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Bronquiectasias congénitas ¢
por los doctores

José M., Jorge e Ivin Gofif Moteno

Hemos observado algunos easos de bronguiectasias congénitas
que nos permiten ratificar la agrupaeién que se ha heeho para ela-
sificar las malformaciones y vieios de desarrollo del aparato bron-
copulmonar, Los trabajos de Piaggio, Blanco y Giarcia Capurro, de
Armand Ugon, Raimondi, Pardal, Sangiovanni y Bonfante, Kooutz
v Eloesser, como los de Bard, en Francia, han mostrado la nece-
sidad de diferenciar y catalogar esos catarros mucopurulentos cro-
nicos, con brotes de reagudecimientos mds o menos intensos y que
no ceden, sino parcialmente, a las medicaciones y plazos corrientes.

Desde el punto de vista clinico se presentan como cuadros de
supuracion bronecopulmonar con marcha erdénica. Muchas veces se
inician o se intensifican como consecuencia de una fiebre eruptiva
o de otra cualquiera de las afecciones infectocontagiosas del nifio.
Presentandose a veces tan tarde, que s6lo una encuesta prolija des-
cubre su origen congénito.

Es necesario pensar cn la posibilidad de una malformacién
broncopulmonar, cuando encontramos rebeldes muchas bronquitis
aunque sean aparentemente bhanales, v sobre todo, en aquellos otros
cuadros de aspecto tuberculoso, pero en quienes no se consigue la
ratificacion del bacilo o persiste la unilateralidad de las lesiones.

Estos tipos clinicos sospechosos pueden ponerse de manifies-

(*) Comunicacion a la Sociedad Argentina de Pediatria, (sesion del
23 de noviembre de 1939).
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to con la radiografia simple, pero requicren la bronquigrafia de
eontraste para su mejor clasificacion.

Son tres los tipos elinicos radioldgicos y broncogrificos de
estas malformaciones broncopulmonares -

a) Las bronquicctasias congénitas, ampularecs o saculares, tni-
cas o multiples, uni o bilaterales. Los bronquios forman las cavi-
dades, aunque existan alvéolos rudimentarios no participan en el
proceso. Encontramos también zonas de enfisema vieariante y es-
clerosis intersticial retrictil (Fig. 1)

b) El pulmén poliquistico (Fig. 2), llamado también poliquis-
tico verdadero o parenguimatoso. Sombras verdaderas que respon-
den a cavidades que le dan el aspeeto de una esponja con espacios
orandes, mientras otras veces recuerdan el panal. Los bronguios
no forman las cavidades, existen alvéolos que se distienden y dan

=

Figura 1.—Bronquiectasias congénitas pulmén derecho.

Los bronquios forman las cavidades. Existen alvéolos, pero ellos no par-
ticipan en el proceso. 1, bronquio der. 2, br. pedicular lobar. 3, dilata-
ciones sacciformes. 4, alvéolos no dilatados y reaccion parenquimatosa.
(Hay procesos de enfisema vicariante y esclerosis interstic. retractil)

lugar a estas formaciones eavitarias que transfiguran el érgano a
tal punto que justifica el nombre de poliquistico. Estas cavidades
ocupan con frecuencia ecasi todo ¢l pulmén y comunican cada una
con su bronquio por un corredor estrecho y largo, que dificulta su
drenaje, de ahi que muchas veces se encuentren focos de retencion,
verdaderos ahseesos.

En este segundo tipo clinicoradioldgico, también encontramos
zonas de enfisema y de eselerosis retractil, asociada a la malforma-
cion de origen, lo que se traduce muchas veces por dilatacién o re-
traceion del hemitérax correspondiente

¢) La agenesia brongquiolo alveolar (Fig. 3), formaria el ter-
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cer grupo. En esta malformacién el desarrollo del érgano estaria
mis comprometida, las cavidades se hacen a expensas de los bron-
quios secundarios, especialmente, no existen bronguios terciarios,
vestibulos ni alvéolos,

Figura 2.—Pulmén poliquistico verdadero.

