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Resumen

La hipoplasia pulmonar es una entidad clinica con escasa inci-
dencia dentro de la patologia broncopulmonar. En muchas oca-
siones no se diagnostica. Otras veces, el retraso en la catalo-
gacion de dicho cuadro clinico puede originar graves problemas
al paciente o llevar a la realizacion de mltiples pruebas diag-
nésticas molestas para el enfermo y sus familiares o genera-
doras de un importante gasto para el Servicio Nacional de
Salud.

En cuanto a la etiopatogenia, hoy en dia se concede impor-
tancia a otras causas de hipoplasia pulmonar diferentes a las
habitualmente descritas, relacionadas con la ocupacién del
espacio intratoracico o con malformaciones del tracto urina-
rio. Asi, los estudios mas recientes se dirigen a evaluar los
efectos de la disminucion de la presion intramnidtica y los mo-
vimientos respiratorios fetales sobre el pulmén; estos dos
factores mantendrian una expansién pulmonar adecuada,
fundamental para el crecimiento y la maduracién estructural
del pulmén fetal.

Los enfermos con hipoplasia pulmonar presentan una sinto-
matologfa muy diversa, desde infecciones respiratorias recu-
rrentes a cuadros mas o menos graves de dificultad respirato-
ria. El diagnéstico se establece mediante una radiografia
simple de térax con una buena visualizacion de las vias respi-
ratorias centrales, como la traquea y los bronquios principales.
En determinados casos, se debe efectuar una tomografia com-
putarizada (TC) tordcica, con reconstruccion tridimensional de
la via respiratoria y el &rbol vascular si se dispone de la técnica
(TC multidetector), gammagrafia de ventilacion-perfusion o fi-
brobroncoscopia, que pueden ser muy (tiles en el diagnéstico,
el seguimiento y el tratamiento de estos pacientes. El diagnés-
tico prenatal también se puede establecer mediante ecografia
Doppler.

Este trabajo pretende Ilamar la atencién sobre este tipo de
enfermedad que todo pediatra debe conocer para evitar los
problemas que acabamos de sefalar.
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Abstract

Title: Lung hypoplasia: a source of diagnostic errors

Lung hypoplasia is an uncommon bronchopulmonary disease
that is often misdiagnosed or diagnosed after an unnecessary
delay. This delay or error in diagnosis can result in an increase
in the associated risks, as well as the performance of diagnostic
tests that may cause discomfort to the patient and concern to
the family. Furthermore, needless and costly expenditures of
the limited resources of the National Health Service system are
accrued.

The most commonly reported causes of lung hypoplasia are
related to invasion of the intrathoracic space or to anomalies
of the urinary tract. Currently, investigation is being focused on
the effects of reduced intra-amniotic pressure and fetal breath-
ing movements that maintain a high level of lung expansion on
the normal growth and structural maturation of the fetal lung
as possible causes of lung hypoplasia.

Patients with lung hypoplasia frequently present a wide range
of symptoms, ranging from recurrent respiratory infections to
more or less severe respiratory distress. Diagnosis is based on
a chest x-ray in which the central airways, such as the trachea
and main bronchi, can be clearly seen. A computed tomography
(CT) scan, multiplanar and three-dimensional multi-detector
row CT in special cases, ventilation-perfusion scintiscan or
bronchoscopy should also be performed, as they are very useful
in the diagnosis and follow-up of these patients. Prenatal dia-
gnosis is possible using Doppler ultrasonography.

This study focuses attention on the clinical conditions and
symptoms that all pediatricians and specialists in respiratory
medicine should take into account when making the diagnosis
of lung hypoplasia.
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Introduccion

Existe una amplia variedad de anomalias del desarrollo del
aparato respiratorio. Entre ellas destacan las alteraciones de
las proteinas del surfactante, la displasia alveolocapilar o aci-
nar/alveolar, las alteraciones generalizadas del crecimiento y
desarrollo pulmonar, como la hipoplasia pulmonar y sus dife-
rentes grados y, por Gltimo, las malformaciones congénitas
broncopulmonares clasificadas en un amplio sentido como le-
siones quisticas, entre las que se encuentran la malformacion
adenomatoidea quistica, los quistes broncogénicos, el secues-
tro intralobar o extralobar, el enfisema lobar congénito y quis-
tes entéricos o mesoteliales’.

Los defectos del desarrollo del aparato respiratorio tienen
una escasa incidencia, aunque, en las Ultimas décadas, el in-
cremento del uso de la ecografia prenatal ha propiciado un
importante aumento del diagndstico de muchas de estas ano-
malias, sobre todo de las lesiones quisticas ocupantes de es-
pacio, con el consecuente incremento de la terapia intervencio-
nista precoz en muchos casos.

