CLINICA DE LAS BRONCONEUMOPATIAS
' CONGENITAS EN EL ADULTO *

A. AMELL-SANS

Desarrollo de las maltormaciones
broncopulmonares congénitas

EL desarrollo embriolégico del
aparato respiratorio se produ-
ce por el crecimiento de un tubo
endodérmico, iniciado por una ve-
sicula pulmonar primitiva produ-
cida por una evaginacién anterior
del intestino cefalico primitivo,
cuyo desarrollo arbéreo se hunde
en el tejido mesodérmico que le ro-
dea y acompafia en todas sus sub-
divisiones, proporcionando al siste-
ma canalicular, asi formado, los
satélites de origen mesodérmico
(musculos, cartilagos y vasos), al
mismo tiempo que se extiende en
sus segmentos terminales para for-
mar el lecho vascular del sistema
alveolar terminal del pulmén. Has-
ta el quinto mes del crecimiento
embrionario se desarrolla casi ex-
clusivamente el sistema canalicu-
lar, que en los meses siguientes
continuari imbricandose en el me-
sodermo inmediato inicidndose,
después del séptimo mes, la alveo-
lizacién pulmonar (fig. 1).

"“De las distintas teorias elabora-
das para explicar la génesis de las

malformaciones broncopulmonares
congénitas, han caido en franco
desuso la tumoral, ideada por
Stoerke, que suponia la formacion
de adenomas fetales quisticos, y la
linfdtica, propuesta por Virchow,
que atribuia a ectasias en las hen-
diduras linfaticas la produccién de
los quistes congénitos. En cuanto
a la teoria hereditaria, parece ve-
nir confirmada por la observacion
de cuatro casos de quistes pulmo-
nares congénitos en una misma fa-
milia, observados por Mc Rae, asi
como las comprobaciones estadis-
ticas de Lichtenstein, que halla 188
casos de quistes congénitos en una
revisién en masa, seflalando una
mayor frecuencia en los indivi-
duos de raza arabe en Israel; abo-
na también este criterio de fondo
constitucional la coexistencia del
trastorno pulmonar poliquistico
congénito con el rifién poliquisti-
co, descrita por Desmeules, y su
similitud con este trastorno, sefia-
lada por Norris y Tisson, desde el
punto de vista histogenético.

