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A propoésito de haber diagnosticado un caso de
agenesia pulmonar izquierda, en una mujer de die-
cinueve afios, en diciembre de 1952, y de haber sido
publicada una nota clinica, con el doctor REBOLLO,
director del Sanatorio de Santa Teresa de Avila,
en la revista Enfermedades del Torax, ano 111, 1954,
numero 9, pags. 117-127, hemos hecho un estudio
clinico y una revisién de la literatura mundial sobre
esta anomalia congénita pulmonar, juntamente con
las malformaciones denominadas aplasia e hipopla-
sia pulmonares.

EMBRIOLOGIA,

El aparato respiratorio humano esta constituido
por dos partes de origen distinto: la parte bron-
quial y la parte alveolar e intersticial, la primera
de origen endodérmico y la segunda de origen me-
sodérmico,

El aparato respiratorio se origina en el tubo di-
gestivo, después del esbozo del cuerpo tiroides: de-
riva, por lo tanto, del intestino cefalico. En la cara
ventral de este intestino cefilico, entre el cuarto
arco y el septum transversal, aparece un canal o
depresién en sentido longitudinal que se denomina
el surco pulmonar: éste se transforma pronto en un
tubo o conducto. La extremidad anterior de este
conducto formara la laringe y la extremidad poste-
rior se alargard para formar la traquea, que se di-
vide pronto en dos brotes, origen de los bronquios
principales derecho e izquierdo. Estos dos brotes,
en forma de vesiculas, son los sacos pulmonares pri-
mitivos: el izquierdo tiende a hacerse horizontal y
el derecho, que es mas largo, vertical; estas vesicu-

las ocupan las regiones péstero-latero-dorsales y es-
tan revestidas por un epitelio cilindrico regular, que
dara origen a todos los epitelios que se encuentran
en el pulmén adulto.

En la fase de 4-5 milimetros se produce esa bi-
furcacion, que va a originar después los futuros
bronquio-troncos.

IEn la fase de 7 milimetros la bifurcacion derecha
se divide en tres proyecciones o brotes, y la bifur-
cacion izquierda en dos proyecciones o brotes: son
los sacos pulmonares secundarios. Estos sacos pul-
monares secundarios son los futuros lébulos, que
permaneceran separados por las cisuras,

Segin el P. PuJiuLA, el primer esbozo se forma
en el hombre cuando tiene 9,2 milimetros de lon-
gitud.

Inicialmente, la laringe es un érgano pequefio;
hasta el cuarto o quinto mes, casi contacta con el
paladar; después desciende gracias al crecimiento
de los 6rganos vecinos, formando la faringe o con-
ducto comiin para el aparato respiratorio y aparato
digestivo.

En el feto de cinco meses nos encontramos las ra-
mificaciones bronquiales rodeadas de mesénquima
indiferenciado: es lo que se ha denominado “fase
glandular” por su semejanza con la estructura de
las glandulas., A partir del quinto mes, en la zona
proximal que corresponde a los futuros bronquios,
el epitelio se va haciendo cilindrico y alto, que es
el cardcter del epitelio bronquial del adulto, y en la
zona distal que forma el bronquio respiratorio el
epitelio es cubico,

Después viene la “fase o estado tubular” (Du-
BREWILL), llamada asi porque alrededor de los bron-
quios respiratorios se forman gran cantidad de va-
sos sanguineos. En la parte proximal, sin embargo,
se forma la musculatura lisa y el tejido cartilagi-
noso.

En su crecimiento esta gran masa glandular lleva
por delante la envoltura serosa, esto es, la hoja vis-
ceral del mesodermo, que constituira la hoja visce-
ral de la pleura. Los dos pulmones van envolviendo
poco a poco el corazén, Segin va creciendo la masa
pulmonar, la cavidad somitica o del celoma se va
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reduciendo hasta que definitivamente se unen la
hoja parietal de dicha cavidad, que representa la
hoja parietal del mesodermo, y la visceral, quedan-
do asi formada la pleura,

Hacia el sexto o séptimo mes se produce la “ex-
plosion alveolar” de TAURE, es decir, se forman los
alvéolos a partir del mesénquima en sitios muy vas-
cularizados y muy ricos en histiocitos, forméandose
va en las ramificaciones bronquiales no una dispo-
sicion arboriforme, sino arracimada,

Ademds del esbozo epitelial, los pulmones tienen
un esbozo conjuntivo de tejido mesenquimatoso que
rodea al esbozo epitelial.

El desarrollo del pulmén no termina con el naci-
miento, sino que se contintian formando brongquio-
los y alvéolos hasta por lo menos los siete anos.

ETIOLOGIA Y PATOGENIA,

Segin el momento en que se detenga el desarrollo
embrionario del aparato respiratorio, asi tendremos
las distintas anomalias que se nos pueden presen-
tar. En caso de que el desarrollo se detenga antes
de formarse los dos brotes, tendremos la ag€nesia
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Fig. 1,

broncopulmonar bilateral, incompatible con la vida.
Si la detencion de este desarrollo se verifica sélo en
un brote o vesicula, tendremos la ag€nesia bronco-
pulmonar unilateral, Puede ocurrir que se forme la
vesicula del bronquio principal y se origine alguna
rama secundaria bronquial, pero sin tejido alveolar,
esto es, el caso de la aplasia de pulmon, En otras
ocasiones, junto a esos bronquios rudimentarios se
desarrolla insuficientemente el tejido pulmonar: es
el caso de la hipoplasia o atrofia pulmonar,

Segln las anomalias de desarrollo en el sistema
bronquial asi se formaran: las agenesias lobares,
cuando falte un lébulo; las disgenesias, falta o au-
mento de bronquios segmentarios; las bronquiecta-
sias congénitas (por defecto en el desarrollo de la
pared bronquial) o las bronquiectasias alvéolo-age-
néticas (por falta del desarrollo de los alvéolos).

