
PARTE 11 

CLINICA Y EXPLORACION 

Por los Dres. Juan Castel/a Riera {Médico Auxiliar del Servicio de Broncología) 
y Francisco Coll Colomé {Subdirector del Servicio de Broncología) 

Para tratar de la clínica de las broncopatías congénitas, estudiaremos. suce
sivamente: 

I. Su incidencia según la edad y el sexo y su localización dentro del edi-
ficio pulmonar. 

II. Los síndromes clínicos a que con más frecuencia suelen dar lugar. 

III. Los métodos exploratorios más interesantes para su diagnóstico; y 
IV. Las características clínicas propias de los distintos tipos de malforma

ciones bronquiales. 
Este estudio clínico estará basado casi únicamente en la experiencia propia 

de nuestra es tadística de 138 casos; ello dará más valor a este trabajo, pero, 
a l mismo tiempo, será causa de que sea algo incompleto en ciertos puntos: los 
antecedentes familiares, la asociación con malformaciones. congénitas en otros 
sistemas y ciertos métodos exploratorios, especialmente los dedicados a estudiar 
Ja oiorculación pulmonar. En lo referente a estos tres puntos, nuestra exposición 
será algo incompleta, debido a que, ·por distintas causas, no los hemos podido 
incluir dentro de nuestra estadística. Su interés es a menudo importante para 
precisar el diagnóstico y para apoyar el carácter congénito de la enfermedad 
broncopulmonar. 

l. Incidencia. 

En cuanto a la incidencia según la edad, el sexo y Ia localización (Tabla nú
mero X), según nuestra estadística los puntos más interesantes a destacar son 
los siguientes: 

a) Al hablar de la edad nos referimos a la edad en que se hizo el diagnós
tico de malformación congénita. En la gran mayoría de los casos (el 80 por 100) 
el diagnóstico se hizo tardíamente, después de los quince años. Ello es debido 
a dos hechos: 

- por una parte, a que muchas malformaciones congénitas del aparato res
piratorio permanecen largo tiempo asintomáticas, y sólo dan moles tias cuando 
se .presenta una complicación, infección y supuración subsiguiente en general; y 

- por otra parte, a l estudio incompleto de estos enfermos, que suelen per
manecer largo tiempo con diagnósticos erróneos, debido a una explornción in
suficiente de los mismos. Varios de nuestros enfermos habían sido tratados 
!;irgo tiempo como tuberculosos. 

b) En cuanto al ser.o, en números totales, el estudio presenta un interés 
relativo, observándose una cierta predominancia por el sexo femenino (56 por 
100) poco s ignificativa. 
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Pero analizando los dist intos tipos de anomalías, vemos que existen dos: 
las grandes malformaciones, t·ipo ap.lasia e hipoplasia pulmonar o lobar, y las 
bronquiectasias, en que exis te un predominio eviden te del sexo femenino. 

e) En cuanto a la localización de la anomalía, si los porcentajes globales 
muestran igua;lmente sólo un ligero predominio del lado izquierdo, este pre
dominio se hace también muy importante en lo que se refiere a las grandes 
malformaciones y a las bronquiectasias. 

138 MALFORMACIONES CONGENITAS 

Núm. Edad de diagnóstico Sexo Lado 

casos < 15a. > 15 a. mase. fem. der. bilat. izq. 
-----------------

Grandes Malformaciones 

Aplasia ) pulmonar . ... 14 2 12 4 10 3 - 11 Hipoplasia Iobar ........ 
---- ----------- - - - ---

Quistes aéreos ...... . .. ... 28 4 24 14 14 10 6 12 
-----------------------

Pulmón poliquístico ..... .. 25 3 22 13 12 10 2 13 
------ ------ -------- - --

Lóbulo poliquístico ..... ... 20 6 14 7 13 8 4 R 
---,_ ------ - - --- - -

Bronquiectasias ........... 36 10 26 14 22 7 15 14 
------------ ---- - - -

Otras malformaciones ...... 15 3 12 8 7 8 3 4 
--- --- -------- - - - --

TOTAL ........ 138 28 110 61 78 46 30 62 
20 O/o 80 O/o 44 O/o 56 O/o 33 °io 21 O/o 46 °lo 

Tabla X 

JI. Sintomatología. 

La sintomatología de las broncopatías congéni tas puede ser muy variada. 
La mayoría son per se completamente asin tomáticas y únicamente aparece la 
sintomatología cuando sobreviene una complicación, que la mayoría de las 
veces es un proceso supurativo. 

Unicamente unas pocas poseen una característica c línica ¡propia, como son, 
por ejemplo, la insufücicncia ventiJa toria crónica del pulmón microvesicular y 
eJ síndrome asfíct-ico del quiste balón o del enfisema .Jobar congénito. 

Es del mayor interés poder precisar en el interrotogatorio de estos enfer-
mos varios puntos esenciales: 

- Precooidad de aparición de la sintomatología. 

- Antecedentes de procesos infecciosos importantes. 

Estos dos datos pueden ser de gran utilidad para determinar el caráct er 
congénito o adquirido del proceso b roncopulmonar. No hay duda de que un 
prooeso .cuya sintorpatología empiece con el nacimiento, o poco después, tiene 
grandes probabilidades de ser de carácter congénito. Por otm pairte, ya hemos 
dioho que muchas broncopatías congénitas suelen permanecer as·into.máticas 
durante un tiempo variable; en estos casos es interesante poder estableoer si 
･ｸＱｾｳｴ･＠ eJ ,a:ntecedoorte de un proceso infeccioso adqutrido que pueda explicar e\l 
estado actual del enfermo . 

- Antecedentes familiares. 
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fig. 33.-Aplasia pulmonar no operada. Broncorrea ligera. 

f'ig. 34. - Hipoplasia pulmonar 

asintomática, no operada. -·--· 
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Como ya hemos mencionado antes, su estudio puede ser interesante para 
apoyar el carácter congénito de fa enfermedad; ello es especialmente cierto 
en el Síndrome de KARTAGENER y en .la Mucoviscidosis; por ejemplo, procesos 
enfos que el carácter hereditario recesivo parece bien establecido. 

En cuanto a los síntomas que con mayor frecuencia suelen presentar los 
enfermos afectos de broncopatía congénita, según nuestra experiencia, podemos 
resumidos en cuatro síndromes principales (Tabla número XI). 

138 MALFORMACIONES CONGENITAS 

Núm. S. hemóptoico S. di•n•i<o 
Escoliosis o 

S. supurativo Cifosis 

l--· ;s, ﾷｾ Ｍ
casos 

. ｾ＠ .. 
Ｚｾ ｾ＠

.;I":; ancles Malformaciones 
" . 