La anomalia broncopulmonar
puede producirse muy pr‘ecozmén-

¥ Antiguo Prof. de Patologfa Médica. Jefe del Servicio de Newmologia de la Clinica Médica- Uni-
versitaria y de la Asistencia Mdédica Municipal.
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te. Asi sucede en el secuestro pul-
monar intralobular, con arteria
anomala procedente de la aorta
descendente, descrito por Pryce,
que se produce en embriones de 4-
14 mm. por amputacion de la ve-
siculo pulmonar primitiva por un
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ramo arterial aberrante, desarro-
llandose entonces una arboriza-
cion bronquial ciega que da lugar
al secuestro circulatoriamente au-
tonomo pulmonar. La detencion,
también precoz, del desarrollo de
una de las vesiculas en las que se
divide la vesicula primitiva aca-
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rrea la ayenesia pulmonar, con fal-
ta de desarrollo de todo un pul-
moén, hecho que se produce gene-
ralmente antes de la quinta sema-
na del desarrollo embrionario.
Puede también considerarse como
una disgenesia precoz la forma-
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cion del quiste gigante, que se
produce al dejar de dividirse una
de las digitaciones del tubo endo-
dérmico que se forman, entre la
d." y 6." semanas, a partir de las
ramas lobulares ya formadas: el
quiste, en este caso, puede sufrir
diversos tipos de evolucién poste-
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rior que caracterizan las varieda-
des sefialadas por Chevalier-Jack-
son, a saber: El gran quiste balon
expansivo, por formacion de val-
vulas. bronquiales que permiten la
entrada, pero no la salida, del aire
en los movimientos respiratorios;
el quiste aéreo mo ewpansivo, en
el que no existe el dispositivo val-
vular; el quiste cerrado con con-
tenido liquido se produce cuando
se mantiene cerrada completamen-
te la luz bronquial, siendo el M-
quido de tipo albuminoso y pare-
cido al liquido amnibtico; si esta
oclusién se produce una vez vacia-
do el quiste, con entrada de aire,
después del ' nacimiento, puede
"acontecer, por absorcién del aire
en é] contenido, la curacién espon-
tanea de esta malformacién.
Otras disgenesias ocurren mas
tardiamente cuando la divisién de
los bronquios primitivos ha alcan-
zado un mayor desarrollo, depen-
diendo, en este caso, la situacion
de las anomalias da la mayor o
menor edad del embrién en el mo-
mento de producirse; asi, las cen-
trales parecen corresponder a los
de menor edad y las distales o cor-
ticales a las. que aparecen én fa-
ses mas avanzadas del desarrollo
embrionario. Corresponde proba-
blemente a las primeras el tipo de
bronquiectasias alveoloapldsticas,
en las que se detiene el crecimien-
to. de: las primeras. subdivisiones
bronquiales, con los cual, ademas
de faltar el desarrollo alveolar sub-
siguiente a dichas ramificaciones,
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las ramas bronquiales ya forma-
das, de corto trayecto, gracias a la
presiéon del aire y a la traccion
ejercida por los tejidos de los te-
rritorios vecinos no desarrollados
ni aireados, se deforman y dilatan
formando varicosidades ectésicas
brongquiales que pueden adquirir
muy diversos aspectos (arrosaria-
das, digitoides, en ramas de cac-
tus, etc.). Cuando el trastorno del
crecimiento se produce a partir de
subdivisiones méas pequehas es
cuando se produce la disgenesia
poliquistica, en la que, mientras
algunos quistes pueden permane-
cer cerrados con contenido liquido,
en su mayor parte tienen comuni-
cacion bronquial y por lo tanto su
contenido es aéreo.

A nuestro modo de ver, el ori-
gen de estas disgenesias pulmona-
res se halla en una desproporeion
entre el crecimiento del arbol bron-
quial, endodérmico, y la cantidad
de tejido mesodérmico de la es-
placnopleura que se halla frente a
cada divisién bronquial en el mo-
mento de iniciarse la nueva rama
bronquial. En efecto, 1a formacién
de la estructura arborea bronco-
pulmonar se produce por la fu-
sién proporcional y armoénica en-
tre el brote endodérmico y sus ra-
mificaciones y el tejido mesodérmi-
co que lo rodea. Cualquier desvia-
cién en la direccién de una o de un
grupo de ramas divisionarias, pue-
de dar lugar a que frente a las
mismas se halle una cantidad de
tejido. mesodérmico insuficiente



258

para completar la estructura bron-
copulmonar correspondiente que
seria necesario para establecerse
un perfecto equilibrio de masas en-
tre ambas formaciones, endodér-
mica y mesodérmica. De este modo,
la formacién tubular bronquial, al
hallar a su alrededor un vacio, ad-
quirird un crecimiento exagerado,
dando lugar a la formacién quisti-
ca, como vemos plasmado en la
formacién precoz del quiste gigan-
te; asi se explicaria también la
mayor frecuencia de las disgene-
sias poliquisticas en los segmentos
pulmonares superiores y medios
que dependen de las ramificaciones
bronquiales mis distales, las cua-
les pueden, en el caso de que las
ramificaciones se hayan producido
con un determinado retraso, en-
contrarse con una masa mesodér-
mica ya utilizada por otras rami-
ficaciones que fueron méis precoces
en su crecimiento, determinandose
asi la formacion de quistes multi-
ples al extremo de sus termina-
ciones. Inversamente, la falta de
crecimiento de un grupo de rami-
ficaciones del tubo endodérmico,
determinari el incompleto desarro-
llo de todo el segmento y la crea-
cién de bronquiectasias alveoloa-
plasticas. Por lo que respecta a
las grandes agenesias, como la de
todo un pulmén, p. ej., es induda-
ble que pueden ser debidas a la
anteposicion, frente al tubo endo-
~ dérmico, de un obstaculo, lo que
explicaria su mayor frecuencia en
el lado izquierdo, por ser en este
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lado la evolucién de los arcos vas-
culares mas complicada y princi-
palmente por una mayor persis-
tencia —como sucede con el con-
ducto arteriovenoso— o bien por
un precoz agotamiento de la capa-
cidad de crecimiento de una de las
dos vesiculas pulmonares que se
forman por divisién de la vesicula
pulmonar primitiva.

