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			Resumen

			Introducción: la hipoplasia pulmonar es la falta de desarrollo fetal normal del parénquima pulmonar. La enfermedad se caracteriza por una disminución del número de alvéolos y de generaciones bronquiales. Su incidencia en la población general es de 9 a 11 casos por cada 10.000 nacimientos vivos, aunque está subestimada debido a casos no diagnosticados con grados menores de HP que sobreviven al periodo neonatal. En series de autopsias perinatales la prevalencia varía entre 7.8 y 26 %, siendo la anomalía más frecuentemente asociada a mortalidad perinatal.

			Presentación del caso: paciente masculino de tres años de edad, preescolar, de raza negra, con antecedentes de salud, es llevado al cuerpo de guardia por su mamá al Hospital Central "Agustino Neto", remitido del área de salud por presentar un cuadro clínico de disnea frecuente con tos seca persistente que ha llevado varios tratamientos de antibióticos vía oral en el área de salud y se realizó una tomografía de tórax evidenciándose hipoplasia pulmonar.  Dicha enfermedad el resultado de la interrupción del desarrollo pulmonar normal debido a distintos factores aún no totalmente conocidos. Presenta una elevada mortalidad neonatal y una importante morbilidad a largo plazo, por lo que requiere de un diagnóstico temprano y la intervención de un equipo multidisciplinar especializado.

			Conclusiones: la hipoplasia pulmonar tiene una incidencia mayor de la esperada y debe ser sospechada en pacientes que presentan enfermedad pulmonar con una clínica poco clara o equivoca. Tampoco debe olvidarse esta etiología ante una imagen radiológica sorprendente al inicio o en la evolución de un cuadro clínico determinado. 

			Abstract

			Introduction: pulmonary hypoplasia is the lack of normal fetal development of the lung parenchyma. The disease is characterized by a decrease in the number of alveoli and bronchial generations. Its incidence in the general population is 9 to 11 cases per 10,000 live births, although it is underestimated due to undiagnosed cases with lower degrees of PH that survive the neonatal period. In series of perinatal autopsies, the prevalence varies between 7.8 and 26 %, with the anomaly being most frequently associated with perinatal mortality.

			Case presentation: a 3-year-old pre-school male patient, black with a health history, is taken by his mother to the "Agustino Neto" Central Hospital, referred from the health area for presenting a clinical picture of frequent dyspnea with persistent dry cough who had undergone several treatments of oral antibiotics. In the health area, a chest tomography was performed, showing pulmonary hypoplasia.  Lung hypoplasia is the result of the interruption of normal lung development due to different factors that are not yet fully known. It presents a high neonatal mortality and significant long-term morbidity, which requires early diagnosis and the intervention of a specialized multidisciplinary team.

			Conclusion: pulmonary hypoplasia has a higher incidence than expected and should be suspected in patients who present pulmonary disease with unclear or misleading symptoms.Nor should this etiology be forgotten when faced with a surprising radiological image at the beginning or during the evolution of a specific clinical condition.
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			Introducción

			La hipoplasia pulmonar es una anomalía congénita poco frecuente. Consiste en una disminución de la cantidad o el tamaño de las vías aéreas, de los vasos sanguíneos y los alvéolos con una morfología macroscópica pulmonar aparentemente normal (1,2)

			Habitualmente se diagnostica en la infancia, siendo su presencia en el adulto excepcional debido a que los enfermos fallecen antes de llegar a la vida adulta como consecuencia de infecciones pulmonares y otras anomalías asociadas. (2)

			La hipoplasia pulmonar es la falta de desarrollo fetal normal del parénquima pulmonar. La enfermedad se caracteriza por una disminución del número de alvéolos y de generaciones bronquiales. El oligohidramnios es una causa notable, pero las condiciones que restringen el desarrollo de los pulmones o conducen a la compresión de los pulmones del feto también pueden dar lugar a una hipoplasia pulmonar. Su incidencia en la población general es de 9 a 11 casos por cada 10.000 nacimientos vivos, aunque está subestimada debido a casos no diagnosticados con grados menores de HP que sobreviven al periodo neonatal. En series de autopsias perinatales la prevalencia de hasta un 26 %, siendo la anomalía más frecuentemente asociada a mortalidad perinatal (2,3).