ｾｴ＠
'-/ ｾ＠ ' t + 3 

p.Jasia pulmonar . . 10 7++ 4 5 3 7 

+ 1 
I-lipoplasia lobar .. .. .. 4 3++ 2 1 - 2 

+ 8 

1 

Quistes aéreos ........... •. 28 24 Ｋｾ＠ 16 11 3 6 

+ 3 
Pulmón poliquístico .. .. .. 25 25 ++ 22 11 9 18 

-
+ 4 

Lóbulo poliquísti.co ........ 20 19 ++ 15 9 1 6 

+ 6 
Bronquiectasias ............ 36 32 ++ 26 17 5 5 

-- -----
Secuestros . . . .... . . . ... .. . 4 1 4. -- -

--
Enfisema lobm· ....... . .... f - - 1 -
Pulmón microvesicular .... 1 - - 1 -
Megabronqu!o . ... .. ... .. . 1 1++ 1 - - -
Quiste B. m ediastino ....... 2 - - 2 -

--
Bronquio traqueal . ..... . .. 2 - 1 - -
Otras anom. clish"ibuc ..... . 3 2 + 2 - -· -

--
Mucoviscidosis ....... . ... 1 1 ++ 1 - 1 ·-

TOTAL . ...... . 138 115' 84 °lo 59 43 °lo 26 18 Ofo 44 32 °lo 
Tabla XI 

1) Síndrome supurativo, de tos y expectoración, con brotes tóxico-infecciosos 
agudos de repetición. 

Su aparición marca el establecimiento de la infección sobre la malforma
ción;· puede estar presente desde el nacimiento, pero a menudo no aparece hasta 
más tarde. 

Su intensidad puede variar desde moderada hasta muy importante, acom 
pañándose de halitosis e hipocratismo digital . Como regla general, podemos 
decir que es tan to más intensa cuanto menos monstruosa es la malformación 
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y al revés; es decir, que Ja .supuración suele ser menos importante en las apla
sias e hiipoplasias que en las bronquiectasias, pu lmón poliquístico o quist e aéreo 
infectado. 

2) Síndrome hemoptoico, ya sea en form a de esputos hemoptoicos acompa
ñando al s índrome supurativo, ya sea en forma de hemoptisis francas que do
minan el cuadro clínico, tal como suele ocurrir en los secuestros. o en las bron
quiectasias de lóbulo superior. 

3) Síndrome disneico, que puede presentarse según dos formas: de insu
ficiencia venülatoria crónica, poliquístico, bronqufoctasias extensas y pulmón 
microvesicular especialmente; o de insuficiencia ventilatoria aguda, de verda
dero síndrome asfíctico, característico del quiste balón y del enfisema lobar 
congénito. 

4) Alteraciones die la columna vertebral, cifosis o escoliosis, que parecen 
presentaTse con tanta mayor frecuencia cuanto ·más importante es la malfor
mación. 

En el cuadro número XI hemos resumido estos hechos, relatando la fre
cuencia de estos diversos síndromes en los ､ｾｳｴｩｮｴｯｳ＠ tipos de malformación. 

E<l síndrnme más frecuente es, sin duda, e l supurativo (84 por 100). Dentro 
del .mismo h emos distinguido d os tiipos: ( + ), de importancia moderada, y ( ++ ), 
de gran importancia, acompañándose de halitosis y/ o hipocratismo digital. Este 
segundo tipo predomina de modo claro en las bronquiectasias, pulmón poliquis
tico y quistes aéreos, mientras que en las grandes ma.!formaciones está igua
lado con el ttpo de supuración menos importante, siguiendo la regla generaL 
de las malformaciones broncopulmonares: «Cuanto más monstruosru>, menos 
sintomáticas.» 

El síndrome hemoptoico sigue en importancia, afectando el 43 por 100 de 
nuestros casos. Tal como es característico, afecta en una mayor ¡proporción a 
los secuestros, en nuestra estadística a todos ellos. 

E l síndrome disneico se ha presentado con menor frecuencia, 18 por 100. 
Por último, debemos recalcar la gran incidencia de escoliosis y cifosis, afec

tando el 32 por 100 de nuestros casos y en una proporción mucho más impor
tante a las malformaciones de mayor importancia: aplasias, hipoplasias y pul
món poliquís.tico. 

III. Métodos exploratorios. 

Los métodos exploratorios que se hallan indicados en las broncopatías con
génitas son m uy variados. De a!lguinos .de ellos nues tra experiencia es, desgra
ciadamente, escasa. 

De Ia Exploración física sólo diremos que es obligada en todos los casos. A 
veces permite, por ella sola, llevar a cabo el diagnóstico, no de certeza, pero 
sí de gran presunción; otras veces permite sentar la indicación de métodos 
･ｾｰｬｯｲ｡ ｴｯｲｩｯ ｳ＠ especializados, y otras veces es comple ta mente negativa. 

·El Examen radiológico simple es igualmen te obligado y, por él sólo, permite 
muchas veces el diagnós tico. 

El Examen tomográfico es importante para perfilar mejor los signos del 
examen radiológico simple y permite ob tener imágenes muy demostrativas de 
las formac.jones quísticas, así como un estudio aproximado incruento de la circu
lación pulmonar. Nuestra experiencia con él es escasa. 

El Examen broncográfico creemos que es imprescindible en la mayoría de 
broncopatías congénitas, al permitir un estudio preciso de Ja localización de 
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Fig. 35.-Hipoplasia lobar inferior 

l6bulo poliquístico superior. 

Fig. 36.-Aplas!a lóbulo medio pulmón poliquíst!co neumonectomía, pieza anat6mica, 

ｾｭＱＱＱｰｯｮ､ｩ･ｮｴ･＠ a la 6gura 6 . 



Fig. 37. - Pulmón poliquístico con típicos nidos de paloma. 

Fig. 38. - Lóbulo poliqulstico su

perior derecho. La misma paciente 

presentaba bronquiectasias en pirá-

mide basal izquierda y Hngula. 
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las anomalías, de su morfología y extensión y, lo· que. nos parece del máximo 
interés, de su ·relación con el árb.ol bronquial. 

Por otra parte, a. menudo permite la visualización de anomalías invisibles 
al examen radiológico corriente, ya se trate de pequeñ'as formaciones quísticas 
o de anomalías de ramirf.icación bronquial que, de otro modo, pasarían des
aperoibidas:. 

Al hablar de los quistes aéreos, ya haremos otras consid.eraciones sobre su 
importancia para el diagnóstico del carácter congénito o adquirido de las for
maciones cavitarias intrapulmonares. 

Realizada con el auxilio del amplificador de hrillancia, es decir, llevando a 
cabo una cinebroncogra.fía, podemos, además, obtener datos de gran valor sobre 
el funcionalismo pulmonar. 