Las alteraciones generalizadas del crecimiento y el desarro-
llo pulmonar, como la hipoplasia pulmonar y los defectos aso-
ciados, son, en un alto porcentaje, asintomaticas o detectadas
como hallazgos casuales por exploraciones de imagen rutina-
rias en el contexto de un proceso agudo. También pueden ser
detectadas como imdgenes radiolégicas persistentes a pe-
sar de un tratamiento supuestamente adecuado. En ciertos
casos, el diagnéstico se puede establecer durante la ecograffa
prenatal de control en cualquier embarazo.

Siguiendo la clasificacion de Schneider y Schwalbe de 1912,
se distinguen tres tipos de alteraciones del crecimiento y de-
sarrollo pulmonares:

e Agenesia. Ausencia completa del pulmén incluyendo pa-
rénquima, bronquios y vasos.

e Aplasia. Existencia de estructura bronquial rudimentaria
con ausencia de tejido pulmonar y vasos.

e Hipoplasia. Presencia de parénquima, bronquios y vasos
escasamente desarrollados.

La agenesia y la aplasia ocurren en el periodo embrionario,
mientras que la hipoplasia puede tener su origen en cualquier
etapa de la gestacion?, aunque parece que en los dos dltimos
meses es cuando se desarrollan la mayorfa de las malfor-
maciones®.

La etiologia de este tipo de defectos del desarrollo es des-
conocida, habiéndose involucrado factores viricos, genéticos,
mecanicos y otros agentes teratogénicos*”’.

La disminucién de volumen del pulmén afectado secundaria
a una masa ocupante de espacio, como la hernia diafragmati-
ca, es la anomalfa asociada con méas frecuencia a la hipopla-
sia pulmonar. También estan asociadas a esta entidad una
gran variedad de malformaciones musculosqueléticas de la

caja tordcica, alteraciones del desarrollo del diafragma, rifion
o tracto urinario (oligohidramnios) y disminucion del liquido
intrapulmonar®?. Los movimientos respiratorios fetales y la
presién intramnidtica sin oligohidramnios desempefian un pa-
pel fundamental en el desarrollo del pulmén fetal’™®", de tal
forma que alteraciones en estos factores pueden producir hi-
poplasia pulmonar.

La localizacion puede ser subsegmentaria, segmentaria, lo-
bar, pulmonar unilateral o, raramente, bilateral', no existiendo
predominio por uno u otro lado.

No hay diferencias en la distribucion por sexos34'3,

Como los pacientes pueden permanecer asintomaticos du-
rante afios?, e incluso toda la vida®, la verdadera incidencia de
hipoplasia pulmonar podria ser méas elevada de lo tradicional-
mente descrito®.

Como se ha apuntado, es muy probable que la incidencia de
hipoplasia pulmonar sea mucho mayor de lo que se piensa, y
esto es especialmente cierto respecto a los casos con minimas
alteraciones en el desarrollo broncovascular pulmonar. De he-
cho, existen muchas posibilidades de que procesos de apari-
cién en el periodo neonatal inmediato, sobre todo relacionados
con pequefias fugas en el liquido amnidtico o situaciones —ya
descritas al hablar de |a etiopatogenia de la enfermedad— que
intervengan tardiamente en la gestacion o acttien de una forma
menos agresiva, puedan estar relacionados con grados leves
de hipoplasia pulmonar. Asi ocurre con algunos lactantes que
presentan taquipnea persistente en los primeros meses de vi-
da; segln algunos autores, este cuadro puede ser la forma de
presentacion de una hipoplasia pulmonar de grado leve™.

Por lo tanto, existen grados diferentes de defectos pulmo-
nares de este tipo, y la agenesia pulmonar es el proceso mas
grave, pasando por grados moderados de afectacion vy lle-
gando a situaciones muy leves en individuos practicamente
asintomaticos que nunca se llegarfan a diagnosticar. Ldgica-
mente, el cuadro clinico dependera de la gravedad de la mal-
formacion. Lo mds frecuente es la presencia de un amplio
abanico de sintomas que van desde infecciones respiratorias
recurrentes a dificultad respiratoria mas o menos importan-
te245 También pueden presentarse como crisis de broncos-
pasmo'®, edema pulmonar en relacion con las alturas'® e in-
cluso hemoptisis secundaria a sustitucién de la circulacion
pulmonar por la sistémica'. La disminucion del volumen del
hemitérax afectado sélo aparece en adolescentes y en la eta-
pa adulta segin algunos autores?, aunque puede aparecer en
la edad pedidtrica, como ha ocurrido en uno de los casos ana-
lizados. Es preciso vigilar la aparicion de hipertensién pulmo-
nar si existe un defecto cardiaco asociado o comunicacion
entre la circulacion pulmonar y sistémica®'2 En la tabla 1 se
muestran las complicaciones que pueden surgir en este tipo
de enfermos.

