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Hipoplasia pulmonar en el adulto

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 anomalias congénitas. La mayoria de los pacientes reportados
en la bibliografia son recién nacidos y nifios. Se comunica el caso de
hipoplasia pulmonar en una mujer de 35 afios de edad.

pulmén, hipoplasia pulmonar, malformacién congénita.

Pulmonary Hypoplasia in Adults

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.

lung, pulmonary hypoplasia, congenital anomaly.
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La hipoplasia pulmonar es una anormalidad
congénita poco frecuente en la que hay dismi-
nucion del ndmero, tamano (o ambos) de las vias
aéreas, los vasos y los alvéolos. Este padecimien-
to se asocia generalmente con otras anomalias
congénitas, principalmente del sistema urinario,
cardiovascular, nervioso central y musculoes-
queléticas. El grado de afeccion pulmonar se
clasifica en tres grupos segiin Boyden: agenesia
pulmonar, aplasia pulmonar e hipoplasia pulmo-
nar.’ La mayoria de los pacientes descritos en la
bibliografia son recién nacidos y nifios.

Paciente femenina de 35 afos de edad, quien
refirié que inicié su padecimiento desde la
infancia, con episodios frecuentes de tos y he-
moptisis, recibié tratamientos no especificados.
Cursé tres embarazos sin complicaciones. Hacia
10 afios se hicieron mds frecuentes los episodios
de tos y disnea. Acudié a valoracién por tener
disnea de medianos esfuerzos, sin cianosis. A la
exploracién fisica se observé disminucion de los
movimientos del hemitérax derecho, a la auscul-
tacion se encontré disminucién del murmullo
vesicular en el hemitérax derecho.

La radiografia posteroanterior de térax mostrd
alteraciones en la morfologia del hemit6rax
derecho, que estaba disminuido de tamafio, con
retraccion hacia la derecha de las estructuras
mediastinales y elevacién del hemidiafragma
ipsilateral (Figura 1). La TC de térax en alta
resolucién evidencié disminucién del tamafio
de los segmentos pulmonares, pero los mismos
se identificaron de manera completa. Ademas,
se observaron algunas zonas de engrosamiento
interlobulillar, bronquiectasias por traccion y
patron panalar, este Gltimo en la regién basal
(Figuras 2 y 3).

Actualmente la paciente estd en seguimiento,
con tratamiento sintomdtico Gnicamente.

Radiografia de térax posteroanterior que
muestra disminucion en el tamano del hemitérax
derecho, con retraccién hacia la derecha de las es-
tructuras mediastinales y elevacién del hemidiafragma
ipsilateral.

)

TC de térax de alta resolucion que muestra
disminucién en el tamano de los segmentos pulmo-
nares derechos, con zonas de engrosamiento interlo-
bulillar, bronquiectasias por traccién y patrén panalar
en la region basal.
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TC de térax que muestra disminucion en el
tamario de la arteria pulmonar izquierda. La flecha
sefiala la arteria pulmonar izquierda.

Las anomalias del desarrollo que ocurren entre
las semanas 4 y 24 de la gestacion 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 pulmén izquierdo esta
ausente.*® La hipoplasia se puede dividir en
primaria (idiopatica) o secundaria (cuando
ocurre en asociacion con otras malformaciones
congénitas implicadas en su patogénesis). Se han
implicado varios mecanismos en la aparicién de
hipoplasia pulmonar secundaria, que incluyen:
disminucion del volumen en el hemitérax afec-
tado, de la perfusién vascular y del movimiento
respiratorio fetal.”

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 estan
presentes; sin embargo, estan subdesarrollados.?
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En el caso comunicado habia tejido pulmonar
hipoplasico, por lo que se clasificé en el grupo
3 de la clasificacién de Boyden.

Los pulmones hipoplasicos tipicamente son de
menor tamano y peso que lo esperado para la
edad. A pesar de que existe variacién en la gra-
vedad y tipo de los cambios entre los diferentes
casos, es frecuente encontrar disminucion en el
ndmero de alvéolos.*

Los hallazgos radiolégicos en los casos de
hipoplasia son similares y se distinguen
principalmente por la ausencia casi total
de pulmén en un hemitérax. La marcada
reduccion en el volumen se caracteriza por
elevacion del hemidiafragma ipsilateral y
traccién del mediastino. En la mayoria de
los casos el pulmoén contralateral esta des-
plazado hacia el hemitérax contralateral.”®
Los hallazgos clinicos dependen del grado
de anormalidades pulmonares y la existencia
de otras malformaciones congénitas. Por lo
general, el paciente esta asintomatico. La ex-
ploracion fisica revela asimetria entre ambos
hemitérax, disminucién de los movimientos
respiratorios y ausencia de murmullo vesicu-
lar en el hemitérax afectado.”

El diagnostico puede realizarse mediante radio-
grafia de térax, TC de térax, broncoscopia y, si
es posible, angiografia pulmonar y broncografia.
Sin embargo, no existen criterios diagndsticos
para facilitar la identificacion de la hipoplasia
pulmonar.®?

El tratamiento de la hipoplasia es médico y qui-
rdrgico, ambos antes y después del parto. Antes
del parto se trata mediante administracion de
tocoliticos, antibidticos y esteroides. Después del
parto se proporciona apoyo respiratorio que va
desde oxigeno suplementario hasta ventilacién
mecanica. El tratamiento quirdrgico consiste
en realizar cortocircuitos vesicoamnioticos y
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ablacién endoscopica de valvas. En adultos el
tratamiento consiste en el control de infecciones
recurrentes, tratamiento sintomatico con expec-
torantes y broncodilatadores. Se debe realizar
profilaxis contra neumococo, influenza y virus
sincitial respiratorio.”?

El diagndstico diferencial debe hacerse con el
sindrome de Swyer-James, anormalidad poco
comin que en términos radiolégicos se distingue
por un pulmén hiperldcido y desde el punto de
vista funcional por atrapamiento de aire durante
la espiracion. Existe evidencia de que este sin-
drome se inicia por una bronquiolitis. A pesar
de que la hipoplasia pulmonar y el sindrome de
Swyer-James se asocian con un volumen bajo
unilateral, en los pacientes con sindrome de
Swyer-James se observa de forma caracteristica
atrapamiento de aire en la TC de térax de alta
resolucién.'®
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