Pero en l'a·s broncopatías congénitas el examen broncogrMico presenta unas 
exigencias técnicas que debemos respetar si queremos sacar de él el máximo 
.provecho y evitar la obtención de. ·imágenes falsas. Estas exigencias técnicas son 
princiipalmente tres: 

- uso de un medio de contraste lo suficientemente flúido; 
- aprovechamiento adecuado de la fuerza de la gravedad para facilitar la 

progresión del contraste hacia el territorio enfermo, donde la fuerza aspirativa 
puede estar muy disminuida; 

- en los casos en que coexiste . una supuración bronquial, hacer preceder la 
eX1ploración broncográfica de una perfecta toilette bronquial, si es necesario 
broncoscópica. 

Con estas precauciones :poqi;án evitarse los dos errores más frecuentes, con
sistentes en: 

- ·el pasar por altq cavidades quísticas con comunicación bronquial de pe
queño calibre; y 

- las falsas imágenes de stop bronquial o de ausencia d e ramificaciones 
bronquiales. 

,., ;<, .. ' 
La Exploración broncoscópica suele ser de menor interés que el examen 

broncográfico·. ne todas formas, su ｶｾｬｯｲ＠ diagnóstico es muy grande en ciertos 
casos, principalmente: . 

- en fas aplasias pulmonares, o Iobares, en que <permite comprobar e l ca
rácter congénito o adquirido del stop bronquial, 

- en las anomalías de distribución, bronquio traqueal por e jemplo; y 
- . espedalmerrte en las estenosis bronquia.Jes congénitas y en la bronco-

malacia iprtimiroi'Va;. deIJ1tro de :las ·estenos1s bronquiales, perinite el di1agnóstico 
entre estlenos.i.'s extrínseca, por compresión ,vascular, e intrínseca, ya sea del 
tipo canalicullar o en diafragma, y diferenciarlas de las es·tenosis bronquia1Ies 
de carácter adquirido. 

·En las anomalías más frecuentes , poliquístico, bronquiectasias, e tc., el papel 
de :la broncosc<>.pia es: más. secundario y se reduce ai' de localización del origen 
topográfico de un.a supuración o de una hemoptisis. 

La exploración de la circulación pulmonar es del máximo interés en las 
broncopatías congénitas. Nuestra experiencia sobre ella es mínima. 

Puede consistir ;principa.Jmen te en: 
- Cateterismo de las arterias pulmonares, que puede poner de manifies to 

cortocircuitos izquierda-derecha observab'les en los secuestros y también .en ｬ｡ ｾ＠

bronqui'ectasias, y alteraciones de la ' tensión ·del círculo menor,_ ya., sea en el 
tronco de la arteria pulmonar o en alguna de sus ramas. 
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- La angiografía venosa-, global o selectiva, que permite la v.isualizaoión de 
las arterias pulmonares; la no opaci.ficación de a lguna arteria pulmonar debe 
interpretarse con ;prudencia, pues no siempre es debida a la falta de la misma, 
tal como ha -puesto bien de manifiesto ｾ｡＠ escuela de Valencia; s us. resultados 
deben ser contrastados con los del cateterismo pulmonar. 

- La aortografía, de interés primordial en los secuestros, al permitir, en 
algunas ocasiones, la visualización de fas arterias anormales de origen aórtico. 

La exploración funciona l pulmonar es tratada a<parte. 

Los teists del sudor creemos deberían prodi-garse más. Nuestra experiencia 
con ellos es escasa; ello creemos es. la causa principal de que en nuestra es,ta
dístka sólo .figure un teaso de Mucoviscidosis, cifra que consideramos artificial, 
pues su frecuencia dentro de las bronconeumopatías congénitas debe ser mucho 
mayor de 1 por 138. · 

H estudio cromosómico, por último, creemos que podrá quizá en el futuro 
aportar datos de gran interés. y , a veces, ser el factor . decisivo ·en la califica
ción de un proceso broncopulmonar como congénito o adquirido. 

Finalmente, 1a exploración de un enfermo afecto de una broncopatía congé
nita no debe limitarse a estos métodos de exploración broncopulmonar, sino 
que debe ampliarse hacia la búsqueda de otras posibles malformaciones con
génitas en otros sistemas del organismo. 

IV. Características propias de las distintas malformaciones. 

APLASIA-HIPOPLASIA PULMONAR 

Nues tra es tadística se compone de un caso de Aplasia y nueve de Hipoplasias. 
A pesar de que varios autores (DELARUE) señalan una incidencia análoga en 

los dos ·sexos y en los dos lados, en nuestra estadística existe una clara p re
､ｯｭ ｾ ｮ ｡ ｮ ｯ ｩ｡＠ por el sexo femenino y el Iado izquier10. 

Según PnóN, estas malformaciones presentarían un carácter hereditario r e
cesivo. 

·Pese a ·la aparatosidad de la anomalía , e l diagnóstico ha sido tardío en la 
mayoría d e los casos. Dos venían s iendo tratados como tuberculosos pulmo
nares . 

La sintom atología era prácticamente nula en el caso de Aplasia y en dos 
casos de Hipoplasia. En los demás casos. existía un ·síndrome broncorreico desde 
la -infancia, poco marcado en tres casos y más intenso en los cuatro res tantes. 
Hemoptisis poco graves se habían presentado en cinco casos y tres sufrían 
disnea de esfuerzo moderada. 

Todo e llo es tá de acuerdo. con lo expresado por la mayoría de autores. En 
general, cuando afectan el Jado izquierdo suelen ser mejor toleradas que cuan
do a fec tan el lado der echo. E:l desarrollo físico-síquico de es tos enfermos se 
halla a veces re tardado, tal como ocurría en dos de nuestros casos. 

La exploración física del tórax permite apreciar una ·confor mación exterior 
muchas veces normal, un síndrome de condensación hemitoráoica análogo al 
que se encuentra en la atelectasia pulmonar y, a veces, la auscultación de la 
punta cardíaca en el hueco axilar o en '1a espalda, por el desplazamien to del 
corazón haoia el lado aplásico y hacia a trás. 
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La ex:ploración endoscópica es interesante en ·estos enfermos, permitiendo 
apreciar: 

- en Jos casos de aplasia (o agenesiia) la anormalidad de clisposición de la 
carina traqueal (su ausencia en los casos extTemos y, naturalmente, en :Jos casos 
de agenesia) y del bronquio principal anómalo; 

- una mucosa bronquial anormal, de espesor reducido, con alteraciones de 
los cartílagos anulares y con los pliegues longitudinales dispuestos irregular
mente. 

Este examen es importante porque, a veces, es el dato de más valor en el 
<iiagnóstico diferencial con el f.ibrotórax adqu irido o atelectas.ias pulmonares 

fig. 39.-Pulmón poliquístico: fa lsa 

imagen de hipoplasia. Enfermo 

operado, pieza anatómica corres-

pondiente a la figura 14. 

secundarias a procesos variados, de los cuales el que se acompaña de un cua
dro radiológico y clínico más parecido es la rotura bronquial completa. 