El diagnéstico se establece mediante la realizacion de una
radiografia de térax donde las vias respiratorias centrales, co-
mo la trdquea y los bronquios principales, se visualicen con
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Posibles complicaciones de hipoplasia pulmonar

® Broncospasmo

© Hemoptisis

e |nfecciones respiratorias recurrentes

o (Obstruccion de las vias respiratorias centrales
e |nsuficiencia cardiaca

® Hipertension pulmonar

e Edema pulmonar relacionado con la altitud

claridad. En ocasiones se debe efectuar una TC toréacica, fibro-
broncoscopia 0 gammagrafia de ventilacién-perfusion, ya que
son pruebas muy Utiles para el diagnéstico, seguimiento y tra-
tamiento de determinados pacientes'®'8'% En casos especiales
es necesaria la utilizacién de exploraciones complementarias
mas complejas, como la TC multidetector (con reconstruccio-
nes tridimensionales)?’ o la resonancia magnética. Se ha ex-
puesto recientemente que esta Gltima puede ayudar en el ana-
lisis de la anatomfa vascular y de la via respiratoria de una
forma menos agresiva?'?, aunque sigue sin definirse como
una prueba importante en el diagnéstico de este tipo de enfer-
medades, sobre todo tras la aparicién de la TC multidetector y
la reconstruccion anatémica de los vasos y la via respiratoria?
que ha relegado también en casos muy especiales a la arterio-
graffa digital. Es posible actualmente diagnosticar la hipoplasia
pulmonar antes del nacimiento combinando ecografia Doppler
codificado en color y Doppler pulsado, visualizando la circula-
cion pulmonar fetal y la forma y velocidad de las ondas del
flujo sanguineo pulmonar?.

Hasta en un 50% de casos existe asociacién con malforma-
ciones cardiovasculares, gastrointestinales, genitourinarias,
neuroldgicas o musculosqueléticas?*®. El prondstico varfa y
depende de las malformaciones asociadas®.

Clasicamente se ha descrito que los defectos del desarrollo
del lado derecho tienen peor pronéstico por presentar un indice
mayor de malformaciones asociadas?®'2 y por incremento del
riesgo de infeccion del pulmén sano al vaciarse el contenido
del mufion bronquial por el desplazamiento mediastinico?#12,

La mortalidad es mayor en el primer afio de vida*®,

Casos clinicos

Este trabajo se basa en el seguimiento realizado de 48 enfer-
mos con hipoplasia pulmonar. De este grupo de pacientes, se
eligieron cuatro casos con problemas y retraso en el diagn6sti-
co con el fin de realizar una llamada de atencién sobre estas
no demasiado raras enfermedades, que a veces pasan desaper-
cibidas en la practica médica habitual.

Estos cuatro casos fueron remitidos con los siguientes diag-
nésticos: tuberculosis pulmonar resistente al tratamiento,
bronquitis disneizante con condensacién basal izquierda per-
sistente, bronquiolitis por virus respiratorio sincitial (VRS) con

colapso pulmonar derecho y procesos broncopulmonares de
repeticién con condensacion pulmonar no resuelta. En todos
los casos la evolucién no fue la esperada para el diagnéstico
inicial.

Caso 1

Varén de 11 afios con antecedentes de bronquiolitis a los 3
meses, bronquitis de repeticion hasta los 3 afios y neumonia
del I6bulo superior izquierdo a los 9 afios. Consulta en el hos-
pital de procedencia por cuadro clinico consistente en febricu-
la, tos y expectoracién hemoptoica. Ante la existencia de con-
tactos familiares con tuberculosis y radiologia de térax con
aumento de densidad en el Iébulo superior izquierdo, y a pesar
de la negatividad de la prueba de la tuberculina, se decidié
iniciar tratamiento en su centro de origen con tuberculostati-
cos, que fueron mantenidos durante 12 meses sin resolucion
radiolégica. La exploracién clinica fue normal salvo la detec-
cién de una hipoventilacion en la region superior del hemitérax
izquierdo en la auscultacién pulmonar.

Las pruebas complementarias, incluyendo hematimetria, ve-
locidad de sedimentacion globular, bioquimica e inmunoglobu-
linas, fueron normales. El cultivo de esputo evidencié abundan-
tes colonias de Pseudomonas fluorescens.

