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Presentamos 5 pacientes diagnosticados de hipoplasia pul-
monar (HP) en la edad adulta (edad > 18 aiios); el rango de
edad en el momento del diagnéstico fue de 45-67 aiios. La
HP fue izquierda en 4 casos y las malformaciones asociadas
fueron: 2 agenesias renales, 2 hernias diafragmaticas y una
hernia hiatal. El funcionalismo respiratorio mostré: FEV,
0,88 + 0,32 I; FVC 1,30 = 0,52 I; FEV /FVC 68,5 + 5%. La
gasometria arterial (con Fi0, 0,21) fue de: Pa0, 63,6 + 24;
PaC0, 47,1 = 11,2 mmHg. Tres casos fueron remitidos para
control de su insuficiencia respiratoria (dos precisaron oxige-
noterapia domiciliaria) y 2 casos para estudio de radiografia
de torax patoldgica. El diagnéstico se realizé mediante tomo-
grafia computarizada (TC) toracica. Las enfermedades con-
génitas debidas a la detencién del desarrollo pulmonar en la
fase seudoglandular son raramente diagnosticadas en el
adulto (hemos recogido 48 casos —incluyendo los actuales—
publicados en la literatura), siendo la HP muy infrecuente-
mente diagnosticada (posiblemente por atribuirse los cam-
bios observados en la radiografia a procesos infecciosos anti-
guos). La clinica es muy variable, y depende en gran medida
del habito tabaquico y de las infecciones respiratorias de re-
peticién. La TC toracica es hoy dia la técnica diagnéstica de
eleccién.

Palabras clave: Hipoplasia pulmonar en adultos. Malformacio-
nes asociadas. Tomografia computarizada tordcica.
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Pulmonary hypoplasia in adults: embryology,
clinical presentation and diagnostic methods.
Our experience and review of the literature

We report five patients diagnosed of pulmonary hypopla-
sia (PH) in adulthood (age > 18 years, range 45 to 67 years).
PH was left-sided in four cases. The malformations found
were 2 cases of renal agenesis, 2 diaphragmatic hernias and
1 hiatal hernia. Lung function data were FEV, 0.88 + 0.32
L; FVC 1.30 £ 0.52 L; FEV,/FVC 68.5 = 5%. Arterial gases
(with FiO, 0.21) were PaO, 63.6 = 24 and PaCO, 47.1 + 11.2
mmHg. Three cases were referred for monitoring of respira-
tory insufficiency (2 requiring home oxygen therapy) and
two for radiographic study of chest disease. The diagnoses
were made by computerized tomography (CT) of the chest.
Congenital diseases due to underdeveloped lungs in the
pseudoglandular phase are rarely diagnosed in adults (48
cases, including ours, have been found in the literature), and
PH is rarely diagnosed, possibly because the anomalies ob-
served are attributed to old infections. Clinical presentation
is highly variable, depending in large measure on a history
of smoking and repeated respiratory infections. Chest CT is
at present the diagnostic tool of choice.

Key words: Adult pulmonary hypoplasia. Associated malforma-
tions. Computed tomography, chest.

Introduccion

La primera clasificacién de las anomalias derivadas
de la detencién del desarrollo pulmonar normal fue rea-
lizada por Schneider en 1912'. Posteriormente, Boyden
la modific6, estableciendo la que actualmente se utiliza
y que establece tres grados o tipos de alteracién: tipo I:
ausencia total de parénquima, vasos y bronquios (age-
nesia); tipo II: presencia de bronquio pero sin tejido
pulmonar (aplasia); tipo III: presencia de tejido pulmo-
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nar rudimentario en presencia de estructura bronquial
normal (hipoplasia)>>.

La hipoplasia pulmonar (HP) es a menudo una lesién
incompatible con la vida, existiendo, sin embargo, for-
mas de menor severidad que pueden no ser diagnostica-
das hasta la edad adulta. Existen en la literatura muitiples
casos de HP en neonatos, sin que sea posible establecer
su frecuencia puesto que habitualmente el diagndstico se
realiza en la necropsia. Se detectan aproximadamente HP
en un 10% de las autopsias neonatales™*,

En el adulto (definido como edad superior a los 18
afios), sin embargo, la HP es un hallazgo infrecuente.
El objetivo de nuestro trabajo es describir nuestra ex-
periencia en HP en adultos y revisar la literatura publi-
cada.
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Fig. 1. Hipoplasia pulmonar izquierda. Obsérvese la presencia de una
marcada cifoscoliosis.

