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Malformaciones pulmonares congénitas

Margarita Aldunate R.!

Las anomalias congénitas del aparato
respiratorio comprenden un extenso nimero
de patologias que pueden comprometer el
desarrollo de laringe, traquea, bronquios,
parénquima pulmonar, diafragma o pared to-
racica. Algunas se presentan como sindro-
mes clinicos caracteristicos, mientras otras
solo se consideran variaciones anatémicas
que no requieren tratamiento. Clasicamente
se presentaban como cuadros clinicos de di-
ficultad respiratoria en el recién nacido o de-
butaban con complicaciones o como hallaz-
go radioldgico en el transcurso de la vida.
Sin embargo, hoy en dia un gran nimero de
malformaciones pulmonares se sospechan o
diagnostican mediante ecografia antenatal
lo que ha hecho poner en duda desde algu-
nos conceptos del desarrollo embrioldgico
hasta la conducta terapéutica tanto pre
como postnatal.

EMBRIOLOGIA

En la tercera semana de gestacion apa-
rece en la parte ventral del intestino primiti-
vo una evaginacion del endodermo que
avanza hacia caudal separandose del esé-
fago y dividiéndose dicotémicamente. A las
cinco semanas se reconocen la trdquea y
las yemas de ambos pulmones. En el recién
nacido se han producido 18 procesos de ra-
mificacion y estos contintan posteriormente.
En el séptimo mes se forman los alvéolos a
partir de los bronquiolos terminales. El
mesodermo que rodea esta arborizacion da
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origen al estroma vascular, al tejido conecti-
vo, al cartilago, a la musculatura bronquial y
a la pleura. El lecho vascular esplacnico se
conecta con las yemaciones que provienen
del sexto arco adrtico y formaran las arterias
pulmonares y sus ramas.

El proceso de desarrollo embrioldgico
pulmonar puede dividirse en cuatro fases
antenatales y una fase postnatal. Desde el
inicio de la gestacion hasta la séptima se-
mana se reconoce un periodo embrionario
que da inicio al desarrollo del pulmén primi-
tivo. Le sigue el periodo pseudoglandular
que se extiende hasta la decimosexta sema-
na. En este periodo se produce un desarro-
llo méas completo de la via aérea hasta los
bronquiolos y el epitelio que la recubre es
cuboidal o columnar dando el aspecto pseu-
doglandular. EI pulmén comienza a adquirir
un aspecto lobar. Desde la decimoséptima
hasta la vigésimo cuarta semana se produce
la aparicién de bronquiolos respiratorios vy
alvéolos junto con un aumento de la trama
vascular cuyas paredes se adelgazan duran-
te el periodo canalicular. Desde la semana
25 hasta el término de la gestacion se com-
pleta el adelgazamiento de las paredes capi-
lares y alveolares, se reconocen las células
tipo | y tipo Il que maduran y producen sur-
factante y se produce un crecimiento expo-
nencial de la superficie de intercambio ga-
seoso. Este periodo se llama de saco
terminal. Sin embargo, el desarrollo com-
pleto del pulmdén contintia después del na-
cimiento y se extiende hasta la etapa esco-
lar temprana.

Este complejo proceso de desarrollo pue-
de verse alterado en diversas formas. La se-
paracion defectuosa del brote pulmonar des-
de el intestino primitivo daria origen a las
atresias de esoéfago y de traquea, a las fisu-
ras laringotraqueales y al pulmén esofagico.
Una separacién completa anormal seria res-
ponsable de quistes o duplicaciones bron-
quiales o enterégenos, secuestros extralo-
bares, etc. La alteracion de la maduracion
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histolédgica dard origen a traqueomalacia,
hamartomas, enfisema lobar y linfangiecta-
sias. Las aplasias, hipoplasias y agenesias
serian consecuencia de una detencion de
las yemaciones, mientras que la alteracion
del desarrollo de la circulacion produciria
fistulas arteriovenosas, sindrome de la cimi-
tarra y para algunos autores los secuestros
pulmonares.

