
Introducción
La linfangiectasia pulmonar congénita (LPC) es una enfer-

medad rara. Clínicamente se manifiesta como dificultad respi-
ratoria en el neonato instaurada en los primeros minutos de vi-
da, con taquipnea y cianosis refractarias al tratamiento. El pro-
nóstico es muy malo, salvo en algunos casos descritos con ma-
yor supervivencia(1). No existe una forma de hacer un diagnós-
tico prenatal, la clínica y la radiología son inespecíficas y el diag-
nóstico siempre requiere estudio histológico.

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

Observación clínica
Caso clínico número 1

Varón de 43 semanas de edad gestacional, nacido tras in-
ducción de parto por embarazo prolongado. Madre joven y sa-
na, 2 hijos anteriores sanos. No antecedentes familiares de inte-
rés para el caso. No hábitos tóxicos ni incidencias durante el em-
barazo. Recién nacido anencéfalo. Test de Apgar de 1-1 al mi-
nuto y 5 minutos de vida respectivamente. A pesar de no tomarse
medidas de reanimación el recién nacido inició respiración y
movimientos espontáneos. Se ingresó en la Unidad de Neonatal,
donde fue exitus a las 7 horas de vida. Se practicó necropsia con
el siguiente informe: ausencia total de bóveda craneal y de ce-
rebro, sustituidos por una masa cerebrovasculosa. Globos ocu-
lares protruyentes, facies tosca, pabellones auriculares gruesos
y toscos, paladar ojival, macroglosia. Timo grande, suprarre-
nales pequeñas, genitales masculinos poco desarrollados, con
micropene y bolsas escrotales hipoplásicas, testes en abdomen.
Pulmones aumentados de consistencia y con aumento del patrón
lobular. Microscópicamente se observa en ambos pulmones una
prominente dilatación de los canales linfáticos septales y sub-
pleurales (Fig. 1). No presentaba malformación cardíaca ni de
grandes vasos ni afectación sistémica asociada. 

Caso clínico número 2
Recién nacido varón de 32 semanas de edad gestacional pro-

ducto de un parto por cesárea urgente tras presentar test basal
patológico ante desprendimiento parcial de placenta. 

Madre de 30 años de edad. Un hijo anterior de 4 años, sano.
No antecedentes familiares de interés. El embarazo fue contro-
lado y sin incidencias. En período neonatal inmediato presentó
latido débil, hipotonía generalizada, ausencia de movimientos
respiratorios y cianosis generalizada (test de Apgar de 2 al mi-
nuto). Tras maniobras de reanimación (aspiración profunda e in-
tubación orotraqueal) presentó un test de Apgar de 10 a los 5 mi-
nutos. En la exploración física presentó un peso de 1.000 gr y
rasgos dismórficos compatibles con síndrome de Edwards: ma-
crocefalia, occipucio prominente, hendidura palpebral estrecha,
micrognatia, implantación muy baja de orejas, tórax ancho, ma-
milas separadas, esternón corto, manos en puño, pies en mece-
dora y primer dedo de pies en martillo. En la auscultación car-
dio-pulmonar presentó buena ventilación bilateral y ritmo de ga-
lope con latido precordial visible sin apreciar soplos. Se ingre-
só en la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatal y se comuni-
có a los padres el síndrome malformativo que padecía el niño,
acordando no tomar medidas extraordinarias de reanimación.
Durante las primeras horas de vida comenzó a presentar difi-
cultad respiratoria, auscultándose estertores finos en hemitó-
rax izquierdo, por lo que se realizó una radiografía de tórax don-
de se apreció una imagen atelectásica en hemitórax izquierdo
y un gran refuerzo reticulonodular con broncograma aéreo en
hemitórax derecho. Presentó acidosis intensa en las gasometrí-
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Figura 1. Linfangiectasia pulmonar congénita. Biopsia pulmonar donde
se aprecian los canales linfáticos dilatados.



as seriadas y fue exitus a las 53 horas de vida. En el informe
de necropsia se encuentró linfangiectasia pulmonar (Fig. 2), en-
fermedad de las membranas hialinas, ciego móvil, comunica-
ción interventricular, persistencia del ductus arterioso, agenesia
del septum pellucidum y hemorragia subaracnoidea intensa. El
cariotipo correspondió a una trisomía 18.

Discusión
La LPC es una anomalía congénita poco frecuente. Consiste

en dilataciones numerosas de los canales linfáticos en el espa-
cio subpleural, septos interlobulares y ejes broncovasculares, de
paredes finas y rodeadas de células endoteliales. Los canales lin-
fáticos están rodeados de un tejido conectivo abundante, lo que
disminuye la elasticidad del parénquima e interfiere mecáni-
camente la expansión alveolar, causando cianosis neonatal y di-
ficultad respiratoria refractaria al tratamiento.

Desde la primera descripción de Virchow (1856)(2), se han
notificado unos 100 casos. La clasificación más aceptada es la
de Noonan(3): tipo I, con anomalías en el desarrollo linfático de
todo el organismo, acompañándose la lesión pulmonar de una
displasia linfática generalizada, con linfangiectasias viscerales
(sobre todo intestinales) o formando parte del síndrome de
Noonan, con displasia de los linfáticos de los miembros; tipo II,
asociada a malformaciones cardiovasculares causantes de una
obstrucción del retorno venoso pulmonar; y tipo III en que la
linfangiectasia afecta únicamente al pulmón, siendo la forma de
peor pronóstico.