Casos clinicos
Caso 1

Varén de 45 afios, no fumador, con criterios clinicos de
bronquitis crénica (BC) y cifoscoliosis desde la infancia, re-
mitido a nuestro hospital por un sindrome febril. La radiogra-
ffa de térax hizo sospechar la presencia de HP izquierda, que
se confirmé por TC (tomograffa computarizada) tordcica. Pre-
sentd, como malformaciones asociadas, una agenesia renal iz-
quierda y cifoscoliosis (fig. 1). La gasometria arterial (GA)
mostré una hipoxemia moderada y las pruebas de funcién res-
piratoria (PFR) una alteracion ventilatoria mixta de predomi-
nio obstructivo de muy severa intensidad (tabla I).

Caso 2

Var6n de 64 afios, no fumador, sin criterios clinicos de BC,
al que se detectd a los 14 afios en una radiografia simple de
térax un “pulmon izquierdo afuncionante”, que ingresé en
nuestro hospital por crisis addisoniana secundaria a la supre-
sion de corticoides que recibia cronicamente por insuficiencia
respiratoria. Entre sus antecedentes referia un episodio de he-
moptisis a los 32 afios tratado con antibidticos durante més de
un mes. La GA mostré una hipoxemia severa con hipercap-
nia, y las PFR una alteracion ventilatoria mixta de muy severa
intensidad. La presencia de HP izquierda se confirm¢ por TC
toracica. Como malformaciones acompafiantes presenté una
hernia diafragmatica (tabla I).

Caso 3

Mujer de 50 afios, que no presentaba antecedentes de tuber-
culosis pulmonar (TP) ni de BC, remitida para valoracion de
radiografia de térax patoldgica, finalmente diagnosticada de
HP izquierda por TC torécica, con GA normal y PFR indicati-
vas de alteracién ventilatoria mixta de predominio obstructivo
de severa intensidad. Las malformaciones acompafiantes en
este caso fueron agenesia renal y hernia diafragmatica iz-
quierdas (tabla I).

Caso 4

Mujer de 67 afios, no fumadora, sin criterios clinicos de BC
ni antecedentes de TP, remitida a nuestro hospital por insufi-
ciencia respiratoria, diagnosticada de HP izquierda por TC to-
racica. La GA mostré hipoxemia con hipercapnia y las PFR
una alteraciéon ventilatoria mixta de muy severa intensidad.
Como malformacién acompafante se observo la presencia de
una hernia hiatal (tabla I).

Caso 5

Mujer de 53 afios, con antecedentes de TP, remitida a nues-
tro hospital por presentar una radiograffa de térax patologica,
con GA normal y PFR que evidenciaron una alteracién venti-
latoria mixta de moderada intensidad. Fue diagnosticada de
HP derecha por TC toricica. A diferencia de los anteriores ca-
s0s, no presenté malformaciones acompafiantes (tabla I).

Discusion

El desarrollo pulmonar es un proceso dindmico que
empieza en la cuarta semana de gestacion y que no fina-
liza hasta los 8 afios de edad. Existen 4 periodos bien
diferenciados en su desarrollo: el seudoglandular (se-
manas de gestacién 4-17), el canalicular (semanas de
gestacion 17-24), el de saco terminal (semana de gesta-
cién 24 hasta el nacimiento) y el alveolar (vida posna-
tal)>. Si bien cada uno de estos perfodos es susceptible
de afectarse, es durante el periodo seudoglandular cuan-
do se producen los casos mas graves.

La HP es una patologia del desarrollo pulmonar que
puede presentarse sola o acompafiada de otras malfor-
maciones, que pueden afectar al sistema musculosquelé-
tico (deformidades del esqueleto toricico), genitourina-
rio (agenesia renal), cardiovascular (ductus arteriosus,
foramen oval), gastrointestinal (hernia diafragmética o
quistes hepaticos) o sistema nervioso central®!°.

TABLAI
Funcionalismo respiratorio, localizaciéon y malformaciones asociadas en los pacientes con hipoplasia pulmonar
Paciente Localizacién Funcionalismo respiratorio
Y . . Malformaciones asociadas
(N2) de la hipoplasia PO, ’ PCO, | FEV, () FVC () FEV,/FVC (%)
1 Izquierda 69 44 0,75 (20) 1,16 (23) 65 Agenesia renal izquierda
Cifoscoliosis
2 Izquierda 32 62 0,59 (35) 0,85 (38) 70 Hernia diafragmatica izquierda
3 Izquierda 84 34 1,09 (43) 1,81 (55) 60 Agenesia renal izquierda
Hernia diafragmética izquierda
4 Izquierda 46 55 0,63 (29) 0,8 (27) 79 Hernia hiatal
5 Derecha 86 39 1,33 (59) 1,89 (64) 70 -