PRESENTACION CLIiNICA

Cada vez con mayor frecuencia las mal-
formaciones congénitas pulmonares se es-
tan pesquisando como hallazgos en ecogra-
fias durante el embarazo por vision de
estructuras anémalas como quistes 0 masas
pulmonares, polihidroamnios, hidrops fetal,
etc. Esto ha causado un nuevo problema al
que nos referiremos posteriormente. De no
ser asi algunas malformaciones se pesqui-
san en el momento del parto como un sin-
drome de dificultad respiratoria del recién
nacido. Esta puede deberse a la imposibili-
dad de ventilar como en la atresia de coanas,
atresia de traquea, traqueomalacia, alteracio-
nes de la laringe, etc.; hiperinsuflacion de le-
siones quisticas como quiste broncogeno,
malformacion adenomatoide quistica, etc.
De no debutar en el periodo neonatal suelen
pesquisarse como hallazgo radiolégico des-
de un comienzo o por persistencia de ima-
genes patoldgicas a pesar de mejoria clini-
ca: “mejora el nifo pero no la radiografia”.
Otros pacientes se presentan con infeccio-
nes respiratorias repetidas que ocurren
siempre en el mismo I6bulo patoldgico. En el
caso de secuestro pulmonar con shunt im-
portante puede pesquisarse un soplo audi-
ble dorsal o presentarse por signos de insu-
ficiencia cardiaca. Las malformaciones
arteriovenosas pulmonares suelen debutar
con hemoptisis.

METODOS DE ESTUDIO

Como hemos mencionado un gran nume-
ro de pacientes con malformaciones pulmo-
nares congénitas se estd pesquisando en
forma antenatal. En estos casos debe ha-
cerse el traslado de la madre a un centro
que pueda hacer un seguimiento ecografico
de la evolucion de la lesiéon y donde se pue-
da brindar a la madre y al recién nacido un
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tratamiento adecuado. Cuando se ha hecho
diagnéstico antenatal en el periodo de re-
cién nacido se debe hacer ademas de la ra-
diografia de térax al menos una tomografia
axial computarizada (TAC).

Es conveniente estudiar adecuadamente
las malformaciones pulmonares especial-
mente en el caso de los secuestros, pero el
estudio no debe prolongarse en forma inne-
cesaria posponiendo la resolucién quirtrgi-
ca. Es util disponer de la serie radiologica,
mas que de placas aisladas. La TAC de to-
rax es de gran utilidad y se debe analizar el
momento oportuno de realizarlo en caso de
lesiones sobreinfectadas. En otros casos la
ecografia Doppler color, la resonancia nu-
clear magnética, la angiografia por sustrac-
cion digital y la angioTAC pueden otorgar
gran ayuda.

El diagnéstico preciso del tipo de malfor-
macion aun asi no siempre es certero e in-
cluso la anatomia patoldgica es dificil cuan-
do la presencia de infeccién ha alterado los
epitelios y estructuras.

MALFORMACION ADENOMATOIDE
QUISTICA PULMONAR (MAQP)

La MAQP es una lesién hamartomatosa
que se caracteriza por un crecimiento exce-
sivo de los bronquiolos terminales que no se
conectan adecuadamente con los espacios
seculares. La alteracion del desarrollo ocu-
rriria alrededor de la quinta semana de ges-
tacion. En 1949 Chi'n y Tang describieronn
por primera vez esta patologia.

En 1977 Stocker y colaboradores presen-
taron una clasificacion de esta malformacion
de acuerdo al tamafio de los quistes en 3
tipos. La tipo | tiene quistes de gran tamafo
con areas adyacentes relativamente norma-
les, corresponde al 60 a 70% de los casos.
La tipo Il estd conformada por numerosos
quistes de menos de 1 cm de diametro, se
presenta en el 15 a 20% de los casos y pue-
de tener malformaciones asociadas. La tipo
IIl suele comprometer el lébulo completo
con estructuras que semejan bronquiolos
entremezcladas con zonas recubiertas con
epitelio similar a alvéolos. Es poco frecuente
(10%) y son las de peor prondstico, cerca
del 80% se presenta con polihidroamnios.
Recientemente Stocker agregd otros 2 tipos
a las lesiones quisticas del aparato respira-
torio nombrandolas tipo 0 y IV. La tipo O es
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incompatible con la vida y corresponde a un
compromiso disgenético de todo el pulmén y
la tipo IV corresponde a quistes de ubica-
cion periférico.

La MAQP se manifiesta como una masa
quistica que afecta a un Iébulo pulmonar,
generalmente basal pudiendo haber casos
con compromiso bilateral. Generalmente no
se acompafa de malformaciones asociadas
(excepto tipo Il). En ecografia antenatal se
pesquisa como una masa quistica o sdélida
en un hemitérax; puede acompafarse de
polihidroamnios por compresién del eséfago
o de hidrops fetal por alteraciéon del retorno
venoso o compresion del corazon. El 10 a
20% de las MAQP tienen una disminucién
real de tamano durante la gestacion y algu-
nas llegan incluso a desaparecer. El pulmon
normal crece mas rapido que el area malfor-
mada por lo que en ecografias seriadas la
malformacién impresiona disminuir su ta-
mafo. Sin embargo, un porcentaje importan-
te puede desarrollar hidrops fetal que solo
en raras ocasiones desaparece en forma es-
pontanea llevando, si no se interviene, al
término del embarazo.

