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1a mayoria de los problemas de oxigenaeidn que el neonato pre-
senta son prolongacidn de trastornos fetalesy la interrelacidn que
a traves de ia plécanta se establece entre ia geétante vy el feto
es tan fntimd que afecta al embridn y al feto los cambios que sig-
nifiquen patologfa de la madre, de la placenta y de sus anexos, as{
como la s alteraciones de la fisiologfa del parto y el efecto agre~
- sivo de las drogas empleadas en la madre con fines iorupéuticoa,

.y principalmente como analgésicos y anestésicos,

El efecto lesivo de la anoxia sobre 1a6‘c61u1aa es mis répi-
do, profunde y trascendente cuanto mds alta sea su jerarqufa en la
fisiologfa orgdnica y cuanto nds intensa y prolorgada es la pri-
vacidn del oxigeno, de anf q ue las neuronas cerebrales sean pare
ticularmente senbibles ¥ los centros vitales del talle cerebial
sean' afectados con repidés. "la hipoxia lesiona tambien a los ca-
pilares sanguineos permitiendo el paso de su contenido fuera de la
eirculacidn, lo que ocasiona edeme v hemorrdgias que agregan motie
vos para la alteracidén neuronal y orgdnica y de la funcidn respi-
ratoria”, ;

Por lo anterior se deduce, que existiendo mecarismos de pro-
duceidn de anoxia primaria intreuterina tan diveesos, la apnes neo-
natorum o el sfndrome de insuficienchrea;iratoria sea frecuente,
especlalmenie en pacientes con otras alteraciones tales como pre-
maturéz, bajo peso, malformaciones congénitas, hijos de madres
toxénicas o situaciones como el parto gemelar,

‘ Bl éindrome de Insuficiencia Respiratoria comprende varias ma-

nifestaciones clinico~patoldégicas:



Apnea lieonatorum .
Atelectasia Difusa - Se asoeia principalmente con prematures
Sindxoma:de Membrana.ﬁialina
Leuzenia Aspirativa - e asocia con sufrimiento fetal ’
sfndrome de Wilson y ldkity }0 fndrome de dificulted rese ‘
Linfangiectasia Pulnonar Congenita piratoriq prolongada

fara compronder mejor la Linfangiectasia Pulmonar Congenita

haremos un recuento de la mbriologfa, la Anatonfa y la funcidn

respiratoria ,
I« ENBRIOLOGIA, =

la trdqueny los  ulmones nacen hacia'la cuarta semana de la
gestacidn de un brote en el pise de la faringe iniciado por un sur-
co medioventral, que rdpidamente se convierte en una Tormacidn tue
bular, la que se alarga caudalmente por delante del esdfago y ao:
bifurca durante la sexts semana, para dar lugar a un par de ensane
chanientos que son los brotes bronqﬁialog primarios; el constante
alargamianta.de la trdquea va profundigandola en el térax hasta
alcangar su sitio definitivo,l

1 eertilage, el tejido conective y los misculos parietales
se forman del agrupaniento de célulag mesenguinatosas alrededor
del tubo endodémico; 17 & 18 de las‘famificaciones bronquiales
suceden'en la vida intrauterina y contindan en la infancis hasta
completar 24,- se ha calculado? que el nimero de alveolos, de vias
aépeas y el