La radiografia de térax mostrd hiperinsuflacion del pulmén
izquierdo, méas significativa en el [6bulo superior, asf como
una mala definicion del bronquio principal y bifurcacién iz-
quierda con disminucién global de la vasculatura pulmonar e
imagenes parenquimatosas parahiliares compatibles con ta-
ponamientos bronquiales (figura 1). En la gammagrafia de
perfusion se observaron defectos de perfusion en el I6bulo
superior izquierdo acompafados de una hipoperfusion global
en el 6bulo inferior del mismo lado. En la gammagrafia de
ventilacién se evidenciaba ausencia de ventilacion del I6bulo

Figura 1. Radiografia de térax: hiperinsuflacion del pulmdn
izquierdo con mala definicion de la via respiratoria del mismo lado
y disminucién de la vasculatura pulmonar, mas acentuada en el
Iébulo superior izquierdo
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superior izquierdo y lingula con ventilacion conservada en el
[6bulo inferior izquierdo. En el corte axial de la TC toracica en
la bifurcacion traqueal se observaba una disminucion de la
vascularizacion reflejada por una hipertransparencia pulmo-
nar. Ademas, existia una mala definicién del arbol bronquial
izquierdo e imagenes condensativas sugestivas de tapona-
mientos bronquiales (figura 2).

La broncoscopia demostré una ausencia del orificio de salida
del bronquio del I6bulo superior izquierdo, hipoplasia del bron-
quio del l6bulo inferior izquierdo y malformacién del bronquio
de la lingula. La ausencia de arteria del |6bulo superior izquier-
do fue claramente observada en la arteriografia digital.

Los estudios de funcién pulmonar dieron como resultado una
disfuncion ventilatoria mixta con patrén restrictivo leve.

Se establecid el diagnéstico de hipoplasia pulmonar izquier-
da con malformacién bronquial maltiple y agenesia de la arte-
ria del I6bulo superior izquierdo.

Caso 2

Var6n de 7 meses con antecedentes de prematuridad, distrés
respiratorio tipo Il y procesos broncopulmonares de repeticion
acompanados de broncospasmo, que es remitido para estudio
por imagen radiolégica con aumento de densidad basal izquier-
da persistente desde los cinco meses de vida. Habia precisado
varios ingresos hospitalarios por insuficiencia respiratoria du-
rante los dos dltimos meses y se habian efectuado mdaltiples
pruebas complementarias.

En la exploracién clinica se observé retraso pondoestatural
con peso y talla en —1,8 y—3,1 desviaciones estandar (DE), res-
pectivamente. El térax estaba normoconfigurado y se eviden-
ciaba polipnea y tiraje subcostal moderado. En la auscultacion
pulmonar se escuchaban roncus, sibilancias de predominio es-

"'-.___l_________—_______-'

piratorio y ruidos transmitidos desde vias altas diseminados
por ambos campos pulmonares.

Se realizd un hemograma con férmula y recuento, asf como
bioguimica, inmunoglobulinas y prueba de tuberculina, sin ob-
servar nada anormal.

La radiografia de térax mostré un pulmén izquierdo con aire
en su interior, de menor tamafio que el derecho, con desequili-
brio de estructuras mediastinicas desplazadas hacia el lado
izquierdo. Eran visibles la traquea y el bronquio principal iz-
quierdo, lo que sugeria la ausencia de atelectasia en los
I6bulos superior e inferior. Asimismo, el pulmén derecho esta-
ba aumentado de tamafio, compensando la anomalia descrita
(figura 3). Las iméagenes de la TC toracica confirmaron la asi-
metria de volumen pulmonar, asf como la herniacion de estruc-
turas hacia el lado patolégico. Existia una buena definicién
bronquial, con tamafo menor de los bronquios en el lado iz-
quierdo comparado con el contralateral, asi como una disminu-
cion de la vascularizacion en el lado afectado. Existian también
imagenes infiltrativas por enfermedad broncopulmonar conco-
mitante (figura 4). La gammagrafia de perfusion evidencié una
ausencia de visualizacién del pulmén izquierdo.

La fibrobroncoscopia reveld una disminucion de tamafio de
los bronquios del lado izquierdo. La arteriografia pulmonar
mostraba una falta de definicién de la morfologia de la arteria
pulmonar izquierda, siendo visible inicamente un pequefo mu-
fion (sefialado con una flecha negra) relacionado con el rudi-
mento de la arteria pulmonar de ese lado. También existia un
aumento compensador de la vascularizacién del lado derecho,
incluida la arteria pulmonar (sefialada con una flecha abierta
en la figura 5).