Otras veces esta e>..-ploración endoscápica es interesante, al permitir descubrir 
la existencia de fístulas traqueoesofágicas. 

Al examen radiológico se observa un hemitórax opaco, análogo a.J del pul
món a:telectásico, con gran desplazamiento cardíaco y m ediastínico, desviación 
traqueal y, a veces, pinzamiento costa'! y ascensión diafragmática. En algunos 
casos puede apreciarse ·una claridad superior, interna, debida a la h ernia m e
diastínica del pulmón sano aumentado de tamaño. En Ja proyección oblicua, 
o de perfil, se aprecia que la opacidad es posterior, dejando el mediastino an-
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terior claro; hecho de valor para el diagnóstico diferencial con ciertos procesos 
adquiridos. 

La broncografía, por su parte, demuestra: 
- en el caso de la aplasia, un esbozo de bronquio prinópa:l, en general más 

delgado de lo normaJ, terminándose en pico de flauta, en dedo de guante o en 
forma de maza. 

- en el caso de la hipoplasia, el bronquio principal, de calibre y morfología 
variabJe, da lugar a una serle de mamelones, en número variable, a veces con 
esbozo de sistematización lobar, pero sin sistematización segmentaria, de ca-

Fig. 40. - Bronquiectasias saculares 

qulsticas. 

... ｾ Ｎ ｮＭ ＮｾｾｾＮＮ｡ｾｾ ﾷ Ｚｵ［ＭＭﾷﾷ Ｍ i 

i 
1 

ﾷｾ＠

ＮＮＮｕＮＮＮＢＢＧＭＭ｟｟ＮＮｏＮＮＮＮＮＮＮＮＭＧＭＮＮＮＮＮ［Ｎ Ｎ ｾＮＮＺＮＮＮＮＭ Ｎ＠

rácter claramente monstruoso y que se terminan en grandes fondos de saco, 
a veces .groseramente quísticos, generalmente apelotonados unos junto a otros. 

- en el caso de agenesia, fa tráquea se continua con el bronquio principal 
del Jado normal, sin que se observe ni el m ás mínimo esbozo del b ronquio 
principal correspondiente al .pulmón agenésico. 

La angiografía, finalmente, demuestra el despfazamiento cardíaco hacia el 
lado afecto y hacia a trás, con rotación horaria y falta de opacificaoión de la 
arteria .pulmonar correspondiente, mientras que la otra suele estar hipertro· 
fiada y, a veces, con anorma:lidades en su ramificación. 

Con cierta frecuencia, '1a angiografía permite descubrir fa existencia de mal

formaciones cardíacas asociadas. A veces permite también poner de manifiesto 
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la existencia -en el -lado -afecto. de · formaciones venosas pulmonares claramente 
monstruosas (MERLIER). 

Es, naturalmente, interesante es tudiar en estos enfermos la exis tenoia de 
malformaciones asociadas extraipulmonares, las más frecuentes de las cuales 
suelen ser: 

- anomalías de la columna verteb11al, presentes en siete de nuestros casos; 
- hernias diafragmáticas; 
- anomalías carxl.íacas y renales. 

El diagnóstico diferencial de estas grandes malformaciones debe hacerse con: 

- procesos par_enquimatosos y pleurales infectivos capaces de dar J.ugar a 
fibro tórax, pleuropatías, etc., que se expresan radiológicamente de un modo 
parecido; 

- Ia rotura bronquia1l completa seoundaria a un traumatismo toráoico, que 
da lugar a una atelecbasfa pulmonar comple ta con un cuadro radiológico en 
todo análogo al de estas malformaciones. 

En ambos casos, e l diagnóstico diferencial debe basarse en una buena his
toria clínica y en el examen ibroncoscópico. 

A:PLA!SIA-HIPOPLASIA LOBAR 

Es una malformación menos frecuente, cuatro en nuestra es tadística, a fec
tando por igual Ios dos sexos y los dos lados. 

·En los cuatro casos, el lóbulo aplásri·co o hipoplásico coincidía con el resto 
del rpulmón pol1iquístico. 

Había broncorrea importante en dos oasos y ligera en uno, con hemoptisis 
en un solo ·caso. 

En dos casos ha'bía escoliosis. 

El aspecto radiológico suele ·ser el de una atelectasia lobar. 

El examen broncográ..fico, en nuestros casos, demostró un 'lóbulo poliquís
tioo y unos mamelones m onstruosos, terminándose en fondo de saco corres
pondientes al lóbulo aplásico. 

PULMON POLIQUISTICO 

En nuestra estadística de 25 casos se aprecia una 1ncidencia parecida en los 
dos lados y en los dos sexos. 

La tota:ltldad de los casos presentaban un síndrome surpurat•ivo, leve en ocho 
de ellos, pero muy importante , con halitosis e hipocratismo digital en los res
tantes. En 10 casos esta broncorrea es-tlaba presente desde la infancia. 

En once casos había antecedentes de hemoptisis y en nueve había una in-
suficiencia ventilatoria importante, causa de cor p ulmonale grave. 

•Existían anomalías de la columna vertebral en 18 casos, más de Ja mitad. 
El examen radiológico .permite distinguir dos tipos de pulmón poliquístico: 

- con tórax opaco (cinco de nuestros casos), que suele acompañarse de 
despLazamiento mediastín:ico ·y retracción costal, d e modo parecido a :lo que 
ocurre con las arplasiias e hipopliasias pulmonares, aunque m enos marcado. 

- con tórax claro (20_ de nuestros casos), sin desplazam1ento mediastínico. 
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TERAPIA LIADE EN BRONCONEUMOLOGIA 

NEUMOBIOSONA Comprimidos Alerg ias 
(1-2,5-5 mg.) Respiratorias 
Elixir Asma Bronquial. Inyectable 
Supositorios 

NEUMOBAC Grageas Asma b'acteriano 
Inyectable Bronquitis crónica 
Jarabe Enfisema 

Infecciones bronquiales. 

LIADEMYCIN Concentración masiva 
Antichoc Vial de 5 e.e. 

focal y penetración 
potenciada, de 
Penicilina-Estreptomicina. 

- Infecciones bronco-
pulmonares, Insuficiencia 
respiratoria toxo-bacteriana 
T raqueobronquitis aguda. 

TUSELIN Jarabe Nueva molécula de síntesis 
y Antitusígena, 
Sin Efectos secundario. 

' TOS en el niño y en el 
adulto. 

DIFILINA-ACTH Inyectable La potenciación indicativa 
del derivado soluble-neutro 

DIFILINA-DEXAMETASONA Comprimidos estable de Teofilina, en 
cada una de sus 

DIFILINA-DIGOXINA Comprimidos Indicaciones Terapéuticas. . 

