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Introducción

La hipoplasia de pulmón constitu-
ye una anomalía congénita relativa-
mente frecuente que unas veces com-
promete la vida del enfermo y otras
puede pasar desapercibida. El pro-
nóstico depende por tanto más de
la severidad de las lesiones asocia-
das que de la afectación pulmonar
en sí.

Resulta habitual encontrar junto
a la hipoplasia pulmonar falta de
desarrollo de otras estructuras mes-
dérmicas, viniendo a constituir lo
que algunos autores denominan dis-
plasia mesordémica'.

La falta de desarrollo pulmonar
podría estar determinada por un de-
tenimiento en la conformación del
parénquima pulmonar o por alguna
otra circunstancia que impidiese la
expansión del mismo dentro de la
caja torácica. Aunque producida por
distinto motivo la malformación pul-
monar podría ser la misma.

Presentamos dos casos de hipopla-
sia pulmonar de diferente origen y
evolución recogidos por los Servicios
de Neumología y Cirugía Torácica de
nuestro hospital.

Observaciones clínicas

Caso 1: J.J.M. Varón de 6 años con historia
única de catarros frecuentes que es remitido
por tumor mediastinico. En la placa de tórax
se apreciaba una masa bilobulada situada en

mediastino posterior, un desplazamiento de
las estructuras mediastínicas hacia el lado
derecho y una hernia del pulmón izquierdo
hacia el hemitórax contralateral (fig. 1).

La aparente disminución de la función en
el pulmón derecho fue confirmada por arterio-
grafia pulmonar, en la que se observó una hi-
poplasia de la rama derecha de la arteria
pulmonar (fig. 2) y por una broncografía, que
permitió ver una falta de división bronquial
en sus zonas más periféricas con bronquiolos
anchos y cortos.

La aortografía mostró una suplencia vascu-
lar hacia el pulmón enfermo a expensas de
aorta por medio de arterias bronquiales, ma-
marias y diafragmáticas. Dado que el esofago-
grama no aportaba ningún nuevo dato sobre
la masa mediastinica se realizó toracotomia
derecha encontrando un pulmón de aspecto
pálido y muy fijo a la pared costal y diafragma
a nivel de los pedículos vasculares identifica-
dos en la aortografía. En la pared del esófago
existia un tumor quistico de contenido mucoso
que se extirpó.

El diagnóstico anatomopatológico fue de
quiste broncógeno. Se extirpó también un
fragmento de parénquima pulmonar que fue
definido como un tejido con engrosamiento
del intersticio, dilataciones bronquiales de
contenido purulento y reducción en el tamaño
de los alvéolos. La evolución postoperatoria fue
normal.

Caso 2: J.P.V. Varón de 3 horas remitido
por el Servicio de Pediatría con disnea y cia-
nosis intensas y al que al realizarle una placa
de tórax se observó un hemitórax derecho sin
parénquima pulmonar aparente y repleto en
su lugar por asas intestinales (fig. 3). El bron-
quio derecho parecía normal. Diagnosticado de
hernia congénita'de diafragma y dado el mal
estado del paciente se decidió la intervención
quirúrgica. En ella se encontró el hemitórax
derecho ocupado por estómago, hígado, intes-
tino delgado y parte del grueso. No existia saco
hemiario.

Una vez reducido el contenido hemiario
sé observó una hernia diafragmática postero-
lateral de unos 3 cm. de diámetro, con un bor-

de externo y posterior constituido por las cos-
tillas y un borde medial formado por un rodete
fibroso. Se interpuso un parche de teflon y el
paciente fue trasladado a la Unidad de Cuida-
dos Intensivos donde se mantuvo muy hipóxi-
co y acidótico a pesar de elevadas concentra-
ciones de oxigeno y correcciones metabólicas
de bicarbonato. Ocho horas después el paciente
tuvo una parada cardiaca de (a que no se re-
cuperó.

En la necropsia pudo encontrarse un pul
món derecho hipoplásico, con un bronquio
principal naciendo directamente de tráquea
por encima de la carina. Microscópicamente
los bronquiolos estaban hipoplásicos y los
alvéolos reducidos de tamaño. En las arterias
pulmonares había una discreta hipertrofia de
la capa muscular.

po:
los

El pulmón contralateral era más pequeño

Fig. I Tomoarafia (Caso 1 ) en la que se aprecia
la masa mcdiaslínica v la hipoplasia pulmonar.
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de lo normal y como única anomalía asociada
se encontró una falta de fusión de los arcos
vertebrales.

Discusión
Siguiendo la descripción de Sche-

chter' el botón embrionario pulmonar
recibe su aporte sanguíneo a través
de vasos procedentes de la aorta hasta
el 5.° mes de desarrollo, momento en
que los vasos pulmonares comienzan
a desarrollarse, persistiendo las arte-
rias bronquiales como única irriga-
ción sistemática. Si por alguna cir-
cunstancia los vasos pulmonares no
se desarrollan esta circulación per-
siste. Es fundamental, por tanto, di-
ferenciar la hipoplasia pulmonar se-
cundaria a una falla en el desarrollo
vascular (Caso 1), de aquéllas moti-
vadas por una compresión extrínseca
durante el desarrollo fetal, que sin
embargo tienen un árbol vascular
pulmonar normal, habiendo desapa-
recido la circulación de suplencia
(Caso 2).

Es importante, asimismo, llamar
la atención sobre la excepcionalidad
de la hipoplasia pulmonar aislada,
ya que habitualmente se asocia a
múltiples malformaciones del tipo de
hernia disfragmática, anencefalia,
síndrome de la línea media, anoma-
lías cardiacas y oligohidramnios".
Esta es la causa de que la hipoplasia
pulmonar aislada se diagnostique

mucho más tardíamente y a veces de
forma casual.

Recomendamos, por tanto, la bús-
queda de dichas anomalías en todos
los casos de hipoplasia pulmonar y
sobre todo de "aquellas que como las
cardiacas aparecen en un 25 % de los
casos46.

Asi como inicialmente el pulmón
contralateral presenta también cier-
to grado de hipoplasia'7, si las ano-
malías asociadas no existen o no com-
prometen severamente la superviven-
cia del enfermo, parece lógico pensar
que con el paso del tiempo este pul-
món desarrolle una hipertrofia com-
pensadora como pudimos observar en
nuestro primer enfermo.

El hallazgo radiológico de un bron-
quio que tenga su origen directamen-
te de la tráquea en un recien nacido,
podría hacernos sospechar alguna
anomalía pulmonar, aunque en la li-
teratura revisada no hemos podido
confirmar esta sugerencia, y única-
mente se describen hipoplasias más o
menos marcadas de bronquio, pero
siempre naciendo a nivel de la ca-
rina8".

Conviene tener presente que, en el
caso de plantearse la necesidad de
una toracotomia con el fin de corregir
alguna otra anomalía, es imperiosa
la necesidad de respetar los pedículos
de circulación de suplencia que man-
tienen la única vascularización útil.

Sólo las infecciones pulmonares
repetidas, secundarias a la ectasia
alveolar, podrían justificar una extir-
pación quirúrgica del parénquima hi-
pofuncionante'°.

En el caso de existir hernia diafrag-
mática asociada parece demostrado
que el parénquima pulmonar libera-
do de su compresión resultaría capaz
de completar su desarrollo y llegar a
poseer un estado funcional normal.

Resumen

Se presentan dos casos de hipopla-
sia pulmonar de distinto origen, ana-
lizando la distinta forma de presenta-
ción.

Se comentan asimismo la elevada
frecuencia de lesiones asociadas y la
actitud quirúrgica más recomendable.

Summary

PULMONARY HYPOPLASIA: DIFERENT
ORIGINS AND EVOLUTION

The authors present two cases of
pulmonary hypoplasia of different
origins, analyzing the different forms
ofpresentation.

They aiso comment on the high
frequency of associated lesions and
the most recommendable surgical at-
titude.
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