Se establecid el diagnéstico de hipoplasia pulmonar izquier-
da e hipoplasia de la arteria pulmonar del mismo lado.

Figura 2. Seccidn de TC tordcica: hiperaireacion del pulmén
izquierdo con escasa definicién del drbol bronquial y vascular.
Existen imagenes confluentes sugestivas de retencion de
secreciones bronquiales

Figura 3. Radiografia posteroanterior de térax: desplazamiento del
mediastino hacia la izquierda y volimenes pulmonares asimétricos.
Son visibles la traquea y el bronquio principal izquierdo

©2006 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados



(Acta Pediatr Esp. 2006, 64: 260-268)

10

264

Figura 4. TC tordcica: disminucién de tamafio del pulmén izquierdo
con desplazamiento del mediastino hacia el mismo lado. La via
respiratoria del lado izquierdo es de menor calibre; también existe
una disminucién de la vascularizacion en ese mismo lado

Figura 5. Arteriografia pulmonar: arteria pulmonar izquierda rudimentaria
(sefalada con flecha negra) y un légico incremento de la vascularizacion
pulmonar derecha, incluida la arteria pulmonar (flecha abierta)

Caso 3

Varén de 5 meses con antecedentes de sufrimiento fetal agudo
que precisd reanimacion profunda por un expulsivo prolongado
y que tuvo que ser ingresado durante 7 dias. Entre los datos
recogidos en la anamnesis destacd la «respiracion rapida des-
de el nacimiento» referida por la madre. A los 5 meses de vida
fue diagnosticado de bronquiolitis por VRS y atelectasia pul-
monar derecha masiva, por lo que fue remitido a la unidad de
cuidados intensivos, donde se efectuaron diversas pruebas
complementarias.

En la exploracion clinica presentaba un peso con —2 DE, discreta
asimetria tordcica con polipnea v tiraje subcostal e intercostal leve,
e hipoventilacion en el hemitérax derecho a la auscultacién pulmo-
nar; los tonos cardiacos eran audibles en el hemitérax derecho.

Figura 6. Radiografia posteroanterior de térax: desplazamiento
hacia la derecha de las estructuras mediastinicas y vias
respiratorias centrales con una reduccién evidente del volumen
pulmonar derecho

Figura 7. TC tordcica: pulmén derecho disminuido de tamaiio
y estructuras mediastinicas desplazadas hacia el lado derecho

Se realizaron hematimetria y bioquimica, que fueron norma-
les, y prueba de la tuberculina, con resultado negativo.

La radiologfa toracica mostraba un hemitérax derecho con
aireacion casi imperceptible y disminucién del volumen pulmo-
nar con desviacion de la trdquea, el resto del arbol bronquial y
el mediastino hacia el lado derecho; existia también un aumen-
to de la vascularizacién del pulmén contralateral (figura 6). La
gammagrafia de perfusién mostraba ausencia completa de
perfusién en el pulmén derecho.

En la TC tordcica, el pulmén derecho aparecia muy reducido
de tamafio, con dificil valoracion de estructuras bronquiales.
También se observaban zonas de hipertransparencia, pese al
menor tamafo del pulmdn, con disminucién de la vasculariza-
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Figura 8. Arteriografia pulmonar: ausencia de vasos pulmonares
en el lado derecho con evidente hipertrofia de la arteria pulmonar
izquierda (flecha negra) y retorno venoso pulmonar anémalo a la
vena cava inferior (flecha abierta)

cion; las estructuras mediastinicas estaban desplazadas hacia
el lado derecho (figura 7). El ecocardiograma evidencid dextro-
cardia con situs solitus; no se pudo visualizar |a arteria pulmo-
nar derecha. Mediante el broncoscopio flexible se visualizd
una ausencia total de bronquios del I6bulo superior derecho y
l6bulo medio, asi como una disminucion de tamafo del bron-
quio del I6bulo inferior derecho. La arteriografia demostré la
practica ausencia de la vascularizacion del pulmén derecho,
sugiriendo hipoplasia de la arteria pulmonar derecha, siendo
este defecto mas evidente en la regién superior. También exis-
tia hipertrofia de la arteria pulmonar izquierda con vasculariza-
cion normal en ese pulmdn (sefialado con flecha negra). Tam-
bién se observd un drenaje venoso anémalo a la vena cava
inferior (sefialado con flecha abierta) (figura 8).

Se establecid el diagnéstico de agenesia del I6bulo superior
derecho y I6bulo medio, e hipoplasia del I6bulo inferior derecho
con drenaje venoso anémalo parcial a vena cava inferior.

