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Resumen

Las malformaciones congénitas pulmonares ocurren con
una incidencia muy baja en comparacion a las enferme-
dades pulmonares adquiridas. Constituyen una parte muy
importante de la cirugia toracica pediatrica, sin embargo
es muy infrecuente su manejo quirtrgico en adultos, don-
de suelen ser un hallazgo incidental que no precisa trata-
miento.

Presentamos el caso clinico de un paciente varon de 48
anos que debutd con episodios de hemoptisis severa
recidivante causados por un pulmén poliquistico congé-
nito.

Esta inusual patologia y la clinica asociada, que no cedié
con medidas conservadoras, obligaron a llevar a cabo la
reseccion del pulmén aberrante.

Palabras clave: Malformaciones pulmonares. Pulmoén
poliquistico congénito. Hemoptisis.

Summary

Congenital lung malformations occur with a very low in-
cidence compared to acquired lung diseases. They con-
tribute to a very important portion of pediatric thoracic
surgery, however, it is very unusual its surgical manage-
ment in adults, where they use to be an incidental finding
that needs no treatment.

This is the case report of a 48 years old patient who
presented with severe hemoptysis episodes caused by a
congenital polycystic lung.

This unusual pathology and its clinical symptoms, that
did not improve with conservative measures, obliged to
perform the resection of the polycystic lung.

Key words: Malformations of the lung. Congenital poly-
cystic lung. Hemoptysis.

Introduccion

Las malformaciones pulmonares congénitas son tras-
tornos muy raros, se estima que su frecuencia es del
2,2% del total de las autopsias de neonatos y nifios!.
Pueden diagnosticarse a cualquier edad y suelen aso-

ciarse a transtornos funcionales de grado variable,
pudiéndose complicar con infecciones secundarias y
sobrecarga del ventriculo derecho®. Su presentacion
clinica es muy variable, desde un distress respirato-
rio posnatal inmediato, hasta ser un hallazgo inci-
dental en una radiografia de térax. La reseccion
pulmonar esta indicada en la mayoria de neonatos
con malformaciones congénitas®. Sin embargo no
existe un consenso, y especialmente en los adultos,
cada caso debe individualizarse en base al tipo de
malformacion y a la clinica asociada®*. Presentamos
el caso de un varén de 48 afnos diagnosticado de un
pulmén poliquistico congénito izquierdo, que presen-
té maltiples episodios de hemoptisis que precisaron
para su control una embolizacién bronquial y final-
mente una neumonectomia.

Caso clinico

Paciente varon de 48 afos con antecedentes de aler-
gia a la penicilina, tabaquismo de un paquete al
dia, obesidad e hipertensién arterial. A los 31 afios,
tras presentar un cuadro de expectoracién hemop-
toica escasa, fue diagnosticado radiolégicamente
de un pulmén poliquistico izquierdo. Cuatro afios
mas tarde presentd un nuevo episodio de hemopti-
sis, en esta ocasion de mayor cuantia, 200 mililitros
aproximadamente, precisando un ingreso hospita-
lario prolongado. El paciente fue informado de la
gravedad potencial de su patologia y se le recomen-
dé una reseccion pulmonar como tratamiento de
elecciéon. Ante la mejoria clinica rechazé la opcion
quirtrgica y permanecié en control ambulatorio.
Durante este periodo presentd multiples episodios
de infeccion bronquial que no precisaron ingreso
hospitalario. En diciembre del 2002 reingres6 por
un nuevo episodio de expectoracién hemoptoica.
Como medida profilactica, se decidié realizar una
embolizacion bronquial durante la cual se detecto
una importante circulacién bronquial patologica (Fi-
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gura 1). En mayo de 2003 el paciente presentd
recidiva de la hemoptisis, ante lo cual aceptd la
opcién quirdrgica. En el estudio preoperatorio des-
tacaba una FEV1 de 1,86 litros, una FVC de 3,35
litros, una pO2 de 71 mmHg y una pCO2 de 44
mmHg. En la tomografia axial computerizada (TAC)
toréacica preoperatoria (Figura 2) se objetivaba una
pérdida de volumen del hemitérax afecto, con ima-
genes quisticas multiples en el parénquima. La
gammagrafia pulmonar cuantificada mostraba una
perfusion del pulmén izquierdo del 2% y del dere-
cho del 98%. Se llevé a cabo una neumonectomia
izquierda con gran dificutad dada la masiva e irre-
gular proliferacion e hipertrofia de la circulacion
sistémica bronquial. El informe del Servicio de Ana-
tomia Patolégica fue compatible con fibrosis exten-
sa con inflamacién crénica, numerosos vasos
hematicos malformados, formaciones bronquiec-
tasicas multiples y atelectasia del parénguima
pulmonar. El paciente tuvo un postoperatorio sin
incidencias de significacién y fue dado de alta. Has-
ta el momento no ha presentado ningtin episodio de
hemoptisis.