Con ser presumiblemente cier-
tos los hechos expuestos en los
parrafos anteriores, que permiten
sugerir una cierta sistematizacién
cronolégica en la aparicién de las
malformaciones broncopulmonares
congénitas, la realidad ensefia —y
asi parece confirmarlo la gran can-
tidad de clasificaciones, en su ma-
yor parte incompletas, que se han
propuesto para su estudio desde
los puntos de vista anatémico, ra-
diolégico, embriogénico o clinico, o
por su relacién con el arbol bron-
quial— que una gran parte de las
disgenesias broncopulmonares es-
capa a una clasificacion por ha-
llarse, en muchas de ellas, una
suma de anomalias que hacen im-
posible su . catalogacién. Asi, en
uno de nuestros casos se sumaban,
en el mismo sujeto: Grandes ano-
malias en la distribucién de los
l6bulos pulmonares derechos, for-
maciones quisticas mdltiples en
los segmentos medios del mismo
lado, diversas alteraciones bron-
quiales constituidas por estenosis
del bronquio . intermediario, con
broncomalacia de las ramas bron-
quiales inferiores que presentaban
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hipertrofia leiomiomatosa de su dis-
positivo muscular con carnificacién
igualmente leiomiomatosa, del pa-
rénquima circulante (Col. con A.
Alberti Picornell, Med. Clin. 1954,
23/1).

Resumiendo todo lo dicho hasta
el presente, presentamos a conti-
nuacion un cuadro que, sin que
tenga la pretension de constituir
una clasificacién, en cuyo caso se-
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sos tipos de las mismas presentes,
simultdneamente, en el caso es-
tudiado.

Se ha prescindido en este estudio
de la distincion entre agenesias y
aplasias, etc., porque, aun siendo
justas desde un punto de vista ana-
tdmico clasico, nos parece pertur-
bador para el practico, siendo los
conceptos utilizados en nuestro es-
quema suficientemente explicitos

AGENESIAS

Parciales (lobulares, etc.)

De la distribucion
lobular

De la estructura
bronquial

DISGENESIAS

Del sistema
| broncopulmonar

Totales (de todo un pulmén)

Secuestro pulmonar con arteria anémala.
Lobulacién miltiple o aberrante,
Lébulos accesorios.

Brongquiectasia alveoloaplastica.
Broncomalacia.
Estenosis.

Pulmén poliqustico.
Leiomiomatosis (incluido el «pulmén en panal de
i Grandes quistes congénitos.

-miel}.

HIPOGENESIAS (Casi siempre asociadas a las anteriores.)

MIXTAS (Las mas frecuentes, en las que se mezclan diversos tipos.)

ria incompleta, relne, a titulo de
esquematizacion, las que podria-
mos llamar «lesiones elementales»
de las malformaciones congenitas
broncopulmonares.

El estudio de este esquema de-
muestra evidentemente que, en la
mayor parte de los casos, la califi-
cacion de una malformacion bron-
copulmonar congénita habrd de ser
enumerativa, sefialando los diver-

para evocar que se trata de un
«trastorno en el origen de las for-
maciones broncopulmonares».