Caso 4

Mujer de 11 afos con antecedentes de bronquitis y neumonias
de repeticién desde los 2 afios. A partir de los 8 afios presenta
disnea con el gjercicio y procesos broncopulmonares acompa-
fiados de tos y dificultad respiratoria. A los 11 afios consulta
por cuadro clinico consistente en fiebre, dolor torécico y difi-
cultad respiratoria. Fue diagnosticada de neumonfa del I6bulo
superior izquierdo; sin embargo, y a pesar del tratamiento, la
imagen radiolégica persistia. En la exploracion clinica presen-
taba un peso y una talla en limites bajos de la normalidad y una
auscultacion pulmonar con clara disminucién del murmullo
vesicular en el plano anterior del hemitérax izquierdo.

Se realiz6 un andlisis de sangre con hematimetria completa,
bioquimica e inmunoglobulinas, con resultados normales. La
prueba de la tuberculina fue negativa.

Figura 9. Radiografia de tdrax: asimetria de ambos hemitdrax con
volumen pulmonar izquierdo pequefio y desviacion del mediastino
hacia el lado izquierdo. También se objetiva una disminucion del
tamafio del bronquio izquierdo y una deficiente vascularizacion
del pulmén del mismo lado

En la radiografia de térax resaltaba la asimetria de tamafio
de ambos pulmones con disminucién de volumen del pulmén
izquierdo. Existia una desviacion de la linea de reflexion pleu-
ral anterior hacia el lado izquierdo por herniacién del pulmén
contralateral, asi como desplazamiento mediastinico hacia el
mismo lado. También se apreciaba una disminucién de tamafio
del bronquio izquierdo y de la vasculatura del pulmén izquierdo
en comparacion con el lado derecho (figura 9). La gammagrafia
de perfusién evidencié una hipoperfusion global del pulmén
izquierdo.

La broncografia, realizada en los afios ochenta, mostraba
ausencia de relleno del bronquio superior izquierdo con signos
de un menor desarrollo del resto de la arborizacién bronquial
visible (figura 10). En la arteriografia se observaba una dismi-
nucién del tamafio y la ramificacion de la arteria pulmonar iz-
quierda, y en la funcién pulmonar, una disfuncién ventilatoria
mixta de intensidad moderada.

Se establecid el diagnéstico de hipoplasia pulmonar izquier-
da con hipoplasia de la arteria pulmonar izquierda.

Atodos los pacientes se les realiz6 un estudio cardioldgico
y otras pruebas encaminadas a descartar la presencia de
malformaciones concomitantes (ecografia abdominal, serie
0sea, etc.).

Discusion

La descripcion de la historia clinica de estos cuatro pacientes
es una muestra fehaciente de lo problematico que es, en mu-
chas ocasiones, llegar al diagndstico de entidades clinicas que,
aunque poco frecuentes, no son demasiado raras para no ser

consideradas en la practica médica habitual. Los defectos del
desarrollo del aparato respiratorio pertenecen a este grupo, y
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Figura 10. Broncografia:
ausencia del bronquio
superior izquierdo y
resto de arborizacion
bronquial escasamente
desarrollada

es necesaria una alta sospecha clinica para evitar fallos o re-
trasos en el diagnéstico. Asimismo, una lectura adecuada de la
radiologia convencional de térax es de suma importancia.

Es importante ser conscientes de la alta frecuencia de defec-
tos broncopulmonares secundarios a agentes externos. La ac-
cion de estas noxas puede desembocar en una lesion grave del
tracto respiratorio que puede originar alteraciones dificiles de
diferenciar de las causas congénitas en muchas ocasiones. En
el primer paciente descrito se podria sospechar que un agente
etioldgico tipo virus o Mycoplasma habria actuado sobre un
pulmén inmaduro durante los estadios iniciales de su desarro-
llo. Sin embargo, tras estudiar detenidamente las imagenes
donde se muestra una ausencia completa de la arteria del 16-
bulo superior y la presencia de malformaciones bronquiales
multiples, proponemos una causa congénita antes que una pa-
tologia adquirida. Ademaés, las alteraciones del funcionalismo
pulmonar, técnicas de imagen y proceso clinico evolutivo no
mejoraron tras el tratamiento con fisioterapia respiratoria, te-
rapia antinflamatoria y antibioticoterapia intensiva para las
infecciones respiratorias.