Discusion

La primera cita de una malformacién pulmonar con-
génita data de 1787, afio en el que Haberlein des-
cribié el caso de un paciente con ausencia completa
de un pulmén?. Las malformaciones del aparato res-
piratorio son entidades muy infrecuentes que pueden
agruparse en varios grupos: agenesia, aplasia e
hipoplasia pulmonar, anomalias de la lobulacién,
secuestro pulmonar y pulmén accesorio, enfisema
congénito, malformaciones vasculares del pulmoén,
quistes pulmonares congénitos y malformacion
adenomatoide-quistica®. Los tres primeros grupos
pueden considerarse malformaciones del esbozo
pulmonar. El grupo del enfisema congénito corres-
ponde a alteraciones de la diferenciacion alveolar.
Las malformaciones vasculares pueden originarse
tanto por defectos del esbozo como de la diferencia-
cion broncoalveolar. Los quistes pulmonares congé-
nitos son consecuencia de alteraciones de la diferen-
ciacion bronquial y bronquiolar’. Las mas frecuentes
son las anomalias de la lobulacién (75%). Los quis-
tes pulmonares congénitos, cuya forma difusa es el
pulmdn poliquistico, son las malformaciones mas raras
(0,2 al 0,4%)8. La mayoria se origina en la fase de
formacion del arbol bronquial y son por lo tanto
epiteliales. Se han descrito casos familiares y en
gemelos, también se observan en la esclerosis tube-
rosa, sindrome de Marfan, trisomia 18 y sindrome
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de Kartagener. Los quistes son de tamafio muy varia-
do. Estan revestidos por epitelio respiratorio y en su
pared puede haber musculo liso o islotes de cartila-
go hialino. Las cavidades pueden estar comunicadas
con el arbol bronquial, con lo cual existe el riesgo de
complicaciones como el neumotérax, las infeccio-

Figura 1.

Radiografia simple de
térax en proyeccion
lateral. Se aprecian los
“coils” colocados durante
la embolizacién
bronquial

Figura 2.

TC toracica. Se observa
una gran pérdida de
volumen del pulmén
izquierdo asi como
mdltiples imagenes
quisticas de diversos
tamanos
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nes bronquiales de repeticion y las hemorragias con
hemoptisis recidivante.

La presentacién de este tipo de malformaciones en
adultos es muy variable. Los sintomas més frecuen-
tes son las infecciones respiratorias y las hemoptisis
de repeticién de varios afios de evolucion. EI método
diagndstico de eleccion es la TC toracica, en la que
suele objetivarse una pérdida de volumen del
hemitérax afecto, con iméagenes quisticas multiples
en el parénquima. Suele aparecer hiperinsuflacion
compensadora del pulmdn contralateral y desviacion
de las estructuras mediastinicas hacia el lado afec-
tado®. El tratamiento estd condicionado por la gra-
vedad de los sintomas, desde medidas conservado-
ras, hasta embolizacion de las arterias bronquiales,
llegando incluso en algunos casos a ser precisa la
reseccion del tejido aberrante.

En el caso presentado, la gravedad y frecuencia de
las infecciones respiratorias y especialmente los epi-
sodios de hemoptisis, que no cedieron ni con la
embolizacién arterial, hicieron necesario llevar a cabo
una neumonectomia.

En conclusién, las malformaciones pulmonares con-
génitas en los adultos son procesos muy infrecuentes
cuya importancia no suele ir mas alla de ser hallaz-
gos radiolégicos incidentales. Sin embargo en oca-
siones, como en el caso presentado, pueden provo-
car cuadros clinicos graves llegando incluso a com-
prometer la vida del paciente.
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