La clasificación de Felman(4) se basa únicamente en la pre-
sencia o no de malformaciones cardíacas asociadas. Las formas
no cardíacas se subdividen en las de comienzo precoz en que los
síntomas aparecen poco después del nacimiento y el pronóstico
es fatal, y las formas tardías en que la clínica aparece días o
semanas después del nacimiento. Hay descritos casos de super-
vivencia en las formas de inicio tardío y clínica leve.

En cuanto a la etiopatogenia de la LPC existe controversia.
La asociación frecuente con un obstáculo al retorno venoso pul-
monar hace pensar que las ectasias linfáticas sean secundarias a

perturbaciones hemodinámicas. Según Laurence(5), la LPC po-
dría representar una no regresión de los voluminosos plexos lin-
fáticos primitivos que involucionan a partir de la semana 18 de
vida intrauterina en condiciones normales, lo que alteraría la es-
tructura pulmonar en un estadio precoz. La persistencia del pri-
mitivo sistema linfático sería debida a un drenaje venoso insu-
ficiente, al menos en las formas asociadas a cardiopatías con
obstáculo al retorno venoso(6). Sin embargo, la mayor parte de
los retornos venosos pulmonares anómalos no se acompañan de
LPC, y además, la LPC se presenta aislada en casi un 80% de
los casos. Por ello también se ha sugerido que la ausencia de una
malformación venosa visible en la autopsia hablaría de una ano-
malía funcional del retorno venoso no visible por los medios ha-
bituales(7).

Otra teoría plantea una posible obstrucción en la desembo-
cadura de los troncos broncomediastínicos linfáticos a nivel de
la confluencia yugulosubclavia, dada la asociación con quilotó-
rax bilateral descrita(8).

La auscultación pulmonar es anodina, la cardíaca negativa
cuando no existe cardiopatía asociada y las imágenes radioló-
gicas son inespecíficas. Puede encontrarse derrame pleural de
naturaleza quilosa o pulmón hiperclaro unilateral (como un en-
fisema lobar congénito)(9).

Se ha descrito asociada al síndrome de Noonan(10), al sín-
drome de asplenia(11), a la ictiosis(12), al síndrome de Ulrich-Turner,
al síndrome de Down y a otros síndromes con malformaciones
cardiovasculares causantes de obstrucción al retorno venoso pul-
monar, como el síndrome de Ivemark(13). Nuestros casos vienen
a reforzar la asociación de la LPC con otras malformaciones con-
génitas, no encontrándose en la bibliografía revisada la asociación
con la anencefalia ni con el síndrome de Edwards.

La presentación clínica de nuestros casos fue similar a otros
casos publicados: sin antecedentes de interés, el recién nacido
presenta de forma precoz dificultad respiratoria que evoluciona
rápidamente hacia el exitus en las primeras horas de vida(7,14).

Ambos casos pueden clasificarse dentro del tipo III de LPC
de la clasificación de Noonan, a pesar de que el caso número 2
presentaba malformaciones cardiovasculares. La persistencia del
ductus arterioso (PDA) se ha descrito en las formas primarias
y secundarias de LPC(15,1,3,5), sugiriéndose que la presencia de
los canales linfáticos dilatados podría interferir la adaptación fi-
siológica de la circulación neonatal a la vida extrauterina. En
nuestro caso nos inclinamos a pensar que la PDA era más con-
secuencia de la prematuridad que de la LPC. Asimismo, en es-
te caso las linfangiectasias estaban asociadas a la presencia de
membranas hialinas, secundarias a la inmadurez pulmonar, aso-
ciación ya descrita(16).

Por otra parte, la presencia de una comunicación interven-
tricular no justifica la inclusión del caso número 2 en el tipo II
de LPC, ya que corresponde a malformaciones cardíacas cau-
santes de obstrucción del retorno venoso pulmonar siendo las
más frecuentes las alteraciones hipoplásicas del ventrículo iz-
quierdo, el retorno venoso anómalo y la atresia de venas pul-
monares. Las linfangiectasias se producirían por una obstruc-
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Figura 2. Imagen histológica pulmonar compatible con linfangiectasia.



542 M. Moros Peña y cols. ANALES ESPAÑOLES DE PEDIATRIA

ción intrauterina del flujo venoso pulmonar, lo que ocasionaría
un aumento del drenaje linfático con el consiguiente estasis y
dilatación de los linfáticos del feto(17,18). La comunicación inter-
ventricular no justifica por sí misma una obstrucción del retor-
no venoso pulmonar, por lo que parece una característica más
del síndrome y por ello consideramos las linfangiectasias pul-
monares como una lesión primaria más que consecuencia de la
cardiopatía, incluyéndola en el tipo I de la clasificación de
Noonan.

Como conclusión queremos resaltar la necesidad de conside-
rar el diagnóstico de LPC en los casos de dificultad respiratoria
neonatal de origen desconocido y refractaria al tratamiento. Al ser
la clínica y las exploraciones complementarias inespecíficas el
diagnóstico definitivo siempre exige un examen histológico del
pulmón, ya que el pronóstico habitualmente es muy malo.
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