Nos hicimos la misma pregunta con el caso 4. En este pa-
ciente fue mas diffcil clarificar si la patologia de base era con-
génita o adquirida, incluso estando presentes las mismas alte-
raciones clinicas, funcionales y de imagen a lo largo del tiempo
y a pesar de recibir tratamientos adecuados. En este caso es
posible que una agresion externa pudiese haber producido las
alteraciones descritas.

En nuestra opinién, el conocimiento previo de esta patologia
y la experiencia acumulada con los afios, junto con el incre-
mento del ndmero de diagnésticos, han sido factores importan-
tes que han conllevado una deteccién mas rapida de la enfer-
medad. Asimismo, la utilizacién de pruebas complementarias
ha disminuido en nimero y complejidad.

Hoy en dia se considera que sélo mediante radiografias
con una adecuada definicion de vias respiratorias centrales,
utilizando un filtro si fuera preciso y con alto kilovoltaje, asf
como con el uso de la TC y la gammagrafia de ventilacion-
perfusion, se puede establecer el diagnéstico en la mayoria
de los casos.

La fibrobroncoscopia puede ser muy Util en diversas ocasio-
nes para definir muchas de las malformaciones concomitantes
del &rbol bronquial, y para algunos grupos serfa imprescindible
SU Uso.

La angiografia digital no esta indicada en la actualidad, ya
que cuando es necesario un conocimiento mas exacto de la
anatomia de la malformacién o si se sospechan defectos vas-
culares concomitantes, la utilizacion de la TC multidetector con
reconstrucciones tridimensionales resolvera, habitualmente, la
mayoria de los problemas diagnésticos, siendo esencial previa
a la cirugia en caso de malformaciones broncovasculares pul-
monares sin hipoplasia pulmonar. En caso de posibles malfor-
maciones de las venas pulmonares, la ecograffa toracica puede
ser de gran ayuda.

En los primeros casos, diagnosticados hace afios, hemos
realizado un gran nimero de pruebas para documentar lo mejor
posible estas anomalias, aunque ahora pensamos que algunas
de ellas eran innecesarias. Es obvio que la broncografia no es
atil en la actualidad, aunque presentamos este caso anecddti-
€0 por no existir en aquellos momentos, a nuestro modo de ver,
pruebas méas sensibles. Hoy en dia esta técnica esta en desuso
debido a la utilizacion de la TC tordcica.

Otro tipo de exploracién que debe ser tenida en cuenta, es-
pecialmente en casos mas leves, es la medida de los volime-
nes pulmonares, aunque, dada la influencia de otros factores,
basar el diagndstico sélo en esta prueba no es prudente.

En los casos de hipoplasia pulmonar leve, donde los sinto-
mas practicamente no existen, o en casos de taquipnea persis-
tente en lactantes sugestiva de hipoplasia pulmonar, no cree-
mos conveniente hacer un gran nimero de pruebas o estudios
complejos. En estos casos, sélo una radiografia de térax con-
vencional bien realizada técnicamente o estudios de volime-
nes pulmonares con pletismografia o técnica de dilucién con
helio, si estan disponibles en el centro, deberfa ser suficiente
para efectuar una aproximacién diagnéstica.

En los casos de hipoplasia aislada, la sintomatologia suele
resolverse con el tiempo. Sin embargo, en todos los casos es
importante descartar la posible asociacién con otras enferme-
dades, como infecciones, fibrosis quistica, deficiencias inmu-
nolégicas y otros problemas menos frecuentes o de otro origen,
como cardiopatias congénitas o errores innatos del metabolis-
mo, a fin de realizar un diagnéstico precoz e iniciar el trata-
miento lo antes posible.

En la figura 11 se muestra el esquema diagndstico.

La ecografia torécica puede ser utilizada como complemento
diagnéstico en ciertos casos, al ser una técnica no lesiva, co-
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Sospecha diagnéstica

Radiografia de torax con visualizacion de las vias

respiratorias centrales (tréquea, carina, grandes bronquios)

TC tordcica convencional

Visualizacion
de las venas
... Ventilacion
Pendiente de definir
... Csos especiales
... Casos especiales
.. En desuso

Ecografia tordcica

Fibrobroncoscopia..
Resonancia magnética

Gummugrufiu ventilacion-p
TC multidetector..
Arteriografia digital

Figura 11. Propuesta de algoritmo diagndstico de hipoplasia
pulmonar

moda, facil de realizar y muy econémica. Dejaremos el resto de
técnicas anotadas en el esquema para casos muy especiales,
y siempre en orden de mayor a menor utilidad, de arriba abajo
en el esquema descrito.