En el periodo de recién nacido la MAQP
se manifiesta como un sindrome de dificul-
tad respiratoria. Al realizar una radiografia
de torax puede aparecer una masa sdlida
que luego tiende a airearse o desde el co-
mienzo como un lébulo con quistes de dife-
rente tamano en su interior. Estos quistes
pueden insuflarse provocando un cuadro si-
milar a un neumotdérax hipertensivo con
desplazamiento del mediastino. Frente a
esta emergencia la puncién de un quiste
predominante puede dar tiempo para la
lobectomia pulmonar de urgencia. Si el RN
no nace sintomatico y existia el anteceden-
te de una eco antenatal sospechosa, la ra-
diologia simple es insuficiente para el estu-
dio del paciente, siendo necesario realizar
una TAC de térax. El diagndstico diferen-
cial debe hacerse con una hernia diafrag-
matica, con neumotérax, secuestro pulmo-
nar, etc.

Esta malformacion, sin embargo, puede
pasar desapercibida hasta que se presente
un cuadro infeccioso pulmonar y se pesqui-
se mediante una radiografia la alteracion.
Es mas frecuente que no se sospeche hasta
que el paciente presente varias infecciones
repetidas en el mismo segmento pulmonar.

Hecho el diagndstico postnatal el trata-
miento debe ser quirtrgico ya que la malfor-
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macion no involuciona y puede complicarse
con hiperinsuflacién o infecciones repetidas.
Se ha descrito ademas la aparicion de rab-
domiosarcoma y carcinoma broncoalveolar a
temprana edad en las MAQP. Desde el pun-
to de vista técnico es mas facil operar una
MAQP que no se ha complicado con infec-
ciones repetidas, las cuales ademéas dafian
el pulmon adyacente.

Cuando el diagndstico de la malforma-
cion se hace en forma antenatal, el prondsti-
co depende fundamentalmente de la apari-
cion de hidrops. En el extranjero cuando se
sospecha el diagndstico se completa el es-
tudio con ecografia fetal, amniocentesis y
otros para pesquisar si existen malformacio-
nes asociadas. Segun los hallazgos se
aconsejara a los padres: si no hay malfor-
maciones y el feto evoluciona sin hidrops se
realizan ecografias seriadas y se planifica
un parto de término, si aparece hidrops en
un feto mayor de 32 semanas se realiza ce-
sarea electiva y lobectomia, si el feto es me-
nor de 32 semanas se hace cirugia fetal co-
locando un drenaje toracoamnidtico si hay
un quiste dominante o haciendo una lobec-
tomia fetal si no lo hay. En nuestro medio
aun no hay experiencia en cirugia fetal para
esta patologia.

SECUESTRO PULMONAR

Corresponde a zonas de parénquima pul-
monar con irrigacion sistémica y habitual-
mente sin comunicacién con el arbol bron-
quial. Los vasos arteriales pueden provenir
de la aorta toracica (74%), abdominal o del
tronco celiaco a través del diafragma (21%),
0 bien de vasos intercostales (4%). Puede
haber mas de un vaso arterial y la circula-
cion venosa ocurre en casi todos los casos
a través de las venas pulmonares.

La descripcion original de esta malfor-
macion la realizé Pryce en 1946. Se reco-
nocen 2 tipos de secuestro: el intralobar y
el extralobar. El secuestro intralobar es el
mas frecuente, pero suele debutar en forma
mas tardia; se define como una zona de
parénquima dentro de un Idbulo pulmonar
con su pleura visceral que esta desconec-
tada de la via aérea y recibe circulacion
arterial sistémica. El secuestro extralobar
corresponde a tejido pulmonar separado
del resto del pulmén y rodeado por su pro-
pia pleura recibiendo también circulacion
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arterial sistémica, no tiene conexion a la
via aérea.