			En la literatura médica existen múltiples casos de hipoplasia pulmonar en neonatos. Sin embargo, los casos no dejan de ser en desafío en el personal de salud y poco evidenciándose en pacientes a estas edades. Por lo que el artículo presenta un caso clínico de hipoplasia pulmonar en paciente de tres años, se ha considerado de interés la presentación del mismo que ha sido diagnosticados con hipoplasia pulmonar en el servicio de neumología.

			PRESENTACIÓN DE CASO

			Paciente masculino de tres años de edad, preescolar de raza negra con antecedentes de salud es llevado al cuerpo de guardia por su mamá al Hospital Central "Agustino Neto", remitido del área de salud por presentar un cuadro clínico de disnea frecuente con tos seca persistente que ha llevado varios tratamientos de antibióticos via oral en el área de salud, con radiografía de tórax vista postero anterior interpretada como neumonía Hemitórax izquierdo. En el interrogatorio presentaba síntomas catarrales como tos seca persistente, disnea escasa. En el examen físico, disminución del murmullo vesicular en hemitórax izquierdo sin otras alteraciones. 

			Se realizó una tomografía axial computarizada de tórax evidenciándose hipoplasia pulmonar fig. 1

			INFORME DE TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA

			REPÚBLICA DE ANGOLA   MINISTÉRIO DA SAÚDE

			HOSPITAL CENTRAL DR. ANTÓNIO AGOSTINHO NETO

			Se realiza espiral tomográfico axial simple a 5 mm de tórax con reconstrucciones axiales milimétricas, sagitales y coronales en equipo multicorte observándose asimetría de ambos hemitórax, siendo mayor el derecho de aspecto compensador con desplazamiento de las estructuras del mediastino a la izquierda. Pulmón izquierdo pequeño. Presencia de disminución del calibre de los vasos pulmonares, así como el aparato bronquial.

			Conclusión. Hipoplasia pulmonar izquierda

			Lumbago a los 23/11/2021

			Dra: Misleidy Camejo Alemán

			[image: ]

			Fig. 1. Tomografía axial de tórax. A. corte axial. B. corte coronal. C. corte sagital

			Tomografía de tórax: Opacidad homogénea en hemitórax izquierdo con desplazamiento de las estructuras del mediastino, reducción del volumen pulmonar derecho.

			La hipoplasia pulmonar es el resultado de la interrupción del desarrollo pulmonar normal debido a distintos factores aún no totalmente conocidos. Presenta una elevada mortalidad neonatal y una importante morbilidad a largo plazo, por lo que requiere de un diagnóstico temprano y la intervención de un equipo multidisciplinario especializado.

			DISCUSIÓN

			Las malformaciones pulmonares congénitas son causa de mortalidad en las primeras etapas de la vida y tienen una incidencia del 2.2 %, aunque son menos frecuentes que las enfermedades pulmonares adquiridas. Existe un grupo de estas que se denomina malformaciones broncopulmonares del intestino anterior, que comprenden los quistes broncogénicos pulmonares, enfisema lobar congénito, secuestros pulmonares intralobares y extralobares, quistes de duplicación y la malformación adenoidea quística pulmonar. También está descrita la hipoplasia pulmonar, como una rara anomalía congénita del desarrollo pulmonar. (4,5)

			La hipoplasia pulmonar es una anomalía congénita caracterizada por una detención deficiente o incompleta del desarrollo del pulmón. Puede ser primaria o secundaria.(4)

			La hipoplasia primaria puede ser causada por un defecto intrínseco del desarrollo pulmonar; también es posible que se deba a anomalías del control nervioso central de los músculos respiratorios.

			En la hipoplasia secundaria se han visto varios mecanismos implicados, como la disminución del volumen del hemitórax homolateral (hernia diafragmática, polihidramnios, neuroblastoma torácico, pulmón secuestrado), enfermedades neuromusculares o neurológicas que pueden ocasionar la hipoplasia.

			El caso exhibe una hipoplasia pulmonar que se diagnostica en etapas preescolar a los tres años. En la literatura existen múltiples casos de hipoplasia pulmonar en neonatos y etapas fetales de la vida, en la etapa adulta es poco frecuentes donde se han publicado pocos casos (5,6) no evidenciándose en la literatura paciente a estas edades (2,7).

			El estudio el hemitórax izquierdo es donde se presenta la hipoplasia pulmonar que se corresponde con la literatura revisada donde estaba afectado el pulmón izquierdo, aunque no se conoce una razón que explique esta predilección. (5)  el síntoma clínico del paciente se corresponde con la literatura revisada siendo la disnea y, uno de los síntomas más frecuentes cuando se diagnostica. (2,5.7)

			La hipoplasia pulmonar se asocia a otras malformaciones congénitas no siendo así en el paciente. Esta entidad nosológica se relaciona con (HP) fue la hernia diafragmática. (8)

			Esta entidad es el modelo que más se ha utilizado para el estudio de intervenciones precoces, de la fisiopatología, avances en cuidados perinatales y desarrollo de nuevas técnicas diagnósticas de hipoplasia pulmonar. También están asociadas a esta entidad una gran variedad de malformaciones musculoesqueléticas de la caja torácica, alteraciones del desarrollo del diafragma, riñón o tracto urinario (oligohidramnios) y disminución del líquido intrapulmonar. (9,10)

			Los movimientos respiratorios fetales y la presión intramniótica sin oligohidramnios desempeñan un papel fundamental en el desarrollo del pulmón fetal de tal forma que alteraciones en estos factores pueden producir hipoplasia pulmonar.

			Los enfermos con hipoplasia pulmonar presentan una sintomatología muy diversa, desde infecciones respiratorias recurrentes a cuadros más o menos graves de dificultad respiratoria. Que se corresponde con nuestro paciente.(11,12)

			El diagnóstico por imagen cobra gran importancia en la detección de enfermedades congénitas, se debe efectuar una tomografía computarizada (TC) torácica, con reconstrucción tridimensional de la vía respiratoria y el árbol vascular si se dispone de la técnica (TC multidetector), gammagrafía de ventilación-perfusión o fibrobroncoscopia, que pueden ser muy útiles en el diagnóstico, el seguimiento y el tratamiento de estos pacientes.(13)

			En nuestro paciente se corresponde con la literatura el diagnóstico de esta enfermedad. El diagnóstico prenatal también se puede establecer mediante ecografía Doppler. El tratamiento global de la hipoplasia pulmonar es de soporte en la mayoría de los casos, con fisioterapia respiratoria y tratamiento intensivo de las infecciones broncopulmonares. En caso de afectación aislada de un lóbulo, la resección podría estar indicada si hubiera sintomatología infecciosa o hemodinámica importante.(14,15)

			Si se demuestra broncoespasmo, el uso de broncodilatadores o antinflamatorios puede resultar beneficioso. Se ha descrito obstrucción traqueal en casos con hipoplasia o aplasia pulmonar derecha con clara desviación traqueal debida a la impronta del arco aórtico en la tráquea. Estos pacientes pueden beneficiarse de una aortopexia (14,15)

			Finalmente, la existencia de series relativamente amplias como la actual, pone de manifiesto que la hipoplasia pulmonar puede ser más frecuente de lo que se ha comunicado hasta ahora. La TC torácica rutinaria cuando la radiografía lo sugiera debería facilitar el diagnóstico y permitir la prevención y tratamiento precoz de las infecciones respiratorias y las anomalías congénitas asociadas, mejorando el pronóstico de los enfermos.

			CONcLUSIONES

			La hipoplasia pulmonar tiene una incidencia mayor de la esperada y debe ser sospechada en pacientes que presentan enfermedad pulmonar con una clínica poco clara o equívoca. El cuadro clínico más frecuente es disnea y tos. Los estudios imagenológicos permiten realizar el diagnóstico definitivo de hipoplasia del pulmón. La TC torácica rutinaria cuando la radiografía lo sugiera debería facilitar el diagnóstico y permitir la prevención y tratamiento precoz de las infecciones respiratorias y las anomalías congénitas asociadas, mejorando el pronóstico de los enfermos. El paciente que se presentó fue dado de alta sintomático con tratamiento médico y rehabilitación respiratoria y seguimiento por consulta de Neumología.
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RESUMEN

Introduccion: la hipoplasia pulmonar es la falta de desarrollo fetal normal del parénquima pulmonar. La en-
fermedad se caracteriza por una disminucién del nimero de alvéolos y de generaciones bronquiales. Su inci-
dencia en la poblacion general es de 9 a 11 casos por cada 10.000 nacimientos vivos, aunque esta subestimada
debido a casos no diagnosticados con grados menores de HP que sobreviven al periodo neonatal. En series de
autopsias perinatales la prevalencia varia entre 7.8 y 26 %, siendo la anomalia mas frecuentemente asociada
amortalidad perinatal.

Presentacion del caso: paciente masculino de tres afios de edad, preescolar, de raza negra, con antecedentes
de salud, es llevado al cuerpo de guardia por su mama al Hospital Central "Agustino Neto, remitido del drea
de salud por presentar un cuadro clinico de disnea frecuente con tos seca persistente que ha llevado varios
tratamientos de antibiéticos via oral en el area de salud y se realizo una tomografia de térax evidenciando-
se hipoplasia pulmonar. Dicha enfermedad el resultado de la interrupcion del desarrollo pulmonar normal
debido a distintos factores atin no totalmente conocidos. Presenta una elevada mortalidad neonatal y una
importante morbilidad a largo plazo, por lo que requiere de un diagnostico temprano y la intervencion de un
equipo multidisciplinar especializado.

Conclusiones: la hipoplasia pulmonar tiene una incidencia mayor de la esperada y debe ser sospechada en
pacientes que presentan enfermedad pulmonar con una clinica poco clara o equivoca. Tampoco debe olvi-
darse esta etiologia ante una imagen radiolégica sorprendente al inicio o en la evolucién de un cuadro clinico

determinado.

ABSTRACT
Introduction: pulmonary hypoplasia is the lack of normal fetal development of the lung parenchyma. The
disease is characterized by a decrease in the number of alveoli and bronchial generations. Its incidence in the
general population is 9 to 11 cases per 10,000 live births, although it is underestimated due to undiagnosed
Cases with lower degrees of PH that survive the neonatal period. In series of perinatal autopsies, the prevalen-
ce varies between 7.8 and 26 %, with the anomaly being most frequently associated with perinatal mortality.
Case presentation: a 3-year-old pre-school male patient, black with a health history, is taken by his mother to
the "Agustino Neto" Central Hospital, referred from the health area for presenting a clinical picture of frequent
dyspnea with persistent dry cough who had undergone several treatments of oral antibiotics. In the health
area, a chest tomography was performed, showing pulmonary hypoplasia. Lung hypoplasia s the result of the
interruption of normal Lung development due to different factors that are not yet fully known. It presents a high
neonatal mortality and significant long-term morbidity, which requires early diagnosis and the intervention of
a specialized multidisciplinary team.
Conclusion: pulmonary hypoplasia has a higher incidence than expected and should be suspected in patients
who present pulmonary disease with unclear or misleading symptoms.Nor should this etiology be forgotten
when faced with a surprising radiological image at the beginning or during the evolution of a specific clinical
condition.
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