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RESUMEN

La hipoplasia pulmonar es una entidad muy poco frecuente caracteri-
zada por una detencion en €l desarrollo pulmonar, que produce que estos
6rganos se encuentren poco desarrollados. Habitualmente esta enferme-
dad es diagnosticada en lainfanciay son muy pocos |os casos que pasan
desapercibidos detectandose en la edad adulta (>18 afios).

Presentamos cuatro casos de pacientes adultos diagnosticados de
hipoplasia pulmonar por diversas técnicas (de imagen o invasivas), que
consultaron por sintomatol ogia inespecifica, sobre todo relacionada con
infecciones respiratorias y su posterior evolucion a lo largo de los afios.
Repasamos ademas la patogenia, etiologia y malformaciones asociadas
de esta enfermedad asi como hacemos una revision de los trabajos publi -
cados de ésta en este grupo de edad.
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ABSTRACT

The lung hypoplasia is a very few frequent entity characterized by a
detention in the lung development that leads to a poor development of
this organ. Habitually this disease is diagnosed in the childood and there
are very few cases that pass unknown, being detected in the mature age
(>18years).

We present four cases of diagnoses adult patients of lung hypoplasia
for diverse test (imaging or invasive) that consulted for not specific
symptoms, mostly related with infections of the lung and their later evo -
lution over the years. We also review the pathogenesis, etiology and mal -
formations associated of this disease as well as a review of the published
articlesin this age group.
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INTRODUCCION

La hipoplasia pulmonar es una anomalia congénita del
desarrollo pulmonar muy poco frecuente, que habitual mente se
diagnostica en lainfanciay tiene una alta mortalidad, de forma
que aparece en € 10% de las necropsias postnatales. Sin
embargo, la presencia de esta anomalia en el adulto es excep-
cional (1,2) ya que lo mas probable es que los individuos
fallezcan antes de la edad adulta, como consecuencia de infec-
ciones pulmonares intercurrentes o de otras anomalias congé-
nitas asociadas (3-5). En larevision de la bibliografia solo
hemos podido encontrar la publicacién de medio centenar de
casos que fueron diagnosticados en mayores de 18 afios.

Trabajo aceptado: 25 de enero de 2001

Por ello, se ha considerado de interés la presentacion de 4
personas adultas que han sido diagnosticadas de hipoplasia
pulmonar en nuestro servicio de neumologia, junto a unarevi-
sion delaliteratura

CASOS APORTADOS

Caso 1: Vardn de 20 afios de edad que consulté por presentar tos,
expectoracion heméticay dolor torécico izquierdo. A laauscultacion
se apreciaba disminucion del murmullo vesicular en ese hemitorax.
En laradiografia de térax aparecia una pérdida de volumen de hemi -
térax izquierdo (desviacion del mediastino hacialaizquierda, eleva
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cion diafragmética e hiperinsuflacion del hemitérax derecho). El
electrocardiograma era normal. En e ecocardiograma habia dilata-
cion de laauriculay ventriculo derechos, con presion en arteria pul-
monar 39 mm Hg. La arteriografia puso de manifiesto una arteria
pulmonar izquierda de pequefio calibre con hipoplasia del arbol vas-
cular. Posteriormente, el paciente presentd dos nuevos episodios de
hemoptisis franca en el contexto de infecciones de vias respiratorias,
el dltimo a los 39 afios de edad, evolucionando satisfactoriamente
con reposo y antitusigenos. En la actualidad tiene 40 afios y se
encuentra asintomati co.

Caso 2: Varon de 24 afios con antecedente de sindrome de
Down, que ingresa por presentar tos y disnea. En la auscultacion se
apreciaba la abolicion del murmullo vesicular en base izquierda. En
la radiografia de térax existia pérdida de volumen del hemitérax
izquierdo, con elevacion del hemidiafragma y desplazamiento
mediastinico ipsilateral, asi como un quiste aéreo en lI6bulo superior
izquierdo y bronquiectasias basales izquierdas. El electrocardiogra-
may ecocardiograma eran normales. Broncoscopia mucosa bron-
quial inflamatoria en el I6bulo inferior izquierdo; en el [6bulo supe-
rior derecho los bronquios estén poco desarrollados. La TC torécica
confirmé el diagndstico de hipoplasia pulmonar. Cariotipo: trisomia
21. En la evolucion posterior ha presentado diversos episodios de
infeccion de vias respiratorias que mejoraron con tratamiento anti-
biético ambulatorio. En la actualidad tiene 46 afios y se encuentra
bien.