El secuestro intralobar suele presentarse
con infecciones repetidas en adolescentes o
adultos jévenes, siendo raro de encontrar en
ninos pequenos. Radioldgicamente se pre-
senta con zonas de condensacion o areas
quisticas sobreinfectadas que pueden tener
niveles en su interior. Clinicamente se pre-
senta por infecciones repetidas, hemoptisis,
sintomas vagos como ahogos, cansancio fa-
cil, dedos hipocraticos, etc. o por la pesqui-
sa de un soplo dorsal semejante al de una
coartacion aortica, dado por la circulacion
anomala. Afecta los lobulos pulmonares in-
feriores en 98% de los casos con una ligera
predominancia por el lado izquierdo (55%),
especialmente el segmento basal posterior.
En ocasiones puede haber pequehas comu-
nicaciones con el arbol traqueobronquial.
Cerca de un 40% de los secuestros intralo-
bares tienen histologia semejante a una
MAQP. Actualmente se plantea que los se-
cuestros intralobares no serian congénitos
sino que la circulacion arterial seria conse-
cuencia de inflamacién cronica.

El secuestro extralobar se diagnostica
cada vez con mayor frecuencia en forma an-
tenatal como una masa de hemitérax iz-
quierdo que suele disminuir dramaticamente
de tamano con el progreso de la gestacion.
Tiene menos tendencia a producir hidrops
fetal, pero en ese caso el manejo antenatal
es similar al de la MAQP. La forma mas fre-
cuente de presentacion del secuestro extra-
lobar corresponde a la de una masa densa
basal izquierda, cercana a la columna en
una radiografia de torax. Una vez que se
sospecha el diagnostico se debe tratar de
identificar la circulacion arterial mediante
eco Doppler, TAC con contraste, angio TAC
o angiografia. Al igual que en el secuestro
intralobar la circulacion puede provenir de la
circulacion sistémica desde arriba o abajo
del diafragma. El secuestro extralobar es iz-
quierdo en el 90% de los casos y en el 77%
de los pacientes se ubica entre el I6bulo in-
ferior y el diafragma, pero puede encontrar-
se en otros sitios como paramediastinico o
intrabdominal. Se ha descrito una predomi-
nancia del sexo masculino cuatro veces su-
perior. A diferencia de la forma intralobar, en
el extralobar se presentan malformaciones
asociadas en cerca del 60% de los casos.
La mas frecuente es la hernia diafragmatica
pero también pueden existir anomalias car-
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diacas, alteraciones vertebrales, duplicacio-
nes digestivas, etc.

El tratamiento del secuestro pulmonar es
quirdrgico e idealmente antes de que apa-
rezcan complicaciones. Existe una publica-
cion reciente en que se presentan 2 casos
de secuestro pulmonar con involucion es-
pontanea y que plantea una conducta de
monitoreo imagenoldgico expectante. Sin
embargo, se debe recordar que algunos se-
cuestros tienen histologia tipo MAQP y son
susceptibles de malignizacion.

QUISTES BRONCOGENOS

Corresponden a lesiones quisticas pul-
monares o mediastinicas revestidas por epi-
telio columnar ciliado de tipo bronquial. Se
desarrollarian a partir de una yemacion ano-
mala del intestino primitivo. Si esta separa-
cion ocurre en forma precoz el quiste per-
manece en el mediastino y, si ocurre en
forma tardia, da origen a los quistes de ubi-
cacion periférica. Los quistes poseen una
delgada pared propia con cartilago, muscu-
latura lisa y glandulas bronquiales. Pueden
tener comunicacion con la via aérea y si la
formacion del quiste fue muy precoz pueden
existir zonas con epitelio gastrico o esofagi-
co. Los quistes suelen ser redondeados,
uniloculares y el contenido puede ser aéreo,
seroso 0 mucoso. A menudo son unicos y
gran parte de las publicaciones encuentran
una mayor frecuencia de ubicacion medias-
tinica y de preferencia al lado derecho. Se
ubican a lo largo de la traquea, cerca de la
carina o del hilio entre la via aérea y el eso-
fago.

La mayoria de los quistes broncégenos
se pesquisan como hallazgo radioldgico ya
sea por una imagen de ensanchamiento me-
diastinico o por la aparicion en la radiografia
de una imagen quistica pulmonar Unica. En
nuestro medio debe hacerse el diagndstico
diferencial con hidatidosis pulmonar. Tam-
bién se ha logrado la pesquisa antenatal de
un quiste broncdégeno. Cuando presentan
sintomatologia esta puede corresponder a la
hiperinsuflacion del quiste con la consi-
guiente compresion del tejido circundante o
a la infeccién de la cavidad quistica. El estu-
dio puede continuar con una TAC con con-
traste que delimita el quiste. Otros estudios
como esofagograma vy fibrobroncoscopia
pueden ser de utilidad en algunos casos.
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El tratamiento debe ser quirdrgico para
evitar las complicaciones, que incluyen la
malignizacion. Habitualmente se realiza la
quistectomia pero a veces es necesario una
lobectomia dependiendo de la ubicacion, ta-
mano y condicion del quiste.