Clinica de las malformaciones con-
génitas broncopulmonares

Puede decirse que las malforma-
ciones congénitas broncopulmona-
res no tienen en realidad una cli-
nica propia. S6lo en el caso del
«pulmén en panal de miel» (el
«Honey comb lung» de los ameri-
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canos) en el cual el paciente mue-
re siempre en su juventud por el
establecimiento progresivo de un
cuadro de hipertension pulmonar
y «cor pulmonale» -subsiguiente
que es la consecuencia de la hiper-
trofia leiomiomatosa de disposicion
micropoliquistica, puede hablarse
de un cuadro clinico propio puesto
que la dolencia y su terminacion
fatal son consecuencia unica 'y ex-
clusivamente de su trastorno di-
sembrioplasico. En todos los de-
mas casos se trata de «una clinica
prestada» por otro proceso que se
instaura sobre la malformacién,
generalmente en forma-de. infec-
cién y supuraciéon broncopulmonar
que, agravada por Jas anomalias
anatémicas, irrumpe en. un curso
vital a veces gravemente, Cuando
este hecho no se produce, la mayor
parte de estas malformaciones
transcurren con un silencio clinico
completo y s6lo son descubiertas en
el curso de exploraciones clinicas
de rutina o realizadas con ocasién

de procesos independientes de la .

misma.

El auxilio de la radiologia es,
pues, inexcusable en el diagnostico
de las malformaciones broncopul-
monares. Sin embargo el informe
facilitado por la simple explora-
cibn radioldégica corriente y habi-
tual puede ser de escaso valor. Por
medio de la misma puede ser bien
visibilizado, por ejemplo, un 16bulo
-azigos. accesorio e ihcluso alguna
otra aberracién lobular cuando el
plano de su cisura coincide con el
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eje de la proyeccion radiologica;
también en muchos casos puede ob-
tenerse una imagen quistica o poli-
quistica sin necesidad-de recurrir
a los medios de contraste. Pero la
exploracion que rinde mejores re-
sultados en el estudio de estas mal-
formaciones es, sin duda alguna,
la exploracion broncogrdfica a ba-
se de inyeccion de substancias opa-
cas a los rayos X en el arbol bron-
quial; tanto méas que la exploracion
broncoscOpica es, en estos casos,

-generalmente anodina, puesto que

raramente las malformaciones re-
siden en troncos bronquiales prin-

cipales, Unicos accesibles a.la .ex- - -

ploracion endoscopica.

A pesar de los preciosos datos
suministrados por la exploracion
broncografica, en muchos casos ha-
bra de recurrirse, ademas, a la vi-
sibilizacion por contraste de la tra-
ma vascular del pulmoén, mediante
la angiocardioneumografia (AC-
N@G), ya sea para confirmar los da-
tos obtenidos por la broncografia,
como sucede, p. €j., en la agenesia
pulmonar, como, para el caso del
secuestro pulmonar con arteria
anémala, obtener el dato vascular

de la procedencia adrtica Gnica ya

que en este caso por ser su sistema
bronquial ciego y sin comunicacién
con el exterior no puede ser obte-
nida ninguna imagen broncogra-
fica. '

VPeéulviaridades diagnésticas, de
v glgunas maliormaciones

La agenesia pulmonar en un solo
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iy lornesia pulmonar izquicrda. Browcografia. Amputacion
del bronquio tronco izguierdo con ramas del artol derccho que van
al homitorax izquicrdo

r. 3 ACNG (171, Arteriograma. En 1 primer scgundo se lena ya todo ¢l <istemna
arterial pulmonar, demostriandose  la existencia de una unica rama derecha que va a
irricar a4 un cnorme pulmon derecho que ocupa la parte de amlito tordcico izquierdo
que deja libre ¢l corazon \usencia absoluta de la rama artcrial pulmonar izquierda
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I YENG S 1l Faaploracion  practicada 1 (0 I’ Bortar \ -

o< sczundos <¢ ha Henado todo el sistema venoso de ratorno del dnico pulmon existon-
Las venas pulmonares van a desembocar a una auricula dizquicrdas  situada en el
lado derecho del corazén, demostrando la eran dislocacion del cje cardineo

