Cartas al Editor

Hipoplasia pulmonar infantil

Sr. Editor:

La hipoplasia pulmonar es una anomalia congénita del
desarrollo pulmonar, caracterizada por una detencion en el de-
sarrollo pulmonar, que condiciona un desarrollo deficiente o in-
completo del pulmoén que habitualmente se diagnostica en
la infancial. Puede ser primaria o secundaria. En el primer caso
no existe patologia coexistente. Sin embargo, en la hipoplasia
pulmonar secundaria se han descrito un amplio espectro de
anomalias asociadas que posiblemente estin implicadas en su
patogenia?, tales como un espacio toracico insuficiente (hernia
diafragmatica, oligohidramnios), enfermedades neuromuscula-
res, malformaciones esqueléticas, neurologicas, o a nivel de la
vascularizacion broncopulmonar3->. Ademis, es probable que
en algln caso existan defectos bioquimicos y metabolicos,
como una disminucién en la sintesis de prolina®. Por otro lado,
se ha registrado la presencia de hipoplasia pulmonar en casos
de sindrome de Down y trisomias 13 y 18”. Por ello se ha con-
siderado de interés la presentacion de un caso de un nifio de
8 afios diagnosticado de hipoplasia pulmonar en nuestro ser-
vicio.

Nino de 8 afos que consulté por crisis de broncoespasmo desde
la edad de 8 meses y asoci6 cuadros de neumonias de repeticion a
los 16 y 33 meses con afectacion del segmento posterobasal del 16-
bulo inferior izquierdo y ocupacion del seno costodiafragmatico iz-
quierdo, requiriendo ingreso hospitalario. El tercer episodio, con los
mismos hallazgos fue tratado de forma ambulatoria a la edad de
6 afios. La prueba de tuberculina fue negativa en todos los casos.
Antecedentes familiares: sin interés. Antecedentes personales: ges-
tacion, 39 semanas. Ecografias prenatales normales. Amniocentesis:
normal. Cariotipo: 46XY. Parto: cesdrea por desproporcion pelvi-fe-
tal. No patologia del liquido amnié6tico. Periodo neonatal normal.
La exploracion clinica mostrd hipoventilaciéon basal izquierda con
crepitantes localizados. Las exploraciones complementarias practica-
das fueron: hemograma normal. IgE: 7 Ul/ml. IgG, Ay M, C3 y
C4 normales. Alfa-1-antitripsina: 118 mg/dl. Cloruros en sudor: ne-
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Figura 1. Radiografias de torax en inspiracion (A) y es-
piracion (B), que muestran aumento de densi-
dad y disminucion de volumen de hemitérax
izquierdo, con disminucion de tamanio de arte-
ria pulmonar izquierda y ausencia de atrapa-
miento aéreo.

Figura 2. Imdgenes consecutivas de TC tordcica, con ven-
tana de parénquima, que muestran la dismi-
nucion de tamario del I6bulo pulmonar inferior
izquierdo, con disminucion del ntimero y ta-
mano de los vasos pulmonares.

gativo. Prick estindar de neumoalérgenos negativo. Electrocardio-
grama y ecocardiografia: normal. Espirometria basal: patron ventila-
torio mixto (obstructivo-restrictivo) leve con test de broncodilatacion
positivo (AFEV;: 18%). Radiografia de torax en inspiracion y espira-
cion (fig. 1): disminucion de volumen de pulmén izquierdo con ar-
teria pulmonar izquierda de menor tamano y desplazamiento me-
diastinico ipsolateral, sin evidencia de atrapamiento aéreo, con
aumento de tamano de la arteria pulmonar derecha. Tomografia
computarizada (TC) toracica sin contraste (fig. 2): disminucion de
volumen pulmonar izquierdo con arteria pulmonar izquierda pe-
quena y vena pulmonar inferior izquierda pequena, asi como au-
mento de la vascularizacion pulmonar derecha. La angiografia por
resonancia (angio-RM) (fig. 3) confirmé la existencia de arteria pul-
monar izquierda pequena, con disminucion de la vascularizacién
de dicho pulmén y venas pulmonares de pequeno tamano. Se ob-
servo un aumento de la arteria pulmonar derecha y de la vasculari-
zacion de pulmoén derecho, sin observar alteraciones cardiacas ni
de grandes vasos asociadas. Estos hallazgos nos permitieron esta-
blecer el diagnostico de hipoplasia pulmonar.

Los pacientes con hipoplasia pulmonar pueden ser examina-
dos por infecciones respiratorias de repeticion, como en nuestro
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Figura 3. Angio-RM que muestra la ausencia de alteracio-
nes cardiacas y de grandes vasos.

caso, aunque mas frecuentemente la alteracion es latente y des-
cubierta durante eximenes radioldgicos realizados por otros
motivos®. En la exploracion clinica pueden presentarse diversas
alteraciones de la pared toricica, siendo lo mis frecuente un he-
mitoérax mas reducido de tamano, asi como una disminucion de
los espacios intercostales. En la auscultacion tordcica se observa
abolicion o disminucion del murmullo vesicular sobre el lado
patologico como consecuencia de la herniacion del pulmén
contralateral. La desviacion cardiaca suele ser manifiesta, por lo
que los ruidos cardiacos se perciben fuera del sitio habitual,
bien en la espalda, bien en la axila®. La radiografia simple de
torax, puede mostrar una disminucion de la aireacion del hemi-
torax afectado, con una disminucion de volumen asociada (lo
cual se traduce en opacidad del 16bulo afectado, con dismi-
nucion de tamano del hemitorax, desplazamiento mediastinico
ipsolateral, hiperinsuflacion del resto del pulmoén y del contra-
lateraD!?. Suele estar afectado el pulmon izquierdo, como en
nuestro caso, aunque no se conoce la razén que explique esta
predileccion. El diagnéstico diferencial debe establecerse con
procesos que puedan alterar el volumen del hemitérax afectado
y que produzcan un aumento de la densidad: atelectasias obs-
tructivas (por oclusion endobronquial) o no obstructivas (atelec-
tasia periférica, derrame pleural, cambios posneumectomia, fi-
brotorax, tuberculosis), hernias diafragmaticas, agenesia o
aplasia lobular y secuestro pulmonar. En esta situacion los exa-
menes complementarios necesarios para establecer un diagnos-
tico mas preciso son la TC y angio-RM.

Para concluir, sefialamos dos puntos que pueden ser de ayu-
da para el diagnostico de la hipoplasia pulmonar: @) pensar en
la posibilidad de HP ante hallazgos radiograficos de disminucion
de volumen de 16bulo o pulmén y disminucion de calibre de va-
sos pulmonares, y ») que la TC toricica rutinaria y la angio-RM
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cuando la radiografia lo sugiera deberia facilitar el diagnostico y
permitir la prevencion y tratamiento precoz de las infecciones
respiratorias y las anomalias congénitas asociadas.
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