ENFISEMA LOBAR CONGENITO

Se entiende por enfisema lobar congéni-
to la hiperinsuflacion de un Iébulo pulmonar.
En este sindrome no hay destruccion del pa-
rénquima sino atrapamiento aéreo debido a
un mecanismo valvular. Este mecanismo se
produce por obstruccion parcial del bronquio
ya sea extrinseca o intrinseca. La compre-
sién extrinseca puede estar dada por altera-
ciones cardiacas o vasculares, adenopatias,
etc. La compresion intrinseca puede deber-
se a alteraciones de la pared cartilaginosa
bronquial o a la obstruccién del lumen por
pliegues del epitelio, tapones mucosos, etc.
En la mitad de los casos, sin embargo, no
se logra precisar ninguna causa. Esta pato-
logia puede acompafarse de malformacio-
nes asociadas especialmente cardioldgicas.
Existe un cuadro similar llamado I6bulo po-
lialveolar que también se presenta con sobre-
distension del lobulo, pero se debe a un au-
mento del nimero y tamano de los alvéolos.

Clinicamente la hiperinsuflacion lobar
congénita puede presentarse en el recién na-
cido como una imagen radiopaca en un lébu-
lo, que se debe al atrapamiento de liquido;
posteriormente esta zona se airea y presenta
hiperinsuflacion progresiva con compresion
del parénquima adyacente, aplanamiento del
diafragma, desviaciéon del mediastino, hiper-
lucidez y herniaciéon del pulmén por delante
del mediastino. El paciente presenta un he-
mitérax distendido, hipersonoro, con murmu-
llo pulmonar disminuido y dificultad respirato-
ria. Debe hacerse el diagndstico diferencial
con quistes hiperinsuflados y con neumoto-
rax ya que si se punciona el enfisema solo
se agrava el cuadro. El 30% de los enfise-
mas lobares congénitos debuta en el perio-
do de recién nacido y casi la totalidad lo han
hecho antes de los 6 meses de vida.

Con el paciente sintomatico no debe re-
trasarse la cirugia para completar el estudio,
solo en casos en que se sospecha un tapon
de secreciones o0 un cuerpo extrafo la fibro-
broncoscopia puede ser terapéutica. La re-
solucién quirdrgica consiste en la reseccién
del I6bulo afectado.
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TRAQUEOMALACIA Y ATRESIA TRAQUEAL

En la traqueomalacia hay una debilidad
congénita de la pared traqueal que provoca
el colapso de la via aérea durante la espira-
cion. Esto se traduce en dificultad respirato-
ria, imposibilidad de extubar al paciente o
infecciones repetidas. La lesiéon puede ser
segmentaria o de toda la via aérea principal
incluyendo la laringe. Con frecuencia hay
otras malformaciones asociadas como fistu-
la traqueoesofédgica. La fibrobroncoscopia
demuestra el colapso espiratorio, pero es
conveniente realizar ademéas radiografia,
TAC y esofagoscopia para buscar malforma-
ciones asociadas. El tratamiento quirtrgico
consiste en pexia de la aorta ascendente
cercana al cayado a la pared posterior del
esternon, esto tracciona la via aérea hacia
ventral y la mantiene abierta durante la espi-
racion.

La atresia de traquea puede pesquisarse
mediante ecografia prenatal, cuando no es
asi se presenta como un recién nacido que
a pesar de esfuerzo ventilatorio no logra
respirar. Se procede a una intubacion de
emergencia que es dificil ya que no se vi-
sualiza la laringe, en realidad se intuba el
esofago y esto permite la ventilacion del pul-
mon cuando los bronquios nacen de este. El
tratamiento quirdrgico consiste inicialmente
en dividir el estémago y hacer una gastros-
tomia. El prondstico es malo ya que autn no
se han desarrollado técnicas adecuadas de
reemplazo traqueal.