Los bronquios no forman las cavidades. Existen alvéolos y ellos son los

que forman las cavidades. 1, comunicaciones bronquiales muy finas, algu-

nas ocluidas. 2, gruesa cavidad. 3, cavidades exclusivas (abscesos) (Hay
procesos en enfisema vic.,, esclerosis retriac. y atelectasicos)

Este tipo elinicoradiolégico nos parece que tiene caracteristi-
cas mis definidas, aunque pueden variar en intensidad; siempre
se revela eon mayor facilidad por el desplazamiento de los 6rganos
del térax- mediastino tironeado, corazon desplazado hacia el lado

Figura 3.— Agenesia broncoinfundibular

Los bronquios forman las cavidades. No existen alvéolos. 1, escoliosis

traqueal. 2, corazén a derecha. 3, elevac. diafrag. 4, imagen en “arbol

podado”, en el tridingulo pésterosuperior. Amplia comunicacién bronco-
cavitaria. (No hay lesiones de induracién fibrosa acentuada)

de la agenesia bronquiolo pulmonar, escoliosis de la traquea, ele-
vacion franca del diafragma, ademas de la imagen broncografica
que es muyv caracteristica.
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Sabemos que el aparato respiratorio procede de una evagina-
cion veniral del enmtoblasto Se inicia eomo una gotera profun-
da, detrds de la V * bolsa faringea, que se separa y se alarga longi-
tudinalmente delante de lo que serd el es6fago, entre el 10 y 2.°
mes de la vida embrionaria.

Su extremo distal se bifurca para dar lugar a los bronquios
principales, bronquio cepa, que se alargan dividiéndose y subdivi-
diéndose en todas direcciones (ventrales, dorsales y laterales), y pe-
netran finalmente en la masa o estroma mesenguimatosa, en la
matriz de lo que sera el pulmoén, arborizandose hasta el 4.° mes, en
que ya se forman los bronquiolos e infundibulos, evaginindose su
extremo y desplegando su epitelio en el mesénquima para formar
el nicho alveolar.

En este momento del desarrollo del feto, se completa la estrue-
tura bronquio alvéolo pulmonar, estableciendo las relaciones del
epitelio etibico simple con el tejido conjuntivo, las fichas lisas v
elasticas y la malla riquisima de eapilares vasculares que tendrin
a su cargo la respiracion externa, como aquella neuro-viseulo-lin-
fatica que asegurard la nutricién v conservacién del érgano

Una perturbacién cualquiera en el desarrollo normal y ten-
dremos uno de los tres tipos clinico radiolégicos que hemos descrip-
to. Pero, es necesario tener en cuenta el desenvolvimiento embrio-
légico normal para aclarar la interpretacion de estos procesos.

E] dltimo caso observado y estudiado mejoré en el Servicio de
Cirugia de Nifios de La Plata, que dirige uno de nosotros (Gofii
Moreno) constituye un ejemplo tipico de detencién en el desarro-
llo fetal del pulmén derecho. Voy a mostrarles sus documentos cli-
nicos y radiolégicos que nos autorizan a aceptar el tipo de la age-
nestw bronquiolo pulmonar derecha, con ¢l cortejo de sintomas que
acompaiia a estos procesos.

Vds. veran eémo el pulmén hipoplasico ocupa sblo parte del
hemitérax derecho en su posicion péstero-litero-superior y eémo la
broncografia mos permite afirmar, por su imagen tipica, que las
bronquiectasias estdn representadas por dilataciones cavitarias-sa-
culares, de los bronquios seeundarios, sin sus poreiones bronquiolo-
infundibulo-alveolares. Constituye un ejemplo indiseutible de age-
nesia. bronquioloalveolar, de la que hemos hablado.

He aqui la historia clinica y sintéticamente expuesta:

S. Felicidad, argentina, 12 aiios de edad, Sala 4.%, cama 9, del Hos-
pital de Nifios de La Plata.
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Diagndstico: Bronguiectasia congénita derecha, agenesia brongquiolo-
alveolar.

Enfermedad actual: Comienza a la edad de 13 meses, con un cata-
rro traqueo brénquico, que ha ido paulatinamente intensificindose. La ex-
pectoracién, al principio mucosa, luego mucopurulenta y actualmente fé-
tida, alecanza a 60 a 70 c.c. por 24 horas, pues la mayor parte es deglu-
tida. IHan fracasado todas las terapéuticas. Hay periodos febriles y de
gran decaimiento que alternan con otros de aparente mejoria. Las infee-
ciosas que ha padeecido, agravaron el proceso.

Antecedentes Nacida a término, parto normal, padres sanos. Locue-
ia ¥ deambulacién a los 14 meses; lactancia materna hasta un afio.

Enfermedades anteriores: Bronconeumonia a los 4 afios; poliomieli-
tis a los 5 anos, que ha dejado una secuela en miembro inferior dervecho;
sarampién a los 7 afios con complicacién pulmonar; coqueluche a los 9
afios, que determiné gran aumento de la expectoracién.