LIAD E 
Laboratorios Farmacéuticos, S. A. 
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Tanto en un oaso como en otro, la radiografía simple ya permite a veces 
la sospecha diagnóstica, por la visualización de múltiples cavidades quísticas, 
espedalmente en las bases. 

La tomografía suele permitir una visuaiización más precisa y más perfecta 
de múlti:ples form aciones cavitar ias, ocupando todo el pulmón. 

La broncografía permite la opacificación de las cavidades qruísticas, con la 
clásica imagen en nidos de pa'lom a; el tamaño de estos quistes es variable según 
los casos y, a m enudo, varía en un mismo enfermo en distintos ·l&bulos; en 
general, son de un tamaño comprendido entre un guisante y una nuez. Es im
portante señalar que, a diferencia de lo que hemos señalado para la hipoplasia 
pulmonar, aquí existe una s<istematización segmentaria normal. 

En este t1po de malformación el examen broncoscópico es menos impor
tante, poniendo de manifiesto, únicamente, la existencia de una supuración im
portante procedentes de todos :los territorios del pulmón enfermo. 

LOBULO POLIQUISTICO 

Sus características clínicas son parecidas a las del pulmón poliquístico. 
Nuestra estadística se compone de 20 casos, siete hombres y triecc mujeres. 

En cua tro oasos ·la malformación era bi lateral, a fecta ndo ambos :lóbulos infe
riores. Había ocho casos derechos, c uatro superiores y cuatro en lóbulo:> medio 
e -inferior; y ocho casos izquierdos, dos superiores y seis inferiores. 

Sólo en un oaso no existía síndrome supurativo. En nueve había el antece
dente de hemoptisis y uno presentaba disnea ligera. 

La anomalía vertebral ·existía en ·seis casos. 
El examen broncográfico, principalmente, permite el diagnóstico exacto al 

localizar Ja m a:lform ación quística en un lóbulo, en una porción de lóbulo o en 
var·ios 1lóbullos. 

El diagnóstico de pulmón y Jóbuilo pobiquís tico no suele .presentar grandes 
dificultades si se cuen ta con un ·examen broncográfico correctamente realizado. 

BRONQUIECTASIAS 

Bl cuadro clínico de las bronquiec tasias es bien conocido. En nuestra esta
C!Ís tica de 36 casos había un síndrome supurativo muy importante en 26 con 
ha litosis e hipocr-at·ismo digital, y moderado en seis. Había antecedentes he
moptoicos en 17 y alteraciones ventilatorias en cinco. También en cinco casos 
había anomalías vertebrales. 

En cuanto al sexo, en mrestra estadística hay una predominancia del sexo 
femenino, 22 mujeres por 14 hombres. lgua.l predominancia se aiprecia por el 
fado izquierdo, 14 casos; por sie te casos del fado derecho y 15 b.ilaterailes. 

Es bien sabido que en Jas bronquiectasias •la imagen radiológica simple es 
poco demostr ativa, así como eJl examen endoscópico, ú ti;l sólo para fa localiza
ción de la anomalía cuando ésta se acompaña de un síndrome supurativo o 
hemoptoico. 

El diagnóstico nos .lo da con p recisión el examen broncográfico, que per
mite dooailizar con precisión '1a anomalía y conocer su morfología: cilíndrica, 
saoular, quística, e tc. Gracias a este examen broncográfico, el diagnóstico de 
bronquiectasias no presenta grandes problemas. 
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El problema radica, pero, en determinar con certeza el carácter congénito 
o aclquinido ele es.tas bronquiectasias, problema que, hemos de reconocer, ni 
la historia olínica, ni las explloraciones más. minuciosas, ni el examen histopa
tológico son, muchas veces, ca.paces de resolver. Abogan en favor del carácter 
congénito: 

- la precocidad de la sintomato logía; 

- la ausencia de una etiología adqu-irida, estenosis, etc.; 
- ,Ja '1ocalización en el lóbulo superior; 

- Ja morfología sacular o quística, uniforme; 

- la ､ｾｳｰｯｳＮｩ｣ｩ ｮ＠ en racimo de las bronquiectasias; y 

- ·la asociación con otras maiforrnaciones. 

Fig. 41. - Quiste broncogénico base 

derecha. 

Sin embargo, todos estos datos no son de carácter absoluto ni mucho menos; 
la asociación de varios de ellos puede ,jnolinarnos con más o menos funda
mento a califiicar las. bronquiectasias de congénitas o adquiriidas. 

Incluso en el olásico Síndrome de KARTAGENER: sinusitis, si Lus in versus y 
bronquiectasias, del que contamos un sólo caso en nuestra estadística, y en el 
que el carácter hereditario reces.ivo parece bien demostrado, allgunos autores 
han afirmado que Jas bronquiectasias en él exi-stentes serían a veces de origen 
claramente adquirido (TAIANA). Por o tra parte, debe señailarse que en el Sín 
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drome de KARTAGENER las bronquiectasias son genernlmente cillíndricas (CoNWAY). 
n e todas formas, si ila frecuencia de bronquiectasfas en la población general 

es ele 0,3-0,5 por 100, en .Jos situs -inversus es de 12-25 por 100. 
Al lado del Síndrome de KARTAGENER existe el llamado Síndrome de etmoi

doantritis y bronquiectasias descrito por MOUNIER-KUHN, frecuentemente tam
bién de carácter hereditario recesivo. 

En todos Jos casos de bronquiectasias ·es rinteresante buscar la posible exis
tencia de malformaciones asociadas de carácter congénito claro. ÜLSEN des
cribe en reste sentido toda olase de asooiaoiones maiforma tivas : fisuras pafa
tinas, p enforaciones anales, cos !Iillas cervicales, e tc. 

Finalmente, digamos que p ara dHucidar eil carácter congénito o adquirido 
de las bronquiectasias en los casos dudosos, quizá, en el futuro, el estudio cro
mosómico menos grosero de lo que es actualmente pueda ser de ayuda en cier
tos casos. 

En ouanto a los casos de bronquiectasias que hemos incluido en nuestra 
estadística, nos hemos .apoyado en varios de l.os datos mencionados, y su ori
gen congénito nos ha parecido incuestionalble en todos ellos. Los casos dudosos, 
mucho más numerosos sin_ duda, han sido dejados fuera de 1la estadística . 

QUISTES AEREOS 

· La incidencia de .Jos quis tes broncogénicos intrapulmonares no p arece pre
sentar n inguna pref:erencia de lado nri de sexo. En nuestra es tadística de 28 
casos hay 14 hombres y 14 mujeres. En cuanto a su locallizaclión, hay 10 der e
chos, 12 izquierdos y seis ｢ｩＧｉｾｴ ･ ｲｮｬ･ ｳ ［＠ 19· son b asales, cinco apicalles y cuatro 
Jooal-izados en el campo medio pulmonar. 