Caso 3: Mujer de 50 afios que consultd por presentar desde un
afo antes episodios repetidos de tos, disneay sibilantes. En laradio-
grafia de térax se aprecio una pérdida de volumen del hemitorax
izquierdo, con iméagenes quisticas, asi como hiperinsuflacion del pul-
mon derecho. En la exploracién fisica presentaba semiologia de
broncoespasmo y disminucién del murmullo vesicular en la base del
pulmén izquierdo. La TC toréacica puso de manifiesto una pérdida de
volumen de pulmén izquierdo con maltiples bronquiectasias quisti-
casy varicosas y disminucion del calibre vascular, sobre todo de la
arteria pulmonar (Fig. 1). Electrocardiogramay ecocardiograma nor-
males. Cariotipo normal. Con broncodilatadores ha evolucionado
favorablemente.

Caso 4: Varon de 30 afios de edad que consulté por presentar
disnea de reposo y ortopnea en € contexto de unainfeccion de vias
respiratorias. A la auscultacion aparecia un soplo sistélico en foco
mitral asi como disminucion del murmullo vesicular en el hemitdrax
izquierdo y estertores crepitantes en ambas bases pulmonares. La
radiografia de térax puso de manifiesto una atelectasia del pulmén
izquierdo, con hiperinsuflacion del pulmén contraateral (Fig. 2).
Electrocardiograma: arritmia completa por fibrilacion auricular e
hipertrofia ventricular derecha. El ecocardiograma demostré una
insuficiencia mitral, con auriculaizquierda dilatada e hipertrofia del
ventriculo derecho. En la broncoscopia destacaba la existencia de un
arbol bronquial izquierdo con yemas rudimentarias de los bronquios
segmentarios. Con digital y diuréticos evolucion6 favorablemente.
En laactualidad tiene 50 afios y se encuentra estable.

En latabla | estan resumidos los datos clinicos de los pacientes,
asi como los resultados de las pruebas funcional es respiratorias.

DISCUSION

La hipoplasia pulmonar es una rara anomalia congénita
del desarrollo pulmonar en la que existe unadisminucion en el
ndmero o tamafio de las vias aéreas, alvéolos o vasos pulmo-
nares, aunque lamorfologia groseradel pulmén es normal (6).
La hipoplasia pulmonar puede ser primaria o secundaria. En
€l primer caso no existe patologia coexistente y la mayoria de
los pacientes mueren de forma precoz. Por € contrario, en la
hipoplasia pulmonar secundaria se ha descrito un amplio
espectro de anomalias asociadas que posiblemente estan
implicadas en su patogenia (Tablall).

Fig. 1. Tc toracica (caso 3): pérdida de volumen de pulmén izquier-
do.

Fig. 2. Rx torax (caso 4): atelectasia pulmon izquierdo.

En model os animal es de experimentacién se ha demostra-
do que en lavidaintrauterina, tanto lainjuria medular cervical
(7) como la seccion bilateral del nervio frénico (8) inducen el
desarrollo de una la hipoplasia pulmonar. De esta forma, €l
sistema nervioso central, al mantener 1os movimientos respi-
ratorios normales en €l feto, parece jugar un importante papel
en el desarrollo pulmonar. Por ello, se ha especulado que ano-
malias no evidentes en el control del sistema nervioso central
pudieran estar implicadas en la patogenia de la hipoplasia pul-
monar primaria.

En el caso de la hipoplasia pulmonar secundaria, un espa-
cio toracico insuficiente (hernia diafragmética, polihidram-
nios), enfermedades neuromusculares o neurol dgicas (anence
falia) o la agenesia renal pueden ocasionar la hipoplasia
(9,10). Ademas, es probable que en aglin caso existan defec-
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TABLA |

SERIE ACTUAL: DATOS CLINICOS Y DE EXPLORACION FUNCIONAL RESPIRATORA

Caso | Caso Il Caso Il Caso IV
Edad de diagndstico 20 24 50 30
Localizacion Izquierda lzquierda Izquierda lzquierda
Sintomatologia inicial Dolor toracico, Bronquitis Broncoespasmo Disnea,
tos, hemoptisis recidivante, insuficiencia
disnea cardiaca
Anomalias Ninguna Sindrome de Bronquiectasias Insuficiencia
asociadas Down, mitral
bronquiectasias
FVC (%) 94 36 77 47
FEV* (%) 80 42 76 35
FEVY/FVC (%) 80 100 84 61
PaO, (mmHg) 92 61 91 59
PaCO, (mmHg) 38 45 36 42
Técnica de diagndstico Arteriografia TC TC Broncoscopia
Sexo Hombre Hombre Mujer Hombre

FEV*: volumen espiratorio méximo en el ler segundo. FVC: capacidad vital forzada.