AGENESIA, APLASIA E HIPOPLASIA PULMONAR

La agenesia y aplasia pulmonar corres-
ponden a la falta de desarrollo de un pul-
mon. En la agenesia no hay bronquio ni pul-
mon, mientras que en la aplasia si existe un
bronquio rudimentario pero sin parénquima
pulmonar. La ausencia de un pulmoén es rara
pero puede ser familiar. A pesar de no exis-
tir un pulmoén el paciente puede ser asinto-
matico. Con frecuencia existen anomalias
asociadas, especialmente cardiacas y es-
queléticas. Algunos niflos nacen con dificul-
tad respiratoria mientras que otros presen-
tan infecciones repetidas o sintomatologia
de las otras malformaciones. En el examen
clinico se encuentra el latido cardiaco muy
desplazado y puede haber escoliosis, dismi-
nucion de tamafio del hemitérax y alteracion
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del examen pulmonar. En la radiografia y
otros estudios se vera el mediastino despla-
zado y un gran pulmon hiperaireado que
puede extenderse hasta el hemitérax contra-
lateral.

La hipoplasia pulmonar corresponde a
un pulmén méas pequefio que presenta me-
nor nimero de generaciones bronquiales y
de alvéolos. Habitualmente es secundaria a
otras patologias como la ocupacién del he-
mitérax fetal por hidrops o una hernia dia-
fragmatica, oligohidroamnios, falta de desa-
rrollo del hemitérax o debida a alteracion de
la perfusion del parénquima por malforma-
ciones cardiacas o vasculares. La aparicion
de malformaciones asociadas es cercana al
50%, las que pueden ser cardiacas, esque-
léticas, renales, pulmonares, gastrointesti-
nales y otras. La presentacion clinica es va-
riable y depende del grado de hipoplasia y
de si es bilateral. EI manejo y prondstico de
pacientes sintomaticos es variable. Se re-
quiere de ventiladores de alta frecuencia o
de oxigenacion extracorpérea de membrana
(ECMO), pero si la hipoplasia es bilateral y
severa no hay posibilidad de sobrevida.

ALTERACIONES VASCULARES

Existe una variada gama de alteraciones
de la vasculatura pulmonar, tanto arteriales,
venosa como linfaticas. De ellas menciona-
remos las fistulas arteriovenosas, el sindro-
me de la cimitarra y la linfangiectasia pulmo-
nar congeénita.

Las fistulas arteriovenosas pulmonares
pueden presentarse en forma aislada o den-
tro del sindrome de Rendu-Osler-Weber (te-
langiectasia hereditaria familiar). La circula-
cion arterial de la fistula usualmente viene
de la arteria pulmonar aunque también pue-
de hacerlo de la circulacion sistémica; pue-
de ser Unica o multiple incluso con compro-
miso bilateral. Dependiendo del tamafo de
la fistula puede presentarse clinicamente
con disnea, cianosis, dedos hipocraticos o
grados variables de hemoptisis. Ante la sos-
pecha diagndstica debe hacerse un estudio
angiografico para precisar con exactitud el
tamafo y ubicacion de la fistula. El trata-
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miento de eleccion corresponde a la extirpa-
cion quirdrgica del segmento o I6bulo afec-
tado, ya que tiene mejor prondstico que el
tratamiento conservador con embolizacio-
nes. Debido a la alta asociacion con el sin-
drome de Rendu-Osler-Weber es convenien-
te estudiar a la familia.

El sindrome de la cimitarra corresponde
a una alteracion de la circulacion venosa
pulmonar. Usualmente afecta al pulmoén de-
recho que es hipoplasico y cuya circulacion
venosa drena a través de una vaso largo
hasta la cava inferior. Esto da en la radio-
grafia una imagen que semeja una cimitarra.
Puede tener zonas con circulaciéon arterial
sistémica y puede acompafarse de pulmon
en herradura o secuestros pulmonares. Este
sindrome es susceptible de correccion qui-
rdrgica.

La linfangiectasia pulmonar congénita se
presenta con un cuadro de severa dificultad
respiratoria del recién nacido, en la radiogra-
fia se aprecia un cuadro de hiperinsuflacion
con infiltrados difusos bilaterales. Existe dila-
tacion de los vasos linfaticos subpleurales,
septales y peribronquiales con formacion de
quistes linfaticos y un pulmon rigido dado
por un aumento del tejido conectivo. Debe
hacerse un rapido diagnéstico diferencial
con obstruccién del drenaje venoso pulmo-
nar mediante ecografia ya que, a diferencia
de este, la linfangiectasia pulmonar congé-
nita no es susceptible de correccion quirtr-
gica y conduce rapidamente a un desenla-
ce fatal.
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