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Introduccion

Lalinfangiectasia pulmonar congénita (LPC) es una enfer-
medad rara. Clinicamente se manifiesta como dificultad respi-
ratoria en € neonato instaurada en los primeros minutos de vi-
da, con taguipneay cianosis refractarias a tratamiento. El pro-
ndstico es muy malo, salvo en algunos casos descritos con ma:
yor supervivencia®. No existe una forma de hacer un diagnds-
tico prenatd, laclinicay laradiologia son inespecificasy € diag-
ndstico siempre requiere estudio histoldgico.

Presentamos dos casos de LPC asociada a otras malforma-
ciones congénitas no descritas anteriormente.

Observacion clinica
Caso cliniconimero 1

Varon de 43 semanas de edad gestacional, nacido trasin-
duccion de parto por embarazo prolongado. Madre joven y sa-
na, 2 hijos anteriores sanos. No antecedentes familiares deinte-
résparae caso. No hébitos toxicos ni incidencias durante &l em-
barazo. Recién nacido anencéfalo. Test de Apgar de 1-1 a mi-
nuto y 5 minutos de vida respectivamente. A pesar de no tomarse
medidas de reanimacién el recién nacido inicid respiracion y
movimientos espontaneos. Seingresd en laUnidad de Neonatal,
donde fue exitusalas 7 horas de vida. Se practico necropsiacon
el siguiente informe: ausenciatotal de béveda cranea y de ce-
rebro, sustituidos por una masa cerebrovascul osa. Globos ocu-
lares protruyentes, facies tosca, pabellones auriculares gruesos
y toscos, paladar ojival, macroglosia. Timo grande, suprarre-
nales pequefias, genitales masculinos poco desarrollados, con
micropene y bolsas escrotal es hipoplasicas, testes en abdomen.
Pulmones aumentados de consistenciay con aumento del patron
lobular. Microscopicamente se observa en ambos pulmones una
prominente dilatacion de los canales linfaticos septales y sub-
pleurales (Fig. 1). No presentaba malformacion cardiacani de
grandes vasos ni afectacion sistémica asociada.

Caso clinico nimero 2
Recién nacido vardn de 32 semanas de edad gestaciona pro-
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Linfangiectasia pulmonar
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Figura 1. Linfangiectasia pulmonar congénita. Biopsia pulmonar donde
se aprecian los canales linféticos dilatados.

ducto de un parto por cesarea urgente tras presentar test basal
patol 6gico ante desprendimiento parcial de placenta.

Madre de 30 afios de edad. Un hijo anterior de 4 afios, sano.
No antecedentes familiares de interés. El embarazo fue contro-
lado y sin incidencias. En periodo neonatal inmediato presentd
latido déhil, hipotonia generalizada, ausencia de movimientos
respiratorios y cianosis generalizada (test de Apgar de 2 a mi-
nuto). Tras maniobras de reanimacion (aspiracion profundaein
tubacion orotraqueal) presentd un test de Apgar de 10 alos 5 mi-
nutos. En la exploracion fisica presentd un peso de 1.000 gr y
rasgos dismorficos compatibles con sindrome de Edwards. ma-
crocefalia, occipucio prominente, hendidura pal pebral estrecha,
micrognatia, implantacion muy bajade orgjas, térax ancho, ma:
milas separadas, esterndn corto, manos en pufio, pies en mece-
doray primer dedo de pies en martillo. En |la auscultacién car-
dio-pulmonar present6 buenaventilacion bilatera y ritmo de ga-
lope con latido precordial visible sin apreciar soplos. Seingre-
s6 en laUnidad de Cuidados Intensivos Neonatal y se comuni-
co alos padres el sindrome malformativo que padecia el nifio,
acordando no tomar medidas extraordinarias de reanimacion.
Durante las primeras horas de vida comenzé a presentar difi-
cultad respiratoria, auscultandose estertores finos en hemitd-
rax izquierdo, por lo que se rediz6 unaradiografia de térax don-
de se aprecid una imagen atelectasica en hemitdrax izquierdo
y un gran refuerzo reticulonodular con broncograma aéreo en
hemitérax derecho. Present6 acidosis intensa en |as gasometri-
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Figura 2. Imagen histol6gica pulmonar compatible con linfangiectasia

as seriadas y fue exitus alas 53 horas de vida. En el informe
de necropsia se encuentrd linfangiectasia pulmonar (Fig. 2), en-
fermedad de las membranas hialinas, ciego mévil, comunica-
cion interventricular, persistenciadel ductus arterioso, agenesia
del septum pellucidum y hemorragia subaracnoidea intensa. El
cariotipo correspondi6 a una trisomia 18.

Discusion

LaLPC esunaanomalia congénita poco frecuente. Consiste
en dilataciones numerosas de |os canales linféticos en €l espa-
cio subpleural, septosinterlobularesy ges broncovasculares, de
paredes finas y rodeadas de células endotelides. Los canaeslin-
féticos estan rodeados de un tejido conectivo abundante, |o que
disminuye la elasticidad del parénquima e interfiere mecani-
camente |la expansi6n alveolar, causando cianosis neonata y di-
ficultad respiratoriarefractariaa tratamiento.