En casos muy especiales?*? |a biopsia pulmonar puede
constituir una opcién. Sin embargo, en la mayorfa de las oca-
siones esta prueba tan cruenta no estd indicada ya que, aun-
que la afectacion broncovascular pulmonar sea congénita o
adquirida, el seguimiento y el tratamiento variaran poco en uno
u otro caso.

El tratamiento global de la hipoplasia pulmonar es de sopor-
te en la mayoria de los casos, con fisioterapia respiratoria vy
tratamiento intensivo de las infecciones broncopulmonares. En
caso de afectacion aislada de un I6bulo, la reseccién podria
estar indicada si hubiera sintomatologia infecciosa o hemodi-
namica importante?. En los casos con hemoptisis puede inten-
tarse la embolizacion de las arterias sistémicas o una lobecto-
mia 0 neumonectomia'’. Si se demuestra broncospasmo, el uso
de broncodilatadores o antinflamatorios puede resultar benefi-
cioso'. Se ha descrito obstruccion traqueal en casos con hipo-
plasia o aplasia pulmonar derecha con clara desviacion tra-
queal debida a la impronta del arco adrtico en la traquea. Estos
pacientes pueden beneficiarse de una aortopexia quirdrgicaZ.
En la bibliografia reciente se expone que en los casos de hipo-
plasia pulmonar secundaria a agenesia unilateral de arteria
pulmonar se encuentra, en un alto porcentaje de casos, una
arteria pulmonar oculta. En los casos en que ésta esté presen-
tey el paciente sufra fallo cardiaco o hipertensién pulmonar, es
recomendable el restablecimiento de la continuidad de la arte-
ria pulmonar?’.

Los pacientes con agenesia de la arteria pulmonar deben
evitar alturas superiores a 1.500-2.000 m sobre el nivel del mar,
asi como los esfuerzos extenuantes'®.

En cualquier caso, el prondstico no depende tanto de la mal-
formacién como del grado de las malformaciones asociadas a
ésta, mejorando notablemente con la implantacién de medidas
de soporte.

La evolucién de nuestros pacientes esta siendo excelente
con la realizacion de fisioterapia respiratoria, ejercicios de for-
talecimiento de la musculatura torécica, tratamiento intensivo
de las infecciones y prevencion de enfermedades virales, asf
como un control ambiental y una educacién sanitaria adecuada
de la familia.

En resumen, una radiograffa de térax puede dar alguna infor-
macién acerca de una malformacién broncovascular pulmonar
subyacente si el patrén vascular, la trdquea y los bronquios prin-
cipales son claramente visualizados. Una radiografia penetrada
puede ser necesaria en algunos casos para confirmar esos ha-
llazgos. La TC toracica es muchas veces esencial en el diagnds-
tico de hipoplasia pulmonar. En el caso de sospecha de malfor-
maciones broncovasculares mas complejas que pueden ser
indetectables con la TC de tdérax convencional, se puede utilizar
la TC multidetector con reconstrucciones tridimensionales. El
uso de la gammagrafia de perfusion puede asesorar acerca de la
vascularizacion pulmonar procedente del ventriculo derecho, asi
como del flujo sanguineo pulmonar regional, mientras que la
gammagrafia de ventilacién evalla las zonas inadecuadamente
ventiladas; con la combinacién de ambas se puede diagnosticar
la hipoplasia pulmanar y excluir o probar la presencia de inte-
rrupcién asociada de la arteria pulmonar o de un secuestro, ya
que, en este (ltimo caso, la zona afectada estaria ventilada pero
no perfundida por la arteria pulmonar o, en el caso de un secues-
tro extrapulmonar, la zona no estaria ni perfundida ni ventilada.
La fibrobroncoscopia debe utilizarse con bastante frecuencia,
sobre todo cuando se precisa evaluar la anatomfa bronquial para
descartar tuberculosis, cuerpo extrafo, tumores, anomalias de
las vias respiratorias, etc. No obstante, como ya se ha dicho,
estas técnicas son poco utilizadas en la actualidad.

La arteriografia podrfa estar indicada si fuera preciso embo-
lizar un segmento secuestrado o en casos muy especiales para
descartar una malformacién broncovascular compleja. Hoy en
dia la broncografia no esté indicada. El papel de la resonancia
magnética no estd totalmente establecido en estos casos.

Conclusion

La hipoplasia pulmonar y otras malformaciones vasculares
broncopulmonares tienen una incidencia mayor de la esperada
y deben ser sospechadas en pacientes que presentan enferme-
dad pulmonar con una clinica poco clara o equivoca. Tampoco
debe olvidarse esta etiologfa ante una imagen radioldgica sor-
prendente al inicio 0 en la evolucién de un cuadro clinico deter-

minado. I
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