TABLA I

ANOMALIAS ASOCIADAS EN LA HIPOPLASIA PULMONAR
SECUNDARIA

Anomalias genitourinarias: Sindrome de Potter (agnesia renal,
hipoplasia pulmonar y facies
caracteristica

Cifoescoliosis

Ebstein*, CIA®, DAP

Anomalias 6seas:
Cardiopatias:

Sindrome de Down*?
Agnesia diafragmatica®
Sindrome de Klippel-Feil
Isoinmunizacion rhesus
Arteria pulmonar izquierda aberrante?’
Hernia diafragmatica

CIA: Comunicacién interauricular
DAP: Ductus arterioso persistente

tos bioguimicos y metabdlicos, como una disminucion en la
sintesis de prolina (11).

Por otro lado, se ha registrado la presencia de hipoplasia
pulmonar en casos esporadicos de sindrome de Down (12),
igual que en e caso nimero |l de nuestra serie, y en otras
cromosomopatias (13): deleccidn de los brazos largos del cro-
mosoma 13, trisomia parcial 7qy trisomias 13y 18. En € sin
drome de Down, un estudio histopatoldgico realizado por
Tarroch et a (12) demostré que la hipoplasia pulmonar se
caracteriza por una hipoaveolizacion. El recuento alveolar
demostré 4,6 alvéolos por acino, con espacios aéreos anor-
malmente grandes, al contrario que sucede en otros tipos de
hipoplasia pulmonar en los que existe una disminucion del
tamafio alveolar (14).

El desarrollo embriolégico del pulmén se inicia a los 24
dias de gestacion, a partir de una invaginacion del intestino
anterior, y evoluciona en distintos estadios. embrionario (has-
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tala semana 8), pseudoglandular (hasta la semana 16), canali-
cular, sacular y aveolar (10). Cualquier factor que interfiera
el norma desarrollo ocasionara diferentes malformaciones
que generamente se manifiestan en la infancia. Cuando la
agresion acontece durante el estadio pseudoglandular ocasio-
na una hipoplasia pulmonar, con reduccion de las divisiones
bronquiales, la complejidad acinar y la vascularizacion pul-
monar, tal como se observa en los pacientes de la serie actual.

En la literatura existen mdltiples casos de hipoplasia pul-
monar en neonatos (15). Sin embargo, €l diagndstico en per-
sonas mayores de 18 afios, como en |os cuatro pacientes de la
serie actual, es un hallazgo extraordinariamente raro. De
hecho, en una reciente revision bibliogréafica, Comet et a (1)
solo pudieron documentar 48 casos de hipoplasia pulmonar
diagnosticada en el adulto. Los autores comunicaron una serie
de 5 pacientes en los que la edad de presentacion oscilaba
entre los 45 y 67 afios, mayor que en los pacientes de la serie
actual (20-50 afios).

En los cuatro pacientes de nuestra serie estaba afectado el
pulmon izquierdo. En 35 de los 48 casos antes citados (73%)
(1) también estaba afectado € pulmon izquierdo, aungque no
se conoce una razén que explique esta predileccion.

En 3 de los 4 pacientes actuales encontramos malforma-
ciones asociadas. En €l caso nimero IV, lavavulopatia mitral
fue responsable de la sintomatologiainicial y permitio el diag-
nostico de la malformacién congénita. Por otro lado, debido a
laproduccion y retencion de secreciones en el tejido pulmonar
rudimentario, la hipoplasia pulmonar predispone a infeccio-
nes respiratorias de repeticion (16). De este modo, las bron-
quiectasias que presentaban los pacientes Il y 111 podrian ser
causa o consecuencia de dichas infecciones.

Desde el punto de vista fisiopatol 6gico, a pesar de que los
pacientes suelen mostrar un patrén ventilatorio restrictivo en
laespirometria (17), lainfeccién recidivante puede facilitar el
desarrollo de una obstruccién ventilatoria, tal como sucedio
en el caso nimero |V de la serie actual.

Por otro lado, la posibilidad de un diagnéstico antenatal de
los pacientes ha suscitado interés en la literatura. Sin embar-
go, ninguno de los indices propuestos ha mostrado una sensi-
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bilidad y especificidad suficientes para permitir la toma de
decisiones clinicas.

LaTC torécicafue laexploracién que permitié el diagnés
ticoenloscasos |l y I11. Por el contrario, en los pacientes | y
IV una arteriografia pulmonar y una broncoscopia fueron las
exploraciones que hace 20 afios facilitaron €l diagnéstico de
esta ateracion en € desarrollo pulmonar. Aunque de una
manera preliminar, estos dos casos ya habian sido comunica-
dos previamente (18). Sin embargo, debido a que no fueron
recogidos en larevisién bibliografica de Comet et a (1), nos
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