Fig ACNG (5 lortograna Exploracion practicada por 1 Dr. 1. Borer. A los

cinco sceundos <¢ ha Ilenado la aorta gue cmerve en la region subescapular  izquierda

con inversion de la curva del arco aortico que permite al ovaso ir a ocupar su posicion
vaxtarraquiden en la parte inferior del torax.
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lado, puesto que la total no es com-
patible con la vida, suele dar lu-
gar a confusion con un fibrotorax,
como sucedié en el caso que pre-
sentamos, que visto anteriormente
por numerosos especialistas fue
diagndstico

etiquetado con este
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transparencia total de la parte an-
terior del térax, nos dio la idea de
que se trataba de una agenesia pul-
monar izquierda, ya que nunca la
dis'ocacion del corazéon y su pe-
diculo alcanza un tan alto grado,
sino que lo corriente es que se pro-

Ir1ge Grandes quistes congénitos ¢n pulmon derecho, con sindron «pulmén  que
s¢ desvanecer (Wanishing lung

Iimacen parecida o la de un neumotorax  espontianco, con tahicamntos, indicando 1a

puncion la existencia de presiones positivo-negativas de tipo intrapulmonar, El paciente

dtuado ya en la senilidad, v gran fumador,

1 oria progresiva grave,

ma fibrosi< pulmonar nicotinica, la cual,

cdes quisticas, dio lugar
Jel pale

que <o desvancee pro

hasta los 37 ahos, edad en que acu-
di6 a nuestra consulta. Unicamen-
te, en la radioscopia, la situacion
del corazon alojado en la parte pos-
terior del hemitérax izquierdo,
viéndose en la proyecciéon lateral
un mediastino anterior libre, con

a roturas suces

presentaba un sindrome de insuficiencia res-

por sumacion a su disminucion convdénita del campo pulmonar

acarrcando una mavor fragilidad a las finas
ivas de las mismas, produciendo ¢l cuadro

resivameonte o «wa

duzca una lateralizacion, hacia el
lado endurecido y retractil del fi-
brotérax, del mediastino. La bron-
cografia demostrando la amputa-
ci6én del bronquio tronco izquierdo
vino a apoyar el diagndstico pre-
sumido, quedando totalmente de-
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mostrado por la angiocardioneu-
mografia que mostré la existencia
de una Unica rama derecha del sis-
tema arterial pumonar (Figs., 2,
3,4v95).

Los grandes quistes aérecos plan-
tean un dificil diagnostico diferen-
cial con los neumotérax csponti-
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tivo-negativas, el caracter intrapul-
monar de la formacion quistica (fi-
gura 6).

Las imagenes de disyenesia po-
liguistica, cuando los quistes son
de regular tamano, pueden ser ya
identificadas en un cuidadoso exa-
men de la radiografia directa sim-

neos enquistados y debe recurrirse,
en este caso, a las tomografias que
pueden, a veces, darnos el diagnos-
tico al poder precisar las relacio-
nes de las imagenes aéreas con la
pared toracica; la puncion y regis-
tro de presiones en el interior de la
imagen aérea nos confirmara, en el
caso de tratarse de presiones posi-

Limagen
acompana
retracen

orrespondiente a un  pa
1screta hemoptisis
nitorax  derccho,
de¢  «burbuj
su cardcter de forn u
observacion subsiguiente,

haber continuado (|

ple, sin contraste, en las que se pue-
de ver los finos anillos de las imé-
genes aéreas, multiples y aun su-
perpuestos, en ausencia de estig-
mas periféricos de inflamacion
(flow), al mismo tiempo que su per-
sistencia y proximidad demuestran
su solidez que impide, como suce-
de con los procesos de excavacion
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necrotica, su confluencia. KEsta
imagen en «burbujas» o «pompas
de jabon» puede hallarse enmasca-
rada por la concurrencia de un he-
cho inflamatorio que engruesa sus
paredes y llena su fondo con nive-
les supurativos; sin embargo la
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abscesos se hubiese producido fa-
talmente su confluencia; por otra
parte, la persistencia de los anillos
limpios y sin halo inflamatorio,
después de curado el proceso flog6-
sico intercurrente, permite la con-
firmacion del diagnostico.