La sintomatología propia del quiste aéreo es la mayor ía de las veces in
existen te. Uniicamente el «quis te balón» puede dar .Jugar a un síndrome dis
neico, o indluso a sfíct-ico, grave. Su diagnóstico diferencia:! in vivo es muy di
ficil con el enfisema lobar congéniJto o ·-incluso con el neumotórax espontáneo. 
Son ·signos caract erísticos de este quiste ba•lón que pueden ser úti'les. para su 
dfagnóstñco diferencial: 

- Ja falta de muñón pulmonar h iliar; 
- la exist encia de una banda de tejido pulmonar normal que separa Ja ima-

gem hi;perclara de la base o vértice p ulmonar, y que 
- en distintas rincidencias, el quist e queda siempre separado de 1a pared 

toráoioa p or un intersticio de puil.món sano. 
La broncografía rnrnmente !logra Ja opacificación de es tos quis tes balón, 

ciando en general!. una imagen de stop en pico de flau ta. 

En nuestra es tadística no contamos con ningún oaso de es te tipo ele quiste 
aéreo. 

·En los restantes casos cl quiste aéreo puede permanecer fargo ·tiempo as in
tomático y ser descubierto ocasionalmente o con mobivo de presentar una 
complicación que puede cons.istir en : 

- infección y esitableciníien to de una supuración; tal ocuniió en 24 de nues
tros 28 casos ; 

- dar lugar a un neumotórax espon táneo (un caso ); 
- sufrir una hemor ragia in traquística, acompañada de dolor a veces intenso 

(un caso); 
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FIGURA 42 

Quiste broncogénico base derecha. La figura corresponde al quiste lleno. La figura (B) demuestra a l 

quiste con nivel, después de vómica por su comunicación bronquial. 

(A) 

(B) 
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- vaciamiento espontáneo del quiste, dando 'lugar a una vómica de un lí
quido más o menos siruposo, a veces flúido seroso, otras espeso cromoso o ge
latinoso, otras casi sólido de color marrón vevdoso; cuando se ha producido 
una hemorragia intraquística el líquido se hace cla·ramente achocolatado (un 
caso). 

Por otra parte, e l enfermo puede presentar .verdaderas hemoptis.is, que pue
den proceder ya sea del propio quiste cuando éste comunica con la luz bron
quia!l o también de las frecuentes bronquiectasias existentes en su vecindad. 
Tal ocurrió en 11 de nuestros casos. 

Finalmente :pueden existir anomalías de :la columna vertebral, presentes en 
seis de nuestros casos. 

El examen radiológico permite la visualización .del quiste en forma de una 
formación redondeada, oPaoa cuando el contenido es líquido o dlara de pa
redes fünas cuando el contenido d el quiste es aéreo. La formación quística puede 
ser únLca o múltiple y de tamaños muy variados. Cuando el contenido es aéreo, 
el examen broncográfico realizado con contraste flúido suele .lograr la opacifi
cación del quiste. 

A m enudo .Ja formación quística presenta un nivel h idroaéreo, debido bien 
a que un quiste lleno se haya vaciado en parte, espontáneamente o mediante 
punción !insirumentail; bien a que haya sobrevenido .una infección y se haya es
tablecido una co'.lección supurada, lo que es. '1o más frecuente. 

El tamaño de estos quistes puede variar de modo apreciaib1e en el trans
curso dcl. tiempo, e ·incluso se han descrito casos de curación espontánea (LLOID, 
CooK-BLADES) por cierre de la comunicación bronquiai y r eabsorción del con
tenido dniraquísüco. 

A pesar de que a veces el carácter congénito de es.tas malformaciones es 
fácil, con mayor frecuencia Plantean prob[emas de diagnóstico diferencial muy 
difíciles con otros procesos adquiridos. Algunos autores llegan a negar el ca
rácter congénito de todo quiste aéreo. BOYDEN seña'la que raramente se encuen
tran en embriones y fetos. Dejando aparte esta :pos.tura extrema, e[ diagnóstico 
diferencia[ debe hacerse con tres tipos principales de procesos adquiridos: 

A) Con las cavidades residuales de absceso pulmonar, de caverna tubercu-
109<1 y con los casos de neoplasia bronquial que se expresan radliológicamente 
en forma seudoquística. 

En principio la cavidad quística de carácter congénito es. de paredes m ás 
unifor.mes, lisas y regulares; pero este carácter diferencia!! sue1e desaparecer 
cuando ha sobrevenido ,un proceso supurativo. Y, por otra parte, pueden existir 
cavidades quísticas de origen adquirido; de p aredes perfectamente Usas y re
dondeadas. 

La historia clíruica, investigando la precocidad de la sintomatofogía, ｾ｡＠ ausen
cia de antecedentes infectivos y la asociación de otras ｭ｡ｾｦｯｲｭ｡｣ｩｯｮ･ｳＬ＠ es a 
menudo el da.to de mayor uti.lidad práctica. Pero debe tenerse también en .cuenta 
la ;pos.ibilliidad de la no infrecuente tuberculización de estas cavidades ｱｵｾｳｴｩ｣｡ ｳ＠

congénitas. . ' 
B) Por otra parte, el diagnóstico diferencial de quiste congénito debe ha

cerse éon 11.a vesícula enfisematosa adquirida, lo que aún sueie presentar m ayo
res dificultades. 

1En este aspecto, la broncografía podría ser de cierta utilidad, en el sentido 
de que se considera que van· en favor del quiste congénito: 

- la más fácil opacificación de la cavidad; 
- la existencia de bronquiectasias, cfüíndricas o quísticas, en la vecindad 

del quiste; y 
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Fig. 43.- lmagen de neumatocele, con comunicación bronquial. 

Fig. 44.-Quiste broncógeno base 

derecha. Bronquiectasias periq uls

ticas. 

ﾷ ｾ＠
1 

335 



- una situación más hfüiar, menos periférioa, del quiste congénito, que de 
la vesíoula del enfisema, lo que 'teóricamente podría ponerse de man:ifies.to con
tando ell número de orden de las ramificaciones ｢ｲｯｮｱｵｩ｡ｾ ･ｳ＠ abocando a la . ca
vidad quística.. 

De todas formas, el Wlllor de estos s ignos dista muc,ho de ser absoluto. BRUN 

señala que, aunque raramente, las ves.ículas de ·enfüsema pueden opacificarse 
con el producto de contraste. En realidad, debe reconocerse que, al igual que 
en las bronquiectasias, muchas veces el diagnóstico del carácter congénito o ad. 
quirido es imposible. tanto para eil clínico como para el anatomopatólogo. Tam
bién en es te caso quizá ･ｾ＠ estudio cromosómico podrá aportar en el futuro 
una solución elegante a este problema. 