Desde la primera descripcion de Virchow (1856)@, se han
notificado unos 100 casos. La clasificacion mas aceptada esla
de Noonan®: tipo |, con anomalias en € desarrollo linfético de
todo €l organismo, acompafiandose la lesién pulmonar de una
displasia linfética generalizada, con linfangiectasias viscerales
(sobre todo intestinales) o formando parte del sindrome de
Noonan, con displasiade loslinféticos de los miembros; tipo 11,
asociada a malformaciones cardiovascul ares causantes de una
obstruccidn del retorno venoso pulmonar; y tipo 111 en que la
linfangiectasia afecta Unicamente al pulmdn, siendo laformade
peor pronostico.

La clasificacion de Felman® se basa Unicamente en la pre-
sencia o no de malformaciones cardiacas asociadas. Lasformas
no cardiacas se subdividen en |as de comienzo precoz en que los
sintomas aparecen poco después del nacimiento y €l prondstico
esfatal, y las formas tardias en que la clinica aparece dias 0
semanas después del nacimiento. Hay descritos casos de super-
vivenciaen lasformas de inicio tardio y clinicaleve.

En cuanto ala etiopatogenia de la L PC existe controversia.
Laasociacion frecuente con un obstaculo al retorno venoso pul -
monar hace pensar que |as ectasias linfaticas sean secundarias a
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perturbaciones hemodinamicas. Segun Laurence®, la LPC po-
driarepresentar unano regresion de los voluminosos plexoslin-
féticos primitivos que involucionan a partir de la semana 18 de
vidaintrauterina en condiciones normales, lo que dterarialaes-
tructura pulmonar en un estadio precoz. Lapersistenciadel pri-
mitivo sistemallinfatico seria debida a un drenaje venoso insu-
ficiente, al menos en las formas asociadas a cardiopatias con
obstéaculo al retorno venoso®. Sin embargo, la mayor parte de
|os retornos venosos pulmonares andmal 0s no se acompafian de
LPC, y ademas, la LPC se presenta aislada en casi un 80% de
los casos. Por ello también se ha sugerido que laausencia de una
malformacidn venosa visible en laautopsia hablaria de unaano-
maliafuncional del retorno venoso no visible por los medios ha
bituales™.

Otrateoria plantea una posible obstruccién en la desembo-
cadura de los troncos broncomediastinicos linf&ticos a nivel de
la confluencia yugul osubclavia, dada la asociacion con quilotd-
rax bilateral descrita®.

Laauscultacion pulmonar es anoding, la cardiaca negativa
cuando no existe cardiopatia asociada y las imagenes radiol 6-
gicas son inespecificas. Puede encontrarse derrame pleural de
natural eza quilosa o pulmaén hiperclaro unilateral (como un en-
fisemalobar congénito)®.

Se ha descrito asociada al sindrome de Noonan9, al sin-
drome de asplenia™@, alaictiosis®?, a sindrome de Ulrich-Turner,
al sindrome de Down y a otros sindromes con malformaciones
cardiovasculares causantes de obstruccion al retorno venoso pul-
monar, como & sindrome de Ivemark(3, Nuestros casos vienen
areforzar laasociacion dela L PC con otras malformaciones con-
génitas, no encontrandose en la hibliografiarevisadalaasociacion
con laanencefaiani con e sindrome de Edwards.

La presentacion clinica de nuestros casos fue similar aotros
casos publicados. sin antecedentes de interés, el recién nacido
presenta de forma precoz dificultad respiratoria que evoluciona
rapidamente hacia el exitus en |as primeras horas de vida”4.

Ambos casos pueden clasificarse dentro del tipo 111 de LPC
de laclasificacion de Noonan, a pesar de que €l caso nimero 2
presentaba malformaciones cardiovasculares. La persistencia del
ductus arterioso (PDA) se ha descrito en las formas primarias
y secundarias de LPC(15139) sugiriéndose que la presencia de
los canales linféticos dilatados podriainterferir la adaptacion fi-
sioldgica de lacirculacion neonatal ala vida extrauterina. En
nuestro caso nos inclinamos a pensar que la PDA eramas con-
secuencia de la prematuridad que de laLPC. Asimismo, en es-
te caso las linfangiectasias estaban asociadas a la presencia de
membranas hialinas, secundarias alainmadurez pulmonar, aso-
ciacion ya descritao),

Por otra parte, la presencia de una comunicacion interven-
tricular no justificalainclusién del caso ndmero 2 en el tipo 11
de LPC, ya que corresponde a malformaciones cardiacas cau-
santes de obstruccidn del retorno venoso pulmonar siendo las
mas frecuentes | as alteraciones hipoplésicas del ventriculo iz-
quierdo, €l retorno venoso andmalo y la atresia de venas pul-
monares. Las linfangiectasias se producirian por una obstruc-
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cion intrauterina del flujo venoso pulmonar, |0 que ocasionaria
un aumento del drengje linfatico con el consiguiente estasisy
dilatacion delos linféticos del fetot”18). La comunicacion inter-
ventricular no justifica por si misma una obstruccion del retor-
Nno venoso pulmonar, por 1o que parece una caracteristica mas
del sindromey por ello consideramos las linfangiectasias pul-
monares como unalesion primaria més que consecuenciade la
cardiopatia, incluyéndola en €l tipo | de la clasificacion de
Noonan.

Como conclusion queremos resaltar lanecesidad de conside-
rar el diagndstico de LPC en los casos de dificultad respiratoria
neonatal de origen desconocido y refractariaal tratamiento. Al ser
laclinicay las exploraciones complementarias inespecificas el
diagnostico definitivo siempre exige un examen histol 6gico del
pulmon, ya que el pronostico habitualmente es muy malo.
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