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La enfermedad intersticial (EI) es una entidad rara en pediatría, con una prevalencia aproximada de <1 por 100000 niños, a diferencia de los adultos que es de 60-80 por 100000. En THORAX 2015, Andrew Bush y colaboradores publicaron unas guías, para estandarizar un seguimiento y protocolo de tratamiento, teniendo en cuenta la escasa evidencia para esta entidad.

Para esto presentaron los siguientes puntos a tener en cuenta en la evaluación de la enfermedad intersticial: 

1. Clínica: Dependerá de la edad del paciente. Si es un recién nacido podrá presentarse como un distrés respiratorio en un bebé de término sin causa aparente. Si se trata de un niño menor de 2 años los síntomas pueden ser trastornos en el crecimiento, agitación, tos seca y sibilancias en el 25%. Los signos incluyen hipoxia, taquipnea, rales en la auscultación e hipertensión pulmonar. Y si es un niño entre 2 a 16 años podrán presentar los mismos signos y síntomas que el grupo anterior más disnea con el ejercicio.  Uno de los signos que mencionan los autores como primera anormalidad en la EI es la hipoxemia.

2. Imágenes: La Rx de tórax puede ser normal o mostrar anormalidades inespecíficas. La tomografía de tórax de alta resolución sirve para evaluar la presencia y extensión de la enfermedad, mientras que en algunos casos puede ser diagnóstica. Pero para arribar al diagnóstico también hay que contar con una buena anamnesis, análisis de sangre, BAL y/o biopsia pulmonar. 
3. Estudios de función pulmonar: El rol de la fx pulmonar en lactantes es poco claro. En aquellos niños más grandes que puedan realizar maniobras aceptables el patrón característico es el restrictivo. La DLCO estará disminuída, mientras que si se trata de una hemorragia pulmonar estará aumentada.

4. Ecocardiograma: Para evaluar la presencia de hipertensión pulmonar

5. Análisis de sangre: Se pueden agrupar en a. Genéticos, b. Inmunológicos (Neumonía intersticial linfoidea), c. Autoanticuerpos (Proteinosis alveolar), d. Exposición medioambiental (Neumonitis por hipersensibilidad), e. Misceláneas 

6. Estudios Invasivos: Broncoscopía flexible: La broncoscopía con BAL puede ser diagnóstica en síndromes hemorrágicos, proteinosis alveolar y enfermedad eosinofílica. Es muy importante contar con laboratorios que puedan realizar análisis microbiológicos como también las tinciones específicas de los distintas entidades o marcadores como el CD1a para la histiocitosis de células de Langerhans.

                    Biopsia pulmonar: El momento de realizarla es controversial. Debe ser realizada por cirujano de tórax con experiencia y no debe ser superficial por no contener vía áerea distal.
Destacan el trabajo equipo con pares experimentados en el tema para arribar el diagnóstico.
El tratamiento propuesto se puede observar en la tabla
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Seguimiento: Es al 1, 2, 3, 6 y 12 meses y luego anualmente. Signos a monitorear son: frecuencia respiratoria, cardíaca, peso, saturación de oxígeno aire ambiente en vigilia y con el ejercicio, y evaluar la presencia de hipertensión pulmonar.  Las Rx de tórax realizarlas al diagnóstico, a los 6 y 12 meses. Espirometrías en cada consulta y DLCO y pletismografía una vez por año.
No está definido o del todo claro cómo definir una exacerbación pulmonar en EI.
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