C) Por último, el diagnóstico diferenciar! debe hacerse con la formación 
quística desarrollada después de una infección estarnocócica; par.a e llo debe 
tenerse en cuenta el antecedente infeccioso y el h echo. de que la inmensa ma
yoría, por no decir la totallidad, de quistes estiafiilocóci.cos regresan espontánea
mente. 

SECUESTROS 

Clínicamente pueden permanecer asintomáticos durante largo tiempo. Cuan
do dejan de serlo, su síntoma característico son las hemoptisis, presentes en 
nuestros cuatro casos., que pueden ser gmves e incluso morta[es. 

También pueden dar lugar a una broncorrea crónica, presente en uno de 
nuestros cuatro casos, análoga a la de las bronquiectasias. o quistes aéreos. 

A veces se acompaña de un derrame pleural, que puede ser serofibrinoso o 
incluso purulento. 

Radiológicamente dan lugar a una opacidad, en general! de pequeño tamaño, 
con las caracterís.ticas siguientes : 

- puede ser densa, uniforme o. quís tica; 

- su Jocaiizacion posteDior e inferior es característica; 

- el eje d e 1la opacidad es ob:licuo hacia abajo y hacia •atrás. 

La broncogra.fía puede dar lugar: 

- a un bronquio segmentario de aspecto ｲｵ､ｩｭ ｾ ｮｴ｡ｲｩｯ＠ o ausente; 
- a Ja presencia de todos ·los · bronquios segmenta ríos, que se encuentran, 

pero rechazados por Ja malformación; o 

- a la repleción de la zona quís tica. 
La broncoscopia demuestra,. como máximo, ia exis.tencia de k siones infla

matorias· inespecíficas y, a veces, puede permi,tir !Jocallizar el origen d e ｾ｡ ｳ＠ h e
moptisis, o de la supuración, en el segmento b asal! posterior. 

La angiografía pulmonar .puede demostrar: 

- fa falta · de una arteria segmentaría; o 

- la existencia de arte!lias segmentarías anormalmente finas. 

El cateterismo pu•lmonar puede permitir apreciar una hipertensión y una 
hiperoxigenadón de las ramas arteriales pulm.onares que se dirigen a la zona 
secuestrada. 

La aortografía retrógrada, por fin, es interesante ,porque p uede 1ograr la 
visualizaoión de las arterias anómaila s provenientes. de la aort•a. 
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Fig. 45.-Secuestro pulmonar base derecha. Enferma operada, tenía varias arterias anó

malas corre•p-.ndiendo a un tipo PRYCE 111. Síndrome hemorragíparo-supurativo. 

Fig. 46.-Secuestro pulmonar base izquierda. Enfermo operado, tenfa una sola arteria 

anómala, correspondieñdo a un tipo PRYCE 1, sfndrome hemorraglparo. 
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ENFISEMA LOBAR CONGENITO 

Su historia clínica suele ser d e inicio muy precoz, en los primeros meses 
de fa vida, fre<:uentemente en -los primeros días o semanas. 

Puede presentarse en los dos sexos, ·pero se ha descrito una frecuencia dohle 
en el sexo masculino (JEWET y ADLER). Según J. S. SALOMÓN, la Ioca:lización más 
frecuente sería en el lóbulo medio, :luego en el llóbulo superior ·izquierdo, rara
mente en ell lóbulo superior derecho, como en el caso de nuestra estadística, y 
excepcionalmente en los lóbulos inferiores. 

Fig. 47.- Enlisema lobar congé

nito. L6bulo superior derecho: 
lobectomfa. 

El síntoma prind pal es la disnea, con polipnea, especiailmente esp.fratoria, 
que ¡puede ser bruscamente asfíctka o progresiva. Puede ir acompañada de cia
nosis y tos . 

Esta disnea se acompaña de dos hechos negatrvos importantes: 

- ausencia de antecedente infeccioso; y 
- ausencia de sibilantes. 

La expíloración física demuestra un timpanismo importante en el Jado de 
la afección con abOilición del murmullo vesicular. 

Radiológicamente se aprecia una hiperclaridad bi:lateral con fas caracterís
ticas siguientes: 

- a veces permite visuaJ.izar trama pulmonar en su interior, hecho de gran 
valor diagnóstico, pero de difíci'l apreciación; 

- suele ser de límites más o menos borrosos; 
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desplazamiento del mediastino hacia el lado sano, que suele disminuir 
durante Ja inspiración; 

- no se aprecia muñón pulmonar hHiar; 
- a veces da lugar a una verdadera hernia mediastínica; y 
- suele aipreciarse una zona atelectásica o subatelectásica inferior por com-

presión. 
La broncografía no suele demostrar otra cosa que una gran distorsión del 

<'rbol bronquia l. 

Fig. 48. - Pulmón poliquístico, con 
megabronquio. 

La broncoscopia tiene en estos enfermos un doble interés: 
- a veces permite apreciar una flaccidez anormal de las paredes del bron

quio loba r (SHAW, HOLLINGER) ; 

- y, sobre todo, permite eliminar .Ja posibilidad de rla inhailación de un 
cuerpo extraño. 

El diagnóstico diferencial d el enfisema Iobar congénito debe hacerse p rin
dpa:l:mente con: 

- el neumotórax espontáneo, por la falta de muñón hHiar; 
- el quiste bailón, por fa ex:is-tencia de trama broncovascu!lar en ci inter ior 

de l a hiperc1aridad; 
- un cuerpo extraño, por e:l antecedente y la broncoscopiª; 
- y también con la hernia mediastínica, por Ia paipilla baritada. 
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PULMON MICROVESICULAR 

Se acompaña clínicamente de un síndrome disneico progresivo que aboca 
;;,,1 cor pulmonale y al exitus. 

MEGABRONQUIO 

Es una afección rara, que suele acompañarse de traqueomegalia y fre..:::ue nte
mente de bronquiectasias o pulmón o lóbufo pdliquístico, que son los causan
tes 9rincipales de Ia sintoma>tología que presenta el enfermo. 

R:adiológicamente, cuando coexiste una traqueomegalia, puecie apreciarse una 
hi:perclar.idad en el lado derecho del mediastino superior. 

Fig. 49.- Quiste broncogénico de mediastino, sin comunicaci6n bron'luial. 

La broncografía es e:l m étodo exploratorio más demostrativo. 
La broncoscopia puede mostr ar, además del gran a umento d e carliibre , unas 

diverticullosis intercartillaginosas repletas de secreción mucopurulen ta y anor
m alidades diver sas en la d isposición d e fa carina traqueail. 

QUISTE BRONCOGENICO DE MEDIASTINO 

Suelen p ermanecer completamente asintomávicos m ientras no produzcan com
presión de Ios órganos m edias tínicos, ni ·es tablezcan comunicación oon eJ árbo.l 
bronquiall, en cuyo caso se comportan como u n quis te aéreo. 