PO,: presién arterial de oxigeno; PCO,: presién arterial de anhidrido carbénico; FEV : volumen espiratorio forzado en el primer segundo de la espiracién; FVC: capacidad

vital forzada; I: litros. Las cifras entre paréntesis expresan el porcentaje.
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TABLA II
Antecedentes bibliograficos de detencién del desarrollo
pulmonar en la fase seudoglandular diagnosticados
en adultos (edad > 18 afios)

Cita Sexo | Edad (aiios) | Localizacion
Haberlein, 1787'5 \Y 20 Izquierda
Herrero, 18765 \Y 65 Izquierda
Haberlein, 1878 M 24 Derecha

Wollman, 18911 (@) 24 [zquierda
Tichomiroff, 1895' M 24 Izquierda
Jarisch, 1919'% \Y 29 Izquierda
Levy, 1920'% \% 49 Izquierda
Muhamed, 19233 M 19 Izquierda
Dannheiser, 1926' \Y% 34 Izquierda
Heerup, 19275 M 72 Izquierda
Von Eicken, 1927 M Adulto Izquierda
Bonninger, 1928 \" 37 Derecha

Welsch, 19287 \Y% 58 Derecha

Bonninger, 1931% \Y 27 Derecha

Elward, 1936" \Y 43 Izquierda
Reinhoff, 1937 v 50 Izquierda
Fomijne, 1938% M 19 Izquierda
Choisser, Blowedorn, 1939  V 43 Izquierda
Madigan, 1941 M 23 Izquierda
Graham, Valle, 19445 M 4] Izquierda
Garber, 1945'5 \Y 18 Izquierda
Smart, 1946'° M 30 Derecha

Referenciado por Valle!* M 29 Izquierda
Nesbit, Middleton, 1947'5 M 50 Izquierda
Pérez et al, 1951'° M 38 Izquierda
Heege, Hoekstra, 195213 M 51 Izquierda
Rubio, Piovano, 19525 \% 34 Izquierda
(7) Referenciado por Valle!® \Y% 21 Derecha

Lucas et al 19533 \Y 22 Izquierda
Rey, Rubenstein, 1953'° A% 18 Derecha

Lukas et al, 1953'° \Y 35 Derecha

Hochberg, Naclerio, 1955' \'% 35 Derecha

Smith, Bech, 195861 M 40 Derecha

Cassidy, 1960'¢ M 24 Derecha

Marioni, 1962'¢ M 18 Izquierda
Rosenberg, 1962'° \Y 28 Izquierda
Steinberg, Stein, 1966' v 41 Izquierda
Massumi et al, 1966'¢ M 22 Izquierda
Fiumicelli, Fiumicelli, 1966'¢  V 23 Izquierda
Soulen, Cohen, 1971" \% 24 Izquierda
Shenoy et al, 19792 M 63 Izquierda
Bernal Estévez et al, 1984% A% 32 Derecha

Arteche et al, 198922 \Y 45 Izquierda
Mirapeix et al, 19959 M 46 Izquierda
Mas et al, 1997" M 64 Izquierda
Mas et al, 19977 M 68 Izquierda

No existe una tnica teoria que explique su patogenia,
puesto que para un correcto desarrollo pulmonar son
necesarios varios factores entre los que se incluyen: un
espacio intratoracico suficiente (alterado en caso de her-
nia diafragmadtica, poliquistosis renal o polihidramnios),
fisiologismo respiratorio normal (alterado en casos de
anencefalia y enfermedades neuromusculares) o una
adecuada cantidad de liquido amnidtico (alterado en ca-
sos de oligohidramnios, agenesia renal)!!. Existen tam-
bién otros factores que pueden afectar la fase seudo-
glandular del desarrollo pulmonar como los teratégenos,
las interacciones entre el endodermo y mesodermo em-
brionario, hormonas y factores intrinsecos todavia en es-
tudio!'™!21*. Sin embargo, existen otros casos, como en el
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sindrome de Down, asi como en las situaciones de aso-
ciacién de casos familiares, en los cuales la etiologia de
la HP es totalmente desconocida'!-'.