En cuanto a los factores que determinan estos
defectos del desarrollo embriolégico reina la mayor
oscuridad. Segiin PEREZ-STABLE y otros, todo indica
que se debe a una alteracién del plasma germina-
tivo, ya que no se ha podido demostrar influencia
de ningln factor exdgeno,

LELONG se limita a decir que la agenesia pulmo-
nar refleja una embriopatia o anomalia embriogé-
nica de aparicién muy precoz, ya que la aparicibn
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de los esbozos bronquiales se limita a la cuarta se.
mana.

Para BRIMBLECOMEBE se trata en ciertos casos de
una afeccion ligada a una herencia mendeliana re-
cesiva, ya que dos de sus cuatro casos publicados
eran hijos de un matrimonio entre primos herma-
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Fig. 2

nos; ¢l mismo parentesco existia entre los padres
de la enfermga publicada por nosotros.

Se ha invocado como factor etiologico, por algu-
nos autores, la rubeola materna.

CLASIFICACION,

A continuacion damos a conocer la clasificacion,
establecida por nosotros, de las anomalias congéni-
tas de los pulmones y de los bronquios:

1." Agenesia broncopulmonar bilateral (ausencia
total de pulmones y bronquios).

2." Agenesia broncopulmonar unilateral (ausen-
cia completa del pulmoén y bronquios de un solo

ig. 3.

lado, o bronquio en dedo de guante o capula) (fi-
gura 1).

3." Aplasia del pulmén (bronquios mas o menos
rudimentarios, sin tejido alveolar pulmonar) (fi-
gura 2),

4." Hipoplasia del pulmén (insuficiente desarro-
llo del tejido alveolar pulmonar, generalmente uni-
do a bronquios rudimentarios) (fig. 3). |

5. Agenesia lobar (ausencia completa de un 10
bulo).
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6. Aplasia lobar (bronquios lobares rudimenta-
rios, sin tejido alveolar pulmonar),

7." Hipoplasia lobar (deficiente desarrollo del te-
jido alveolar de un lébulo).

8." Disgenesia pulmonar (perfecto desarrollo de
bronquios y tejido pulmonar, pero con aumento o
disminucién del nimero total de segmentos pulmo-
nares).

9. Pulmén quistico y poliquistico.

10."” Bronquiectasias: @) Congénitas; b) Alvéo-
lo-agenéticas,

Como ya puede adivinarse, el primer grupo €s ha-
llazgo exclusivo de necropsias sobre fetos nacidos
muertos. Las demas anomalias son compatibles con
la vida,

Ha habido autores que han publicado alguna cla
sificacion; entre éstas, citaremos unicamente dos,
que son las que nos han servido de base para esta
blecer la nuestra, un poco mas amplia y completa.

La primera es la de SCHNEIDER, que ya en 1909
establecia tres grupos:

1.” Ausencia completa de brongunios, parénqguima
pulmonar y vasos pulmonares.

2" Una terminacion de bronguio en fondo de
saco, ausencia de tejido pulmonar y vasos pulmo-
nares,

3. Bronquio normal con parénquima pulmonar
hiploplasico y con vasos pulmonares reducidos de
tamano,

La otra clasificacion es la de CASTELLANOS y Pk-
REIRAS, que en 1942 establecian también otros tres
2rupos:

1." Agenesia broncopulmonar. En la
una ausencia total del pulmon.

2." Hipoplasia bronquial con agenesia pulmonar,
En estos casos no existe tejido alveolar, pero el
bronquio puede aparecer en forma de un pequefio
saco ciego o con algunas ramificaciones hipopla-
sicas.

3." Hipoplasia broncopulmonar. Aunque hay te-
Jido alveolar y bronquial su desarrollo es incomple-
to, pudiendo haber casos ligeros v graves,

que existe

SINTOMATOLOGIA.

Las molestias subjetivas en casos de agenesia.
aplasia o hipoplasia pulmonar suelen ser muy esca-
Sds o nlllﬂS, como ocurria. en nuestro caso de age-
nesia pulmonar izquierda, quedando reducidas a una
facil fatiga para el esfuerzo y una mayor propen-
sién de estos sujetos a enfermar de procesos cata-
rrales,

Sin embargo, esto no es lo corriente, porque estas
malformaciones congénitas suelen ir asociadas a
otras en un tanto por ciento muy elevado. especial-
mente cardiacas (conducto arterioso, comunicacién
llltf:rvotltl'ictllill'. persistencia del agujero de Botal,
eteetera), dando lugar entonces a una mas riea sin-
tomatologia (cianosis, dedos hipocriticos, enanismo,
insuficiencias cardiacas, ete.).

Entre las anomalias que se pueden asociar, ade-
mas de las citadas, tenemos: terminacion de las ve-
nas pulmonares en la 4zigos o en la vena cava su-
perior; persistencia de la vena cava superior iz-
Quierda; hipertrofia del bazo: atrofia del higado o
suprarrenales; atrofias de intestino grueso, recto o
ano; diverticulo de Meckel: ausencia total del gran
epiplon; alteraciones congénitas del rifién, uréter v
utero; presencia de costillas cervicales; lumbariza-
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cion de la I sacra o sacralizacion de la V lumbar,
cteétera ete. Todas ellas pueden dar lugar a un au-
mento de la sintomatologia segiun su localizacion y
numero,

DIAGNOSTICO,

La exploracion fisica nos puede dar los siguientes
datos: Por inspeccién encontraremos el hemitorax
afecto retraido, con disminucién de los espacios in-
tercostales y una falta de movilidad con los movi-
mientos respiratorios. Por palpaciéon hay una abo-
licion absoluta de las vibraciones vocales. La per-
cusion nos da una matidez en todo el hemitérax
donde estA ausente o atréfico el pulmon. Por aus-
cultacién hay un silencio absoluto en el hemitérax
afecto; en ocasiones se oye un soplo tubérico cerca
del esternén en el lado enfermo, que corresponde a
la auscultacion traqueal; también puede oirse un
ligero murmullo vesicular, sobre todo en el borde
inferior esternal, que se debe a la existencia en esa
zona de parte del parénquima del pulmén sano que
por su hipertrofia invade parte del hemitérax que
contiene la anomalia,

Los latidos cardiacos se palpan v auscultan ya en
la linea axilar correspondiente y a veces, como ocu-
rri6 en nuestra enferma, en la pared posterior del
hemitorax vacio,

El sujeto puede tener alguna otra anomalia con-
génita asociada (polidactilia, sindactilia. costilla
cervical, ntero unicorne, transposicion de visceras,
etcétera, ete.).