Estado actual: General, muy deficiente, febril (37°2 vespertina), des-
arrollo muy por debajo de su edad (talla, 1.18 em; peso 19 kilos). Hay
catarata doble, estrabismo y evidente retardo mental. Secuela poliomie-
litica en miembro inferior derecho y neumoartropatia hipertrofiante bila-
teral. Ufias cianéticas.

Aparato respiratorio- Tipo respiratorio abdéminocostal inferior (24
por minuto). Ligerisima simetria tordciea con reduceién derecha. Execur-
sion respiratoria disminuido. La exploracién semiolégica revela en resu-
men una condensaciéon a la derecha, roncus y soplo tubario en la parte
superior. A izquierda aumento de la sonoridad (vieariante). Tos y ex-
pectoracién mucopurulenta fétida.

Aparato circulatorio: Dextrocardia. Pulso, 100; tensién arterial 9/6
al Baum. Sin otras alteraciones.

Laboratorio: Orina neutra. Sangre sin particularidades. Wassermann
y Kahn negativas. Expectoracion: neumo y estreptococos. No hay Koch.
Materias fecales: abundantes elementos de supuracién. Blastoeistitis ho-
minis. '

Tratamiento: Drenaje postural. Autovacunas en el esputo. Vacuna an-
ticoli. Aceite gomenolado intramuseular. Vitaminas A y C. Anhemotrat fe-
rruginoso. Tépicos con azul de metileno. Sulfarsenol.

Después de las broncografias se produjo una evidente mejoria, con
disminueién de la expectoraciéon, que hoy (6 de septiembre), llega a 30
c.e. sin contar la que deglute. Ha aumentado 2 kilos de peso. Una peque-
fia febricula vespertina ha desaparecido, hace un mes que estd afebril.

Se alimenta y duerme bien.

Estudio radiogrdfico.

Radiografias simples: De frente, ocupando el hemitérax derecho es-
td el mediastino y casi todo el corazén. El diafragma moderadamente as-
cendido. La columna dorsal se visualiza mejor porque le falta la opacidad
mediastinal, El pulmén izquierdo, (sano), aparece mis claro. La triquea
fuertemente desviada (traqueoescoliosis) y el bronquio izquierdo aparece




€128 / Arch Argent Pediatr 2015;113(2):e123-e134 / Archivos hace 75 afios

350

alargado. La eapacidad casi total del hemitorax, se halla sembrado de pe-
quefias cavidades reunidas por arriba y por fuera. Muy poea retraceion
intercostal v escasa reduceién del volumen hemotoricico derecha. Iseasa
induracion fibrosa. (Fig. 4

De perfil, las geodas en su conjunto ocupan la zona pésterosuperior
del hemitérax, junto a la columna, ex deeir, en el fridngulo pésterosupe-
rior, resultante de la division que establece una linea oblicua trazada des-
de el manubrio esternal hasta el fondo de saco costodiatragmitico poste-
rior. El espacio elaro mediastinal posterior ha desaparecido y en eambio
el espacio eardiaco anterior se halla aumentado de tamafio, por la hiper-
trofia de la lengiieta pulmonar anterior del lado sano.

Broneografias: La inyeceién de lipiodol se ha hecho con la sola tée-

RS T

Figura 4.—Imagen radiografica directa de frente. Dextrocardia y evi-
dente lateralizacion traqueobrénquica. Se aprecian las cavidades

nica de I Gareia Capurro  enfermo en decibito lateral derecho , por el
Dr Alonso, radiclogo del Hospital de Ninos de La Plata.

De frente, el lipiodol ha penetrado por las amplias comunicaciones
bronguiales rellenando las miltiples cavidades cirveularves que aparecian
en el radio simple. La ausencia de ramificaciones bronquiales terciarias y
del follaje alveolar, producen la imagen tipica que dan esos fondos de
saco clegos hastante dilatados; los bronquios gruesos aparecen dilatados
v desnudo. Este conjunto ha sido designado por Garela Capurro y Piag-
gio Blanco (Rev “Tub.”, Urnguay 111, 1933, pags. 86-102 | como imagen
en “drbol podado”, bien distinta a la imagen que Bonnamour, Badolle y
Goillard, han designado “en drbol seco™ y que aparece cuando el sistema
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Figura 5.—Broncolipiodografia, imagen en “arbol podado” Traqueo-
escoliosis