Disgencesia mixta
bronquicctasias

Fig, S Vis1on postenior,)
derecha,  poliquistica y con
alveoloaplasticas
adreos con
dando la
la par-

Iin la parte superior los quistes
1 fondo ocupado por ¢l contraste
imacen en anido de golondrinasy. En
te inferior, dilataciones ampulares irregulares
<in comunicacion con ¢l tejido alveolar vecino
demostrando su caricter bhronquicctisico
alveoloaplistico

multiplicidad de las imagenes y la
falta de confluencia de las mismas,
permite, aun en este caso, la pre-
suncién de que se trata de malfor-
maciones congénitas, puesto que de
tratarse de lesiones de necrosis y
excavacion pulmonar propias de los

vision broncourifica lateral de-
1a

Wid, 9 .o
recha demuestra los quistes existentes en
sona infrahiliar vy los trayectos apscudopot
deos» del farbol bronquial desprovisto de car-
terminados  en ectasias  en maza,
Lroncomalicicas

tilavos,

Una disgenesia poliquistica pue-
de, en muchos casos no ser diag-
nosticada por el examen radiogra-
fico directo, unas veces por ser
muy escasos los quistes, o por ser
éstos demasiado pequenos para po-
der ser visibilizados. La disgenesia
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‘micropoliquistica, de la que es el
‘tipo el «pulmén en panal de miel»
o «honey comb lung» se presenta
en forma de una imagen «en cota
de mallas» ubicua, formada por
imagenes de tipo perilobulillar, de
pequefios circulos yuxtapuestos ro-
deados de una fuerte trama de as-
pectos poligonales, cuyo diagnés-
tico debe hacerse con los procesos
productores de fibrosis pulmonar
(neumoconiosis, sarcoidosis, tuber-
culosis estrellada de STEPHANI, et-
cétera) por una exhaustiva consi-
deracién de los datos anamnésicos
y de laboratorio. Practicando la
broncografia hemos visto la apari-
cion de un aspecto arrosariado de
los bronquios en forma de «cuen-
tas de collar» y formaciones micro-
quisticas multiples parenquimato-
sas pulmonares.

Las bronquiectasias alveoloa-
pldsticas sblo pueden ser confirma-
das por el estudio broncografico,
presentando imagenes de llenado
por el liquido opaco que presentan
aspectos «digitoides», «en maza»,
en «ramas de cactus» y en la ma-
yor parte de los casos abollona-
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mientos irregulares, siendo carac-
teristica principal de su caracter
-congénito su ausencia de comunica-
cién con el parénquima vecino (fi-
gura 8). Confirmando nuestro cri-
‘terio acerca de la sumacion y con-
.currencia de anomalias congénitas
de diverso tipo, es digna de hacer
notar la coincideiicia, muy frecuen-
te, de disgenesia poliquistica en los
campos medios y superiores y bron-
quiectasias alveoloaplasticas en las
bases (fig. cit.). Por lo demés todas
las otras malformaciones bronquia-
les congénitas; como las estenosis y
las broncomalacias, seran también
confirmadas por el lipiodolage que
mostrara las angosturas y tortuosi-
dades (fig. 9) .con delgada luz,
propias de estas ultimas, general-
mente terminadas en mazas termi-
nales, con aspecto «pseudopoideos.

No siendo posible, por las carac-
teristicas de esta publicacion, in-
sertar la copiosa iconografia que
acompaila a este estudio, hemos es-
cogido las principales y méas raras
imagenes recogidas en nuestra ca-
suistica con sus correspondientes
comentarios.

.