La curva espiromeétrica nos senala una disminu-
cion de la capacidad vital, del aire complementario
y del aire de reserva, con una ligera disminucion
del aire circulante que trae consigo un aumento del
nimero de respiraciones por minuto (taguipnea);
también un aumento del volumen minuto v una dis-
minucion de la capacidad maxima y del cociente
RR/MM, Hay también una disminucion de las re-
servas respiratorias,

Radioscopica y radiograficamente se ve una re-
traccion mas o menos grande del hemitérax, que en
ocasiones puede faltar. Llama la atencion la enor-
me desviacion del mediastino hacia €l lado de la
malformacién broncopulmonar: esta desviacion es
tan grande que se ven perfectamente los cuerpos
vertebrales de la columna dorsal. La triaquea esta
desviada hacia el lado de la anomalia congénita
(traqueo-escoliosis). El hemidiafragma del mismo
lado esta elevado y en radioscopia se puede ver su
inmovilidad, El hemitorax afecto esta todo él cu-
bierto por una sombra densa, que se suele aclarar
algo en la parte superior,

El pulmén sano aparece mas claro que normal-
mente por la hipertrofia que padece, y el hemidia-
fragma de este lado esta algo aplanado,

El corazén ocupa e] hemitérax enfermo, estando
considerada la agenesia pulmonar ecomo uno de los
procesos que dan mayor grado de dextro o sinis-
trorrotacion,

El eséfago relleno de bario aparece también des-
viado hacia el hemitérax enfermo (fig. 4).

Cuando existe una aplasia o hipoplasia pulmonar
en la parte superior de la opacidad se nos presen-
tan algunas ramificaciones broncovasculares rudi-
mentarias en el primer caso, y unidas a pequefia
cantidad de parénquima en el segundo.

La broncografia es muy interesante, aunque la
consideramos peligrosa en el caso de la agenesia
unilateral; en cambio, se puede emplear con cuida-
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do en la aplasia o hipoplasia pulmonares para ¢l
relleno del pulmén anémalo.

Cuando opacificamos un pulmén normal nos apa-
rece en la radiografia la imagen del arbol con sus
ramas y hojas, Cuando hay ciertas alteraciones
bronquiales (especialmente bronquiectasias), al opa-
cificarlas nos dan la “imagen del arbol seco”, que
describieron BONNAMOUR, BADOLLE y GAILLARD. Pues
bien, en caso de aplasia pulmonar nos apareee la
“imagen del arbol podado”, de PIaGGio Branco y
Garcia CAPURRO, porque falta el follaje alveolar y
los pequenos bronquios, apareciendo solo los bron-
quios medianos que terminan en fondos de saco cie-
gos dilatados. Otras veces nos aparece el contraste
en forma de nidos, medias lunas, ete,, 10 mismo que

Fig. 4

en las grandes dilataciones bronquiales. Una de la=o
caracteristicas principales de esas imagenes cavita-
rias rellenas, es el tener una forma bastante circu-
lar y estar en amplia comunicacion con los bron-
quios principales,

En caso de agenesia unilateral el lipiodol nos de-
muestra la ausencia de carina y de todo el arbol
bronquial de ese lado; a veces puede existir la ca-
rina y un rudimento de bronquio principal, que pue-
de tener uno o dos centimetros, terminando en fon-
do de saco ciego.

En la radiografia lateral se puede ver el pulmén
hipopléasico o atréfico en la parte posterosuperior del
hemitérax, La imagen cardiaca se puede ver despla-
zada de su sitio habitual, ya en la parte media o en
la parte posterior,

El estudio tomografico demuestra la ausencia de
parénquima pulmonar y de dibujo broncovascular
en el lado agenésico. Se pueden ver los bronquios
rudimentarios en el caso de aplasia pulmonar y el
pulmén atréfico en el caso de la hipoplasia. Se ve
perfectamente en la parte superior del hemitérax
enfermo la convexidad de la traquea. La imagen
cardiaca aparece en planos mas posteriores en el
caso de anomalia izquierda y en el hemitérax dere-
cho cuando la anomalia es de este lado.

La broncoscopia nos muestra la distribueién del
arbol bronquial y el grado de anomalia: ya hemos
dicho que la preferimos a la broncografia en el caso
de agenesia unilateral,

En la aplasia e hipoplasia se deben usar los dos

*
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métodos, cuidando de que al pulmén sano vaya la
menor cantidad de contraste posible,

El estudio electrocardiografico nos da el grado
de rotacién y la direccion de ésta (izquierda o dere-
cha), asi como el predominio e hipertrofia de las
cavidades cuando hay anomalias cardiacas,

Mas importante es el estudio angiocardiografico,
que siempre que Sea posible recomendamos practi-
carlo; por medio de él podemos demostrar la ausen-
cia de vasos pulmonares en el lado agenésico, la
existencia de anomalias cardiacas, muy frecuentes
en estos casos, como persistencia del conducto ar-
terioso, del agujero de Botal, de comunicacion in-
terventricular, coartacion de aorta, ausencia de sub-
clavia u otras anomalias de grandes vasos; es una
manera muy elegante de demostrar la ausencia de
un rinén y la posicion de las cavidades cardiacas,