Figura 6.—Tomografia en la que ademas de la visualizaciéon traqueo-
bréonquica, pueden verse algunas cavidades formadas por los bronguios
secundarios
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bronguial ha sido rrellenado, hasta sus mas finas ramificaciones. La ima-
gen en “arbol podado™ corresponde pues, a la agenesia infundibular y
de bronquios terciarios y se considera patognoménica. En esta radiogra-
fia se ve bien la desviacién mediastinal y la triqueoescoliosis. (Fig. 5
De perfil, es muy importante, porque con esta incidencia se puede to-
pografiar el proceso, que, como puede verse, se¢ encuentra conglomerado
en el tridngulo pésterosuperior que hemos deseripto. La incidencia no es
un perfil absoluto; sin embargo, las principales caracteristicas aparecen
netamente en la pelicula. El limite inferior del conjunto forma un dngu-
lo agudo y queda separado del diafragma por un amplio espacio. (Fig. 7)

Tomografias  De frente  Cortes a 5, 7 y 9 ems. en todas aleanza a

Iigura 7.—Broncolipiodografia, imagen de perfil; las ampollas bronquia-
les ocupan una situacién pésterolalero superior

distinguirse perfectamente la triqueoescoliosis, la desviacién del medias-
tino, la opacidad hemitordcica y las cavidades con los gruesos bronquios
comunicantes, ocupando la situacién stipero externa. A 7 ems. se ven me-
jor las cavidades. A 9 ems. se pueden ver en toda la extensién del proce-
s0, lo eual nos indica su situacién posterior. (Fig. 6)

Preoperatorio  Drenaje postural, broncoaspiracién, transfusiones, au-
tovacunoterapia, neumobalsimicos, sulfamidas, sulfarsenol, tépicos, ejer-
cicios respiratorios, espirometria. Todo esto ordenadamente y durante 5
meses. En octubre de 1939, se practica amigdalectomia por sepsis amigda-
Jina. Tratamiento médico de sencs. La temperatura se mantiene entre
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36°6 y 37°5 hasta 38", expectoracién mucopurulenta abundante. El dre-
naje postural en sesiones de 1y 2 horas, 3 veces por dia, permite la hue-
na limpieza del drbol bronquial.

Operacign (noviembre 22 de 1939) Dr. Goii Moreno, ayudantes
Dres. Bofti, Dumm y Frasson. Anestesia cicloprapane por intubacién
(Dr José Delorme) con aparato Heidbrinek.

Amplia incisién sobre 5.* costilla, reseceion de ésta y la 4.* desde el
esternén hasta la linea axilar posterior. Se encuentra sinfisis pleural com-
pleta gue impide penetrar en pleura; la exploracién después de un am-
plio neumotérax extrapleural resulta negativa. Tratamos de buscar entra-
da mds arriba, con idéntico resultado. Se ha conseguido no obstante, co-
lapsar en block y en drea extensa, empiezan los fenémenos de shock que

Figura 8

son advertidos por el Dr. Delorme, resolviéndose detener agui la opera-
¢ion, Cierre y drenaje pequeiio.

Operacidn realizada  Neumotérax extrapleural y plastiea pareial con
reseceion de 4 ¥ 5. costillas, Esta operacién fué ejecutada en presen-
cia del Prof. Jorge y hajo su direceidn

Postoperatorio . Grave. Permanece 6 dias en tienda de oxigenotera-
via de Heidbrinck, gentilmente cedida por el sefior Enrique Me Lean Pa-
san 6 litros por minuto y el CO? se mantiene a una concentracién del
2 %, Transfusiones, tonicardiacos, ete., ote.

Pasada la primera semana gran mejorfa, la herida supura discreta-
mente. Cieatriza bien.
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En enero 1940, aumenté de peso 4 kilos, disminuyé considerablemen-
te la expectoracion. En marzo de 1940, sin fiebre, espectorando 20 e.c.
por dia, sin tos casi, mejoria notable con la simple plistica. Se alimenta,
aumenta de peso.

Planeamos completar la pléstica por reseccién de las costillas 3.%,
2* y 1.* en un segundo tiempo que realizaremos prdéximamente.

La radiografia (Fig. 8) sefiala el estado de las lesiones en la actua-
lidad.

N B.—En abril de 1940 se realizé la toracoplastia de IIT, IT y I
costillas, econ apieolisis. Resultado excelente. La enfermita estd afebril y
con poea espectoraeidn,

Establecido el diagnéstico de bronquiectasie congénita, pensa-
mos que el finico tratamiento radical serd la lobectomia o la neu-
mectomia.

Es indiscutible que todo otro tratamiento serd sélo paliativo
v que con toda légica y razon, debe imponerse la extirpacién de
ese 6rgano hipoplisico, foco de brotes infecciosos a repeticidn, co-
mo lo demuestran todas las historias clinicas recogidas.

Pero nuestras exploraciones, hasta la fecha, nos permiten afir-
mar que estos oérganos, insuficientemente desarrollados, y con ca-
vidades mucosupurantes, que han soportado inflamaciones perié-
dicas de distinta intensidad y duracién, modifican tanto las con-
diciones normales del pulmén hipoplasico como cambian funda-
mentalmente su topografia en el hemitérax que lo aloja.

Asi lo confirma el estudio clinico-radiolégico como las explo-
raciones quirtrgicas que hemos llevado a cabo en tres de ellos, lo
que nos autoriza a afirmar que si la neumectomia constituye el tra-
tamiento radical de las bronquieclasias congénitas, puede ser tan
riesgosa téenica, que a muchos casos debemos contentarnos con los
tratamientos paliativos de uso corriente y bioldgico

Esto no quiere decir que se deba proseribir el tratamiento qui-
riirgico, pues es tan grande la variedad de vicios congénitos y las
posibilidades de hipoplasias diseretas dentro del aparato broneo-
pulmonar, que puede el ecirujano en determinados casos, realizar
la neumectomia sélo con los riesgos inherentes a estas operaciones
cuando se praectieca por otros proecesos adquiridos.

La lobectomia, como la neumectomia, son operaciones bien re-
gladas y que cuando se llevan a cabo, con todas las precauciones
v mejoramientos téenicos de la ecirugia actual, encierran los ries-
gos naturales a este tipo de intervenciones y siempre estan justifi-
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cadas por el pronéstico muy sombrio de las afecciones en que se
indican y practican.

Pero en las bronquicctasias congénitas los riesgos son mucho
mayores en buen nimero de cascs ¥ a veees nos parecen tan gran-
des, por las modificaciones trascendentales que han sufrido el pul-
mén afectado como los 6rganos veeinos: corazén, grandes vasos,
mediastino, ete., que no hemos trepidado en desistir de nuestros
propésitos y en reducir la intervencién a una amplia exploracion,
primer tiempo de la toracoplastia gque en muchos casos tiene un
efecto muy benéfico sobre el proceso bronquiectisico.

La neumectomia, como la lobectomia, pueden y deben reali-
zarse en aquellos casos de bronquiectasias congénitas en que el or-
gano pulmén ha sufrido pocas modificaciones en su estructura ex-
terior, en los cuales las adherencias o sinequias pleurales son su-
ceptibles de seecionarse sin provocar un choque intenso. Respon-
den gcneralmente a los tipos de pulmén poliquitico (b) o de aque-
llos catalogados como bronquiectasias congénitas (a), en los que
las cavidades se han formado en los bronquiolos dilatados y cuyo
desarrollo mesenquimatico es casi normal

En estos dos tipos elinicoradioldgicos, las modificaciones topo-
grificas y fisiologicas en los 6rganos intratordcicos no son tan tras-
cendentales v permiten al cirujano abordar el pulmén enfermo y
extirparlo, sin los riesgos que encierran aquellos otros, que como
el que presentamos sufren de una agenesia broncopulmonar, con
las alteraciones que hemos expuesto

Ademés, siempre teniendo muy en cuenta la intensidad y la
extensién de la hipoplasia o agenesia broneopulmonar, como el ti-
po clinicoradiolégico de estas malformaciones y la constitucion y
terreno del enfermo, nos parece que su prondstico no siempre es
tan malo a eorto plazo, pues, tenemos la conviecién de que muchas
de estas bronquiectasias que vemos en la edad adulta, responden
a malformaciones del 4rbol broncopulmonar, que han sido sopor-
tados bastante bien, hasta con sus brotes infecciosos caracteristicos
v largos, y con un estado general y local que les permite llevar una
vida relativamente normal

Naturalmente que este capitulo de bronquiectasias congénitas
y adquiridas exige una documentacion amplia, que estos momen-
tos no poseemos, pero seria interesante que los distinguidos colegas
se preocuparan de estudiar y catalogar bien « estos enfermitos pa-
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ra reunir suficiente experiencia como para establecer las mormas
mds cientificas y racionales sobre estos padecimientos.

Creo que si nos proponemos, y eontando con la colaboracion de
los distinguidos econsocios, en poco tiempo podremos documentar
muchos casos, cuyo estudio continuado nos dari sugestiones muy
practicas.




