descrito
el desarrollo de fistulas cutdneas en el contexto de EN de
curso crénico, caracterizado por la presencia de lesiones
granulomatosas destructivas de extensién progresiva (8).
Resulta importante realizar el diagnéstico diferencial del
EN con neoplasia, como en este paciente en quien la biopsia
realizada no report6 signos de malignidad.

Es importante analizar el caso clinico en el contexto
en el que se desarroll6 pues al estar en un pais en via de
desarrollo, no fue posible determinar el serotipo de VPH
causante de la papilomatosis laringea debido a que no se
contaba con acceso al equipo necesario para su tipifica-
cion. Adicionalmente, el tratamiento de eleccion segtin la
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Figura 1. En la imagen superior izquierda se observan hallazgos compatibles con empiema at necesitatis (flecha verde): compromiso pulmonar (absceso lobulo superior) con extension a tejidos
blandos de la pared tordcica dada por pérdida del plano graso entre cavidad pleural y la pared del térax acompaiiada de destruccion de arcos costales 2, 3,4y 5 secundario a osteomielitis
por extension del proceso pulmonar descrito (imagen derecha, reconstruccion 3D). En la imagen inferior izquierda se observan miiltiples bronquiectasias de paredes gruesas acompariadas de
muiltiples lesiones nodulares y quisticas (flechas amarillas) y un drea consolidativa que compromete segmento lateral de l6bulo medio del pulmon derecho (flecha roja).

literatura son los interferones recombinantes alfa a dosis
altas (9), un tratamiento de alto costo de muy dificil acce-
so para nuestra poblacién, situacién por la que el manejo
del paciente se limité a la intervencién quirtrgica de las
lesiones papilomatosas.

Se debe resaltar ademds la dificultad que se presentd en
este caso para el diagndstico de EN, donde se han descrito
como manifestaciones clinicas la presencia de masa indo-
lora en la pared tordcica sin signos inflamatorios, tos, dolor
pleuritico y disnea (7, 10), presentdndose sélo en casos
crénicos sintomas constitucionales y fistulas cutdneas (7).
En este caso el paciente lleg6 a presentar fistula cutdnea lo
que nos indica la cronicidad de esta patologia, sin embargo
es probable que el diagndstico haya sido tardio debido a
los multiples episodios de neumonia complicada recurrente
dirigiendo el tratamiento a la administracién de antibidtico
y posteriormente a realizar imdgenes diagnésticas de la via
aérea como la broncoscopia para realizar seguimiento de su
patologia pensando en la posibilidad de nueva intervencién
quirdrgica como se venia realizando, por lo que las imédgenes
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tomograficas de térax se realizaron solamente al presentar
la fistula cutdnea.

Se encontrd otro reporte en el cual también se identifica-
ban problemas para el diagndstico del EN (11), evidenciando
que es imprescindible contextualizar a la comunidad cienti-
fica sobre las manifestaciones clinicas de ambas patologias,
dado que son poco comunes, con el fin de mejorar el pro-
noéstico de estos pacientes, teniendo en cuenta que retrasar
el drenaje de un EN aumenta el riesgo de ocurrencia de
complicaciones.

Conclusién

La PLR y el EN son patologias de muy baja prevalencia
lo que hace que puedan ser desconocidas por los clinicos
dificultando su diagndstico y tratamiento oportuno por lo
que resulta importante contextualizar sobre sus posibles
presentaciones y causas de errores diagndsticos. En paises
en via de desarrollo la situacién se ve agravada debido a
la dificultad en el acceso a medicamentos y paraclinicos
tal como se evidencid en este caso. Resulta importante la
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descripcidn de complicaciones como el EN en el contexto
de PLR, una asociacién auin no descrita en la literatura y
sus dificultades para el diagndstico y tratamiento con el
fin de mejorar estos aspectos en la practica clinica y asi el
prondstico de los pacientes, se espera que este reporte pueda
dar pie a futuros estudios o intervenciones que contribuyan
a mejorar este panorama.
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