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial de la agenesia, aplasia
¢ hipoplasia pulmonares hay que hacerlo con otras
entidades clinicas, que podemos dividir en dos gran-
des grupos: segun que estas efermedades las ten-
ga ya el sujeto en el momento de nacer (congénitas)
o las haya adquiride por alguna enfermedad con-
traida en el curso de la vida,

1., Entre las enfermedades congénitas haremos
el diagnostico diferencial:

@) Con las bronqui€ctasius mualtiples unilatera-
les, cuando estas originan la retraccion del hemito-
rax afecto por la esclerosis a que han dado luga:
por los fendmenos inflamatorios peribronquiales, ¢!
diagnéstico diferencial es facil en el caso de la age-
nesia, por la broncoscopia; en cambio no lo es tan
facil en el caso de la aplasia e hipoplasia pulmonar,
para lo cual tendrémos que recurrir a la broncogra-
fia, donde podremos apreciar las grandes dilatacio-
nes bronquiales en las bronquiectasias y el defec-
tuoso desarrollo del drbol bronquial en los casos de
aplasia, unido a la atrofia del parénquima pulmo-
nar en la hiploplasia,

b) Con el pulmoén poliquistico unilateral con re-
traccion del hemitérax, el diagnéstico diferencial se
hard aqui con la aplasia e hipoplasia por medio de
la broncografia, la cual nos demostraria en ¢l caso
del pulmén poliquistico la existencia de comunica- .
ciones pequenas entre los bronquios y las cavida-
des parenquimatosas y la ausencia de la imagen de
arbol podado de P1aceio BLanco y Garefa CAPURRO,
al contrario de lo gque ocurre en la aplasia e hipo-
plasia,

2° En el caso de las enfermedades adquiridas
el diagnostico diferencial hay que hacerlo;

a) Con el fibrotérax postpleuritico o postneu-
motorax; en éstos, la retraccion del hemitorax afec-
to suele ser de mayor intensidad, con una gran dis-
minucién de los espacios intercostales y a veces aca-
balgamiento de las costillas; la desviacion. del me-
diastino no alcanza los grados que en la agenesia,
aplasia e hipoplasia; la historia clinica con sus an-
tecedentes favorecera el diagnodstico.

b) Con la atelectasia de un pulmén por obstrue-
cién del bronquio-tronco, el diagnostico diferencial
lo podremos hacer facilmente por la broncoscopia,
broncografia y tomografia. La desviacion del me-
diastino no es tan intensa como en la agenesia, apla-
sia e hipoplasia, y la sombra del pulmén atelectd-
sico es completamente homogénea,

¢) Con el empiema con retraccién hemitoricica
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es facil por la historia clinica, el andlisis de sangre
y la puncion pleural,

d) Con la tuberculosis pulmonar uleerocirrética,
¢l diagnoéstico se hara por la baciloscopia positiva,
la existencia de cavernas irregulares con esclerosis
v atelectasia, el hallazgo de lesiones bronquiales por
broncoscopia (nunca se debe practicar la bronecogra-
fia), a veces la existencia de lesiones pulmonares
contralaterales y el cuadro elinico.

e¢) Con las supuraciones pulmonarés con retrac-
cion hemitoracica, el diagnéstico se hara por la his-
toria clinica del enfermo y los datos del laboratorio.

f)  Finalmente, a veces, con el edncér de pulmon;
esto rara vez ocurre, ya que éste se presenta en eda-
des maduras y la agenesia, aplasia e hipoplasia pul-
mondares en sujetos jovenes, que rara vez llegan a
edades avanzadas; sin embargo, siempre hay algu-
na excepeion, Kl diagnostico se hara por la bron-
coscopia, la broncografia, biopsia, hallazgo de célu-
las neoplasicas, existencia de atelectasias, pleure-
sias hemorragicas, adenopatias y fenémenos de com-
presion de organos toracicos,

ProNOSTICO.

El prondstico en casos de agenesia, aplasia e hi-
poplasia pulmonar es bueno, ahora que éste se em-
peora cuando van asociadas a una lesion congénita
de corazon o de otra viscera; el pronostico también
empeora en caso de enfisema del pulmoén sano.

Segun BRIMBLECOMBE, el periodo critico parece
ser e] de los seis primeros meses de la vida, De 50
casos analizados por este autor, 21 habian muerto
antes de los seis meses, 2 murieron antes de los dos
anos, 18 casos hasta los cineco anos, los 2 restantes
vivian a la edad de cinco anos, 3 casos murieron a
la edad de 58, 65 y 72 anos, en s6lo 4 casos la muer-
te tuvo lugar entre los 5 y 30 anos de edad. La cau-
sa de la muerte, exceptuando las anomalias cardia-
cas, son los accidentes y la bronconeumonia del pul-
moén sano,

TRATAMIENTO,

Estos enfermos deben tener una vigilancia estre-
cha para tratar lo mas precozmente posible cual-
quier infeccion de] tracto respiratorio, ya en su par-
te superior o inferior, con quimioterapicos y anti-
bioticos,

En caso de que el enfermo sea tuberculino nega-
tivo recomendamos la vacunacion de B, C. G,, lo mis-
mo que proponen FouQuUET, HEIMANN y ARNOLDI.

CASUISTICA MUNDIAL.

Las malformaciones congénitas del pulmon del
tipo de la agenesia, aplasia e hipoplasia parecen ser
afecciones que cada dia s¢ van diagnosticando con
mas frecuencia no obstante su rareza; esto se debe
sin duda a los medios de exploracion de que dispo-
nemos para el diagnostico de las enfermedades del
aparato respiratorio, y que cada dia se hacen mas
imprescindibles a] especialista: nos referimos es-
pecialmente a la broncoscopia, broncografia y to-
mografia,

El primer caso diagnosticado de agenesia pulmo-
nar se debe a HABERLEIN, el cual, realizando una
autopsia, en 1787, en un soldado de 20 anos de edad,
se encontré cop la ausencia del pulmén izquierdo.
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En 1913, SCHNEIDER logra reunir 10 casos de es-
tas malformaciones congénitas.