Radiollógicamen.te su elen dar lugar a una tumoración m ediastínica, derecha 
o izquierda, de camctGrísticas b enignas, que plantea el probllema d e ddagnós tico 
diferencia[ con las demás tumoracion es deil m edias tino anterior . 
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TERAPIA LIADE EN BRONCONEUMOLOGIA 

NEUMOBIOSONA Comprimidos Alergias 
(1-2,5-5 mg.) Respiratorias 
Elixir Asma Bronquial. 
Inyectable 
Supositorios 

NEUMOBAC Grageas Asma b·acteriano 
Inyectable Bronquitis crónica 
Jarabe Enfisema 

Infecciones bronquiales. 

LIADEMYCIN Concentración masiva 
Anti ch oc Vial de 5 e.e. 

focal y penetración 
potenciada, de 
Penicil ina-Estreptomicina. 
Infecciones bronco-
pulmonares, Insuficiencia 
respiratoria toxo-bacteriana 
T raqueobronquitis aguda. 

TUSELIN Jarabe Nueva molécula de síntesis 
y Anti tusígena, 
Sin Efectos secundario. 
TOS en el niño y en el 
adulto. 

DIFILINA-ACTH Inyectable La potenciación indicativa 
del derivado soluble-neutro 

DIFILINA-DEXAMETASONA Comprimidos estable de T eofilina, en 
cada una de sus 

DIFILINA-DIGOXINA Comprimidos Indicaciones Terapéuticas. 

LIAD E 
Laboratorios Farmacéuticos, S. A. 



ANOMALIAS DE LA RAMIFICACION BRONQUIAL 

De entre ellas la más conocida es el 
Bronquio traqueal, naciendo la mayoría de olas veces de Ja pared lateral 

derecha de la tráquea en su porción inferior, bien observable broncoscóp ica
mente. 

Este bronquio traqueall puede representar: 
- una rama segmentaría lobar sU1perior ､ ･ｳｰ ｬ｡ｾ ｡､｡［＠

- todo el bronquio lobar superior des.plazado; 
en cuyos casos no se acompaña -de ninguna sintomatología especial; o bien 

- un verdadero bronquio supernumerario, lo que es mucho más raro, que 
va a ventilar un pequeño -lóbulo supernumerario, termina en un fondo de saco 
o aboca a una cavidad quística. En estos dos últimos casos. puede acompañarse 
de un síndrome supurativo o hemoptoico. 

Fig. 50.- Quiste broncogénico de mediastino, con comunicación bronquial. 

La broncografía permite diferenciar perfectamente es tas distintas varieda
des de bronquio traqueal 

Otros tipos de anomalías de la dis tribución bronquia l, que se apartan de 
la normalidad, son muy variab les y fa m ayoría no pueden considerarse casi 
como ma'.!formaciones, sino tan sólo como variantes sin trascendencia. 

Merece, pero, una m ención especia'! el llamado 
Pulmón en espejo, caracterizado por la disposición simétrica de los dos ár

boles bronquiales, con la existencia de dos Ióbullos en cada pullmón que se acom
paña de una doble anomalía vas.cu1ar: drenaje anómalo de [as venas pllllmo
r.ares en fa vena cava inferior o en e1 sistem a azygos y una irrigación d epen
diente de la aorta de los segmentos internos de la pirámide basall. 

Olínioamente este cuadro puede ser asintomático o dar lugar a tos, di snea 
y cianosis (por fa anomailía vascular), síntomas que desaparecen después de la 
exéresis Jobar inferior o .Ja corrección del drenaje venoso anómallo. 
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MUCOVISCIDOSIS 

Nues tra experiencia de es ta enfermedad es reducida; sólo un caso en nuestra 
es tadís tica. Ello no creemos sea debido a su rareza, sino a que no hemos in
ves tigado su presencia en nuestros enfermos con los m étodos adecuados.. 

Su car ácter de enfermedad hereditaria de carácter r eces.jvo y su cuadro clí
nico, en el que se asocian síntomas gastrointes.tina1les y síntomas de bronquitis 
crónica, es bien conocido. 

Aquí sólo quisiéramos señala r unos cuantos puntos que nos parecen de in
terés: 

a ) La susceptibfüdad especial de estos enfermos a las infecciones estafilo
cócicas. 

fig. 51. - Bronquio t raqu ea l, 

correspondiente a todo el l6bulo 

superior derecho, hallado en un 

paciente a fec to de c a r c i n o ma 

bronqu ial. 

b) La frecuente poca importancia o incluso total inexistencia de fa sinto
m a tología gastroin testina l. 

c) La broncografía, especialmente en 'los adultos, d a más frecuentemente 
signos de bronquitis crónica que de bronquiec tasias. 

d) Se ha discutido mucho a partir de qué dintel el porcentaje de elimi
nación de oloruros por el sudor era carac terístico. Las cifras útiles parecen ser: 

- a partir ele 50 mEq /l. en los niños; 
- a partir de 100 mEq/1. en ilos adultos, teniendo siempre en cuenta Ia im-

portante variabilidad de las cifras normales en el adu lto. 
e) Para ayudar a precisar el diagnóstico de mucoviscidosis en :los casos du

dosos se han descrito una serie de técnicas, de fas cuaqes parecen interesantes 
!as siguientes: 
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- La biopsia rectal, que demostraría la existencia de anchos poros llenos 
de moco (PARKINS y cdlaboradores). 

- La adrrtlnistración de desoxicorticosterona o una dieta pobre en sal dis
minuye de modo importante la excreción de cloruros por el sudor en el su
jeto normaa. Esta disminución no se produciría en el enfermo afecto de mu
coviscidosis (SANT'AGNESE). 

- Hl estJUdio de la rélación entre .Ja superficie corporal y el diámetro to-
1áoico en una gráfica, permite apreciar que los enfermos afectos de mucovis
cidosis se sitúan en una zona propia (S. J. STAMM). 

Para terminar esta exposición, forzosamente incompleta, de ｾ｡＠ clínica y ex
ploración de fas broncopatías congénitas, quisiéramos recakar tres puntos: 

l.° Que si su diagnóstico es a veces fácH, otras exige métodos explorato
rios especializados, la práctica más frecuente de los cuaaes evitaría que estos 
enfermos permaneeieran tanto tiempo sin diagnóstico o con diagnósticos erró
neos. 

2.º Que muchas veces es aún imposible el diagnóstico del carácter congé
nito o adquirido de ciertas afecciones, siendo ello especiallmente cierto en las 
bronquiectasias y en olas quistes aéreos. 

3.º Que existen ma!lformaciones límites, difícHes de Cllasificar en uno u otro 
t ipo. Tail ocurre con ciertas anomalías que se sitúan entre la hipoplasia y el 
poliquístico, por una parte, y con otras que fo hacen entre el pdliquístico y 'las 
bronquiectas1as, por otra. 
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