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RESUMEN

La hipoplasia pulmonar es una anormalidad congénita poco frecuente, 
con incidencia de 1 caso por cada 15,000 nacidos vivos, que se asocia 
con otras anomalías congénitas. La mayoría de los pacientes reportados 
en la bibliografía son recién nacidos y niños. Se comunica el caso de 
hipoplasia pulmonar en una mujer de 35 años de edad.
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Pulmonary Hypoplasia in Adults

ABSTRACT

Pulmonary hypoplasia is a rare congenital disorder, with an estimated 
incidence of 1 in 15,000 live births, and is associated with other con-
genital disorders. Most patients described in the literature are newborns 
and infants. This paper reports the case of a 35-year-old woman with 
pulmonary hypoplasia.
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La hipoplasia pulmonar es una anormalidad 
congénita poco frecuente en la que hay dismi-
nución del número, tamaño (o ambos) de las vías 
aéreas, los vasos y los alvéolos. Este padecimien-
to se asocia generalmente con otras anomalías 
congénitas, principalmente del sistema urinario, 
cardiovascular, nervioso central y musculoes-
queléticas.1,2 El grado de afección pulmonar se 
clasifica en tres grupos según Boyden: agenesia 
pulmonar, aplasia pulmonar e hipoplasia pulmo-
nar.3 La mayoría de los pacientes descritos en la 
bibliografía son recién nacidos y niños.

CASO CLÍNICO	

Paciente femenina de 35 años de edad, quien 
refirió que inició su padecimiento desde la 
infancia, con episodios frecuentes de tos y he-
moptisis, recibió tratamientos no especificados. 
Cursó tres embarazos sin complicaciones. Hacía 
10 años se hicieron más frecuentes los episodios 
de tos y disnea. Acudió a valoración por tener 
disnea de medianos esfuerzos, sin cianosis. A la 
exploración física se observó disminución de los 
movimientos del hemitórax derecho, a la auscul-
tación se encontró disminución del murmullo 
vesicular en el hemitórax derecho.

La radiografía posteroanterior de tórax mostró 
alteraciones en la morfología del hemitórax 
derecho, que estaba disminuido de tamaño, con 
retracción hacia la derecha de las estructuras 
mediastinales y elevación del hemidiafragma 
ipsilateral (Figura 1). La TC de tórax en alta 
resolución evidenció disminución del tamaño 
de los segmentos pulmonares, pero los mismos 
se identificaron de manera completa. Además, 
se observaron algunas zonas de engrosamiento 
interlobulillar, bronquiectasias por tracción y 
patrón panalar, este último en la región basal 
(Figuras 2 y 3).

Actualmente la paciente está en seguimiento, 
con tratamiento sintomático únicamente.

Figura 1. Radiografía de tórax posteroanterior que 
muestra disminución en el tamaño del hemitórax 
derecho, con retracción hacia la derecha de las es-
tructuras mediastinales y elevación del hemidiafragma 
ipsilateral.

Figura 2. TC de tórax de alta resolución que muestra 
disminución en el tamaño de los segmentos pulmo-
nares derechos, con zonas de engrosamiento interlo-
bulillar, bronquiectasias por tracción y patrón panalar 
en la región basal.
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DISCUSIÓN

Las anomalías del desarrollo que ocurren entre 
las semanas 4 y 24 de la gestación pueden causar 
anormalidades broncopulmonares. La incidencia 
de agenesia pulmonar se estima en 1 por cada 
15,000 nacidos vivos o entre 0.0034 y 0.0097%. 
En 70% de los casos el pulmón izquierdo está 
ausente.4-6 La hipoplasia se puede dividir en 
primaria (idiopática) o secundaria (cuando 
ocurre en asociación con otras malformaciones 
congénitas implicadas en su patogénesis). Se han 
implicado varios mecanismos en la aparición de 
hipoplasia pulmonar secundaria, que incluyen: 
disminución del volumen en el hemitórax afec-
tado, de la perfusión vascular y del movimiento 
respiratorio fetal.7

De acuerdo con Boyden, existen tres grados de 
alteraciones en el desarrollo pulmonar: agene-
sia, en la que hay ausencia de tejido pulmonar; 
aplasia, en la que se observan bronquios rudi-
mentarios, sin tejido pulmonar, e hipoplasia, 
en la que todos los tejidos pulmonares están 
presentes; sin embargo, están subdesarrollados.3 

En el caso comunicado había tejido pulmonar 
hipoplásico, por lo que se clasificó en el grupo 
3 de la clasificación de Boyden.

Los pulmones hipoplásicos típicamente son de 
menor tamaño y peso que lo esperado para la 
edad. A pesar de que existe variación en la gra-
vedad y tipo de los cambios entre los diferentes 
casos, es frecuente encontrar disminución en el 
número de alvéolos.4

Los hallazgos radiológicos en los casos de 
hipoplasia son similares y se distinguen 
principalmente por la ausencia casi total 
de pulmón en un hemitórax. La marcada 
reducción en el volumen se caracteriza por 
elevación del hemidiafragma ipsilateral y 
tracción del mediastino. En la mayoría de 
los casos el pulmón contralateral está des-
plazado hacia el hemitórax contralateral.7,8 

Los hallazgos clínicos dependen del grado 
de anormalidades pulmonares y la existencia 
de otras malformaciones congénitas. Por lo 
general, el paciente está asintomático. La ex-
ploración física revela asimetría entre ambos 
hemitórax, disminución de los movimientos 
respiratorios y ausencia de murmullo vesicu-
lar en el hemitórax afectado.7

El diagnóstico puede realizarse mediante radio-
grafía de tórax, TC de tórax, broncoscopia y, si 
es posible, angiografía pulmonar y broncografía. 
Sin embargo, no existen criterios diagnósticos 
para facilitar la identificación de la hipoplasia 
pulmonar.6,8

El tratamiento de la hipoplasia es médico y qui-
rúrgico, ambos antes y después del parto. Antes 
del parto se trata mediante administración de 
tocolíticos, antibióticos y esteroides. Después del 
parto se proporciona apoyo respiratorio que va 
desde oxígeno suplementario hasta ventilación 
mecánica. El tratamiento quirúrgico consiste 
en realizar cortocircuitos vesicoamnióticos y 

Figura 3. TC de tórax que muestra disminución en el 
tamaño de la arteria pulmonar izquierda. La flecha 
señala la arteria pulmonar izquierda.
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ablación endoscópica de valvas. En adultos el 
tratamiento consiste en el control de infecciones 
recurrentes, tratamiento sintomático con expec-
torantes y broncodilatadores. Se debe realizar 
profilaxis contra neumococo, influenza y virus 
sincitial respiratorio.7,9

El diagnóstico diferencial debe hacerse con el 
síndrome de Swyer-James, anormalidad poco 
común que en términos radiológicos se distingue 
por un pulmón hiperlúcido y desde el punto de 
vista funcional por atrapamiento de aire durante 
la espiración. Existe evidencia de que este sín-
drome se inicia por una bronquiolitis. A pesar 
de que la hipoplasia pulmonar y el síndrome de 
Swyer-James se asocian con un volumen bajo 
unilateral, en los pacientes con síndrome de 
Swyer-James se observa de forma característica 
atrapamiento de aire en la TC de tórax de alta 
resolución.10
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