Mas tarde, en 1919, PIQUET en su tesis sobre mal-
formaciones pulmonares eleva la cifra anterior a
solo 11,

En 1932, Borar y ORTS LLORCA, en la revision
que hacen, nos dan las siguientes cifras: Un caso
de agenesia bilateral, que mas adelante resumire-
mos, La ausencia completa del pulmoén izquierdo
habia sido observada catorce veces y la del pulmon
derecho nueve veces., En 20 casos, 6 correspondian
a adultos, T eran nifios y otros 7 abortos. Por lo que
se refiere al sexo, 10 eran femeninos y 9 pertene-
cian al sexo masculino, Como casos de agenesia se-
nalan: los de HABERLEIN y KuINZ, los dos de GRU-
BER, el de TICHOMIROFF, uno de DANNHEISSER ¥
otro de MUNSCHMEYER, Casos de aplasia (ellos dicen
con rudimento bronquial): los de STEIN, HEIN,
MASCHKA, dos de THEREMIN, uno de GROSS y otro
de JARISCH. Entre las agenesias incluyen otro caso
de MUNSCHMEYER, pero seglin nuestros datos, y ate-
niéndonos a nuestra clasificacion, este 1ltimo caso,
que fué diagnosticado en vida, precisamente €ra un
caso de hipoplasia o atrofia pulmonar, Como casos
de agénesia lobar superior y media, aparte del que
ellos publican, citan el de BERLINER, que es idéntico,

MINNE y GERNER, en 1933, elevan la cifra de es-
tas malformaciones a 30 casos, incluyendo el caso
que ellos publican.

En 1937 HURvVITZ y STEPHENS, en una memoria
mas compléeta, analizan 35 casos publicados, con-
tando el suyo.

Sigue ampliandose la casuistica a 39 con los ca-
sos de PORFIK, FORSTER, KLEBS y VoN GRrAF. En
1941, Van LooN y DiaMoND publican un ecaso y
JEISSLER otro.

CASTELLANOS y PEREIRAS, en 1941, anaden 3 ca-
808 mas, y en 1944 FERGUSON y NEUHAUSER publi-
can 5 mas,

En 1946, JoserH SMART publica dos casos y nos
da esta estadistica: segtn él se han publicado hasta
la fecha mencionada 75 casos de aplasia congénita
del pulmédn, de los cuales sélo 17 se diagnosticaron
en vida; 44 eran del pulmén izquierdo y 28 del pul-
moén derecho: en 3 casos no se cita el lado. Ausen-
cia congénita del pulmoén existia en 33 casos (18 del
lado izquierdo y 15 del lado derecho). De pulmén
rudimeéntario habia 35 casos (23 del lado izquierdo
v 12 de] lado derecho). En cuanto al sexo, establece
la siguiente proporcion: 27 casos eran del sexo mas-
culino (14 del lado izquierdo v 13 del lado derecho)
y 35 casos del sexo femenino (23 del lado izquierdo
y 12 del lado derecho); en 7 casos no se menciona
el sexo. Por lo que se refiere a la edad se han des-
erito 35 casos en el primer afio de la vida, 33 entre
la edad de 1 a 30 atos y 8 casos entre los 31 y 72
anos; en 9 no se menciona edad. El caso mas joven
era un aborto de 7 meses cuyo feto vivié dos horas
y el mas viejo una mujer de 72 afos que murié de
una hemorragia cerebral (HeEerup, 1927).

LEVI-VALENSI, SUDAKA y EISENBETH (1948) dan
cifras mis pequefas que SMART, probablemente por-
que descartan casos dudosos o hipoplasias de grado
pequefio; para ellos, en la fecha de su publicacién,
se habian diagnosticado 51 casos de agenesia de pul-
moén, de los cuales 41 se diagnosticaron por autop-
sia y 10 casos so6lo en vida, que son los de MUNSCH-
MEYER (1885), GILKEY (1928), HURWITZ y STEPHENS
(1837), todos ellos con cierta reserva, y los de Van
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LooN y Diamoxnp (1941), 5 casos de FERGUSON y
NEUHAUSER (1944) y el caso de los autores.

Para LELONG y otros (1950) hay publicados sobre
un centenar de observaciones con el nombre de age-
nesia de pulmodn, de las cuales sélo 73 merecen ser
tenidas en cuenta; de éstas, 57 se diagnosticaron en
la autopsia, de las cuales 38 corresponden a ninos
muertos antes de los seis meses de edad, Citan cin-
co observaciones de gemelos, una de las cuales pu-
blican.

A principios del afno 1951, BRIMBLECOMBE refiere
al menos 80 casos con las tltimas observaciones de
BOWDEN (1947), NESBIT, PAUL y MIDDLETON (1947),
FONTAN, VERGER, MOULIES y MARTIN (1947), YouUNnT
(1948) y NACLERIO y HUCHBERG (1950); publica &l
ademas cuatro casos, dos de ellos en dos hermanas,
hijas de un matrimonio de primos hermanos; llama
la atencién sobre los gemelos de YounT (1948), uno
de los cuales tenia agenesia pulmonar derecha en la
autopsia y el otro tenia el mismo diagnédstico en
vida, eran univitelinos. FIELD cita el caso de FiIN-
KELSTEIN de dos gemelos uniovulares que vivieron
una semana: en la autopsia uno tenia un pulmén iz-
quierdo rudimentario y otro el pulmoén derecho.