Las alteraciones del desarrollo pulmonar se diagnos-
tican muy infrecuentemente en el adulto, siendo la edad
en el momento del diagnéstico muy variable. En nuestra
serie el rango de edad en el momento del diagndstico
oscilé entre los 45 y 67 afios. Hasta la actualidad, se
han publicado tnicamente 46 casos de detenciones del
desarrollo pulmonar en la fase seudoglandular diagnos-
ticados en la edad adulta (tabla II), 30 de los cuales fue-
ron recogidos por Valle en una extensa revision publi-
cada en 1955" y nueve por Maltz en 19686, correspon-
diendo el resto a descripciones esporddicas que, junto
con los casos de la actual serie, suman 48 (3 casos han
sido referenciados previamente'®'’). Su expresividad
clinica es muy variable e inespecifica, pudiéndose pre-
sentar de manera asintomdtica, con clinica de bronquitis
crénica o insuficiencia respiratoria mds o menos avan-
zada en funcién del momento del diagndstico. Sin duda,
algunos casos no son detectados al atribuirse las altera-
ciones observadas en el paciente adulto a infecciones
tuberculosas antiguas con frecuencia no demostradas!’.
En la exploracién fisica llama tinicamente la atencién la
presencia de hipofonesis en el hemitérax afectado. En
nuestra serie, 2 pacientes presentaron insuficiencia respi-
ratoria tributaria de oxigenoterapia domiciliaria y 2 casos
fueron remitidos para la valoracién radiolégica. Posible-
mente, la clinica de los pacientes guarde una mayor rela-
cién con las infecciones respiratorias de repeticion, que
suelen estar favorecidas por la produccion y retencién de
secreciones en el tejido pulmonar rudimentario, que con
la propia ausencia de un pulmén. El pulmén mds fre-
cuentemente afectado suele ser el izquierdo; asi, de los
48 casos existentes (incluyendo los actuales), en 35 casos
la HP afecta al pulmén izquierdo y en 13 al derecho.

Es importante destacar la presencia de malformacio-
nes asociadas, siendo las mas frecuentes las hernias dia-
fragmadticas, especialmente en neonatos. Hemos obser-
vado 2 hernias diafragmaticas ipsilaterales (como suele
ocurrir en la literatura®), agenesia renal en 2 pacientes y
un caso de cifoscoliosis severa. Por ello, es importante
realizar las exploraciones complementarias adecuadas
(TC toracica, ecografia abdominal) para detectar estas
malformaciones asociadas.

Las pruebas funcionales respiratorias suelen mostrar
una alteracién ventilatoria de tipo restrictivo cuya severi-
dad es variable. En algunos casos, sin embargo, los episo-
dios repetidos de sobreinfeccion respiratoria, la edad y la
hiperinsuflacién del pulmén sano pueden afiadir un com-
ponente obstructivo, como ocurtié en los pacientes 1y 3.
Todo ello conlleva, en algunos casos, una alteracién im-
portante del intercambio de gases (tabla I), si bien en otros
casos la gasometria arterial puede ser normal (caso 3).

Desde el punto de vista radioldgico, es importante
destacar que la sospecha diagnéstica suele basarse en la
correcta interpretacion de la radiografia simple de térax,
que muestra opacidad y disminucién de los espacios in-
tercostales del hemitdrax afectado, herniacién del pul-
moén sano y desviacion del mediastino hacia el hemit6-
rax afectado. En ocasiones pueden observarse también
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Fig. 2. Tomografia computarizada toracica que muestra herniacién del pulmén sano, persistencia del bronquio (1) junto con un rudimento de pulmén (2)
e imagen aérea que corresponde a aire esofigico (3).

alteraciones esqueléticas como la cifoscoliosis del caso
1 (fig. 1). Dos pacientes fueron remitidos para la valora-
cion de una radiografia de térax. El diagnéstico diferen-
cial debe establecerse con las atelectasias, cambios post-
neumectomia, fibrotérax y tuberculosis'"", Cuando no
se disponia de TC toracica, era frecuente practicar bron-
cografias asi como técnicas para estudio de la vasculari-
zacién pulmonar (angiograffas); en la actualidad, es la
TC torédcica la técnica diagnéstica de eleccién'®'7-23,
puesto que permite visualizar el pulmén rudimentario
asi como evidenciar la presencia de bronquio (fig. 2).
Otras técnicas de diagnéstico por la imagen como la re-
sonancia magnética nuclear permiten valorar mejor el
didmetro de las arterias pulmonares, asi como el grado
de irrigacién de ambos pulmones, pero no son en abso-
luto imprescindibles para el diagnéstico. Ademdés, la TC
toracica permite la deteccidn de ciertas malformaciones
asociadas frecuentes como las hernias diafragmaticas.

Finalmente, podemos decir que la HP es una entidad
que se diagnostica raramente en el adulto, que se pre-
senta clinicamente de manera inespecifica y cuya sospe-
cha debe realizarse a partir de la radiografia simple de
térax, realizdndose hoy dia el diagnéstico de seguridad
mediante una TC torécica.
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