PEREZ-STABLE, SEIGLIE, PEREIRAS y BEGUERIE, en
septiembre de 1951 dicen que el nimero de casos
publicados hasta ahora no llega a 120 y que s6lo 19
han sido diagnosticados en vida; los restantes en
la autopsia,

Posteriormente a estas observaciones se han pu-
blicado los siguientes casos: el de SMOLLER Yy
STEINHOLZ (septiembre 1951), el de Caussapg, NEI-
MANN y BENICHOUX (enero 1952), en el gue la age-
nesia del pulmoén iba unida a una atresia de esofago
y malformaciones cardiovasculares; el de PUTNEY y
BALTZELL (septiembre 1952), en el que la agenesia
del pulmén iba asociada a una estenosis de la tra-
quea, y el de MACHT y BEISSINGER (noviembre 1952),
de agenesia del pulmon derecho.

Creemos que en la actualidad el nimero de casos
de agenesias, aplasia e hipoplasia pulmonares llega
a los 90, incluyendo el nuestro, y pensando que ha-
bra algln caso que nos haya pasado inadvertido.

Vamos a resumir a continuacién alguno de los
casos de estas malformaciones congénitas pulmo-
nares:

a) Casos de agenesia pulmonar bilateral:

ScHMIT, en 1893, publica el caso de un feto va-
réon de 8 meses en el cual la triquea quedaba re-
duecida a una pequefia lamina cartilaginosa de 6 mm,
de ancho por 18 mm, de largo colocada a continua-
cion de la laringe y situada en la pared anterior del
esofago, donde se perdia entre los haces muscula-
res; no existian pulmones, ni pleuras; el diafragma
subia a la izquierda hasta la segunda costilla y a
la derecha hasta la octava por la existencia del co-
razon; no existian ni venas, ni arterias pulmonares;
la aurieula izquierda finicamente tenia dos orificios:
el agujero de Botal y el orificio auriculo-ventricular.

Seglin SMART, otro caso de ausencia completa bi-
lateral de pulmén ha sido descrito por ALLEN y
AFFELBACH (Surg. Gyn. Obst,, 41, 375, 1925).

b) Casos de agenesia pulmonar unilateral:

MINNE y GERNER, en 1933, publican un caso de
agenesia completa de pulmén izquierdo; se trataba
de una nifia nacida muerta con exencefalia mani-
fiesta por un tumor blando violaceo del tamafio de
una manzana no muy grande, unido al craneo por
un pediculo que se insertaba en la sutura interpa-
rietal: la nifia no presentaba exteriormente otra
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anomalia, E]l hemitérax izquierdo estaba ocupado
por el corazén, no habia vestigio del pulmén ni de
cavidad pleural. El pulmoén derecho semejaba una
piramide triangular de base diafragmatica, mas lar.
ga que ancha, No se vidé ninguna cisura interlobar,
es decir, el pulmon derecho estaba formado por un
solo l6bulo. La traquea normal en su parte superior
se incurva hacia la derecha y se divide en dos bron-
quios extrapulmonares: uno, anterosuperior, y otro,
posterioinferior, de igual calibre, penetran en el pa-
rénquima y Se dividen: el primero, en tres bron.
quios secundarios (apical y dos anteroinferiores), y
el segundo, en dos bronquios, Los autores clasifican
su caso del siguiente modo: el bronguio postero-
inferior seria equivalente al bronquio derecho del
sujeto normal, El bronquio anterosuperior iba a in-
troducirse en la porciéon anterior del pulmén, Creen,
pues, que la mitad posterior del pulmén tiene el va-
lor anatémico v funcional del pulmén derecho, y la
mitad anterior la del pulmoén izquierdo, Existia tam.
bién una atrofia de las capsulas suprarrenales,

WIDERMANN y PETERS, en 1946, diagnostican un
caso de agenesia pulmonar derécha en una nina de
dos afios de edad en la que existia también fusion
de la VIII y IX vértebras dorsales y lumbarizacién
del primer segmento sacro.

En Francia, el primer caso publicado fué el de
LEVI-VALENSI, SUDAKA y EISENBETH en 1948 e€n una
nifia gemela de cinco anos de edad, que nace en es-
tado de muerte aparente con cianosis, presentaba
una paralisis facial a consecuencia de un trauma
obstétrico por férceps; esta nifa tenia una ausen-
cia completa del arbol bronquial derecho, es decir,
una agenesia pulmonar derecha total con dextropo-
sicion cardiaca simple, habia sido diagnosticada de
atelectasia pulmonar derecha. Se la hizo broncosco-
pia y broncografia, La tnica sintomatologia que te-
nia era disnea al esfuerzo.

Sin embargo, el primer caso diagnosticado en
vida en la nacién vecina fué el de LELONG, VIOLATTE,
CoNDER y GIFFARD, los cuales comunicaron el caso
a la Sociedad de Pediatria de Paris en 1943, publi-
candolo en 1950; se trataba también de una gemela
nacida prematuramente con un labio leporino iz-
quierdo con divisién palatina que se somete a in-
tervencién quirargica, y a los ocho meses después
de operada, por un proceso febril, se la ve a rayos X,
diagnostieandola de atelectasia tardia postoperato-
ria; pero la persistencia de los signos clinicos y ra-
diolégicos hacen que se la practique una broncosco-
pia y una broncografia, diagnosticandola de agene-
sia pulmonar izquierda; lo mismo que ocurria en
nuestro caso, pero ademas presentaba otra serie de
malformaciones congénitas: dilataciéon del tronco de
la arteria pulmonar, un canal arterial permeable o
una comunicacién interventricular, una ausencia
congénita del rifion izquierdo, ausencia de la XII
costilla izquierda y una malformaciéon de esofago
inferior (; fistula?), Presentaba un retardo psiquico
y corporal: a los nueve afos el peso y la talla eran
de una nina de cinco,

CETRANGOLO, Do NizzA y DEDOLA, en 1950, publi-
can un caso de agenesia pulmonar izquierda por hi-
poplasia bronquial del lado izquierdo; en la bronco-
grafia se rellena este bronquio en forma de dedo de
guante: no hay ramificaciones.

FouqQuer, HEIMANN y ARNOLDI, en 1951, relatan
un caso de una nifa de 12 afios con ausencia con-
génita de pulmoén izquierdo; esta enferma tenia es-
polén traqueal y un eshozo bronquial de 1 em, de
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lengitud en forma de clpula; se habia pensado en
una pleuresia anterior o atclectasia hasta que los
autores realizaron la broncoscopia y broncografia.
No habia malformaciones cardiacas ni de otras vis-
ceras; la enferma no tenia cianosis, ni disnea, ni
taquicardia. No habia antecedentes de interés,

El cuarto caso de BRIMBLECOMBE (1951) es el de
una nifa de dos anos que estuvo ciandtica las pri-
meras veinticuatro horas después del nacimiento sin
otros sintomas; el examen clinico, radiolégico, bron-
cografico y broncoscépico demostré una disgenesia
del lébulo superior derecho y una aginesia pulmo-
nar izquierda, ya que el bronquio principal izquierdo
terminaba ciegamente a 1/4 de pu.gada de la carina.
A todo esto se asociaban otras anomalias: enferme-
dad cardiaca congénita, probabl:mente ductus arte-
rioso persistente; una costilla cervical y IV y V he-
mivértebras dorsales.

PEREZ-STABLE, SEIGLIE, PEREIRAS y HERNANDEZ
(1951) publican un caso de una mujer de 38 anos
que presentaba disnca de esfuerzo y palpitaciones y
gue por su cuadro clinico ¥ radiclogico habia sido
diagnosticada de fibrotorax izquicrdo, pero al prac-
ticar.a una broncogratia se observo que el bronguio
izquierdo terminaba en un fondo de saco a 3 cm. de
la carina, sin mas origen de ninguna rama secunda-
ria bronquial. Se la practicé una angiocardiografia
en la que se vela la ausencia de la rama izqui.rda
de la arteria pulmonar, de la subclavia izquierda
(auscneia de latidos arteriales, osciiaciones y pre-
sicnes arteriales en ¢l miembro superior izquierdo,
que conserva la temperatura y el desarrollo) y mar-
cada dextrorrotacion, contirmada por el electrocar-
diograma,

¢) Casos de aplasia pulmonar:

Citaremos los dos casos de SMART (1946), uno del
lado derecho y otro d.l izquierdo; el primer caso es
el de una mujer soitera de 30 anos con dismenorrea
Yy asma desde la inrancia; el segundo caso es €l de
otra mujer casada, de 29 anos también, ecn histo-
ria de asma, L.as dos han sido diagnosticadas en
vida,

a) Casos de hipoplasia o atrofia pulmonar:

De este tipo parecen los cuatro enfermos de PIag-
GIO BLANCO y GARCIiA CAPURRO (1933), de los cuales
presentapn su estudio radiografico; en sus pulmones
hipop:asicos presentan grandes dilataciones ampula-
res bronquialcs en forma de grandes nidos. Anaden
a esto unos comentarios al diagnostico radiologico
y broncografico de estas maltormaciones congéni-
tas pulmonares,

El tercer caso de BRIMBLECOMBE (1951) es de una
nina de diez dias sip antzcedentes familiares de in-
tirés: tenia cianosis; pcr los datos clinicos y ra-
dioscopicos se diagncsticd de agenesia pulmonar iz-
quierda,; a los tres mescs fallecio en su casa de una
inteccion del tracto respiratorio superior. En la au-
topsia se encontro ¢l arbol bronquial derecho nor-
mal, existia up bronquio principal izquierdo que ter-
minaba a una distancia de 6 mm,, al final del cual
existia un pequefio nodulo de tejido pulmonar que
media 2 por 1 y 5 por 0,6 ecm.; la arteria pulmonar
1zquierda tenia un diametro de 1 mm, que entraba
en ese pulmon rudimentario; no se podia determi-
nar el flujo venoso de este érgano. Existia ademas
una anomalia cardiaca congénita en la presencia
de un septo atrioventricular que no se habia diag-
nesticado en vida,

e) Casos de agenesia lobar:

BrIMBLECOMBE, en 1951, publica dos casos: el pri-
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mero, en una nifia de cinco meses de edad, cuarta
hija de padres primos hermanos, que habia nacido
con cianosis que dcsaparecidé al primer mes, y con
respiracién rapida, la cual persistia. La broncogra-
fia demostré agenesia de los lébulos dérecho, supe-
rior y medio.

El segundo caso era una Hermana de la anterior,
el primer hijo de ese matrimonio de primcs herma-
nos; esta nifna nacié ciandtica y disneica, se hizo el
diagnostico provisional de atelectasia y a los once
dias, viendo que no mejoraba, se decidio hacerla
una broncoscopia, durante la cual fallecié. Ea la
autopsia se encontré un pulmoén izquierdo hipertro-
fico y en el pulmén derecho los bronquios del l6bulo
superior y del l6bulo medio terminaban en fondo de
saco, sin parénquima pulmonar; el lobulo interior
derecho estaba co.apsaaco y unido al pericardio.

BoTAR y ORTS (1932) describen un feto muerto
de ocho meses con el pulmon izquierdo nermal y un
pulmon rudimentario en la parte pdstero-interior
del hemitorax derecho, el cual e¢std ocupado en su
casi totalidad por ¢l timo y el corazon (dextrocar-
dias); este pwmon rudimentario representa una
parie del lobulo inferior derecho; ademas, este caso
presentaba un rinon 1zquierdo ectopico, un utero
uwmcorne (derecho), un ovario derecho de forma
anormal, un higado muy grande y un bazo muy pe-
queno, una hiperp.asia de la suprarrenal izqu.erda
y un craneo de rorma anormal,

En la literatura eepafiola hemos encontrado un
caso de hipopiasia puimonar con oxicérana y oiigo-
irenia que padecia una tub.rcu.osis gangi.obron-
quial y yue 1ue publicado por LOrPEZ AreaAL (Lyouu).
hira un nino de seig anos que ingresd ¢n el sanato-
rio con el diagnostico de aaenopatia mediastinica y
atelectasia masiva: nacio azul negruzco, con hernia
bilateral; cinco m.se antes fue diagnosticado de¢
puimcma y mas tarde de pleuresia, tema cara de Si-
mio, trente abollonada en dos lados desde parietales
y elevada en el cenwro; ojos mongolicos con wpican-
10S; gran 1api0 Superior, muy separaao de i(a nariz;
cejas pe.udas, leagua grucsa, geogratica; dientes
mal implantados y estriaqos, con gran separacion
de 1ncisives a caninos; dedo monique granue, tanto
como ¢] anular, ‘I'enia cicatriz operatoria en ambos
canales inguinales, donde s€ aprecian pequenos tes-
ticwios. Louos cardiacos, norma.es, vvassermana, Ne-
gativo, 'Llubercwina, positiva, Desarrollo m.ntal, de-
Liciente. UJoOS: estravismo convergente ael ¢jo 1z-
quierdo; Ligero ast.gmatismo €n aunbos 0)0s; papi-
las, ovales. ror broacoscop.a se demostré ia exist.n-
cia de una tuberculosis bronquial d.1 pulmon hipc-
piasico, ‘'Lenia ademas d¢s abscesos ITi03 eSternaics
Y uno lumpar gerecno por caries costal fimica,

LOPEZ AREAL sefiala en su articulo la rareza de
la hipop.asia pulmonar, que dice supera a la de la
ag.nesia; en la revision que ha hecno sélo encuen-
tra cinco casos de hipoplas.a: uno, de una mujer de
40 ancs, con hipertension, hemip.ejia y fibruacion
auricular y atrotia d:l1 pulmon 1zquierdo; otro, de
una nina de 10 anos con hipoplasia pulmonar del
lado izquierdo; un tercero, de una nifia de 5 mes.s,
del lado derecho; un cuarto, de una nifia de 2 anos,
del lado derecho también, y el gquinto caso, el de
una nina de 6 anos, del lado izquicrdo,

A estos cinco casos que cita LOPEZ AREAL, que
con el suyo hacen seis, tenemos que anadir los cua-
tro casos rublicados por PIaGGIO BLANCO y GARCia
CAPURRO y el tercer caso de BRIMBLECOMBE,
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RESUMEN Heervp, L.—Hoapitalstid, 70, 1.165, 1927.
. Hurwitz, 8. v Stepnens, H. B.—Am. J, Med, Seci., 193, 81,
1937.
Hacen los autores un estudio de la agenesia, apla- Jogl.-;:. I. M. y GoSt Moreno, I.—Bol, y Trab. Soc. Cir, de
: 2 s £ uenos Alres, 23, 754, 1939,
sla e hl]?Opi&:éila pulmonares. Co;menza_an tratando d,e LEloxG, M., LemoyyE, CHAROUSsET v LaNcE—Arch. Frane,
la embriologia del aparato respiratorio, a la que si- Pediat., 2, 31, 1944, -
s r 3 e g Lmona, M, Viatatre, J., Conoer, F. v Girrarp, E.—Bull, et
guen la etiologia y patogenia de las anomalias ci Mem. Soc. Méd, des Hop, de Paris, 66, 715, 1950,
tadas. " Lavy, C. S.—Am, J. Med. Sci., 150, 237, 1920.
Establecen una clas]ficacién de 135 malfﬂrmaclo. LEvY-VALENSI, A., SUDAKA, J. b Eisenpgern, R.—Bull, et Mem,

nes congénitas pulmonares, Sigue después la sinto-
matologia, el diagnéstico, diagnodstico diferencial,
pronéstico y tratamiento,

Al final hacen una revision de la casuistica mun-
dial sobre estas anomalias congénitas pulmonares,
terminando con unos cuantos casos resumidos de
cada una de estas malformaciones y la bibliografia
correspondiente.
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R I GINALES

LA DETERMINACION DE LA VITAMI-
NA B,; EN LA SANGRE DE NORMALES
Y ENFERMOS (%)

J. M.* ALEs y F. Vivanco.

Instituto de Investigaciones Médicas. Madrid,
Director: Profesor C. JIMENEZ Diaz,

En estos tltimos afios se ha ido generalizan-
do la determinacion de la vitamina B,. en la
sangre, comparando los valores normales con
los que se obtienen en enfermos de anemia per-
niciosa o de otras anemias megaloblasticas. Al
mismo tiempo hemos adquirido un mayor co-
nocimiento sobre el ciclo metabélico que reali-
za esta vitamina desde que es ingerida hasta
su eliminacién por la orma, que siguiendo a
UNGLEY !, podemos resumir asi:

La vitamina B,: puede entrar en el organis-

*) Comunicacién resentada a la IT Reunlén de la So-
ciedad E hﬂm Interna, Madrid, junio 1954.

mo por via parenteral o por via oral. En el
primer caso, pasa rapidamente a la sangre en
forma libre, eliminandose como tal o modifi-
cada por la orina. Pasadas ocho horss, por el
contrario, se combina er su mayor parte con
una sustancia de la que solo puede liberarse
calentando a 100° a pH é&cido durante lo me-
nos treinta minutos. Durante este tiempo, la
eliminacién urinaria es casi nula. Por ultimo,
parte de esta vitamina combinada se destruye,
parte se utiliza y parte es almacenada.

La vitamina B,; que entra por via oral tanto
en forma libre como combinada, en parte e«
absorbida, en parte es consumida por ciertas
bacterias intestinales y en parte eliminada por
las heces, donde se suma a la sintetizada por
los gérmenes formadores. Para ser absorbida
se combina con sustancias existentes en el jugo
gastrico, la méas importante de las cuales es el
factor intrinseco de Castle. Al llegar al intes-
tino entra en las células epiteliales de la pared,
probablemente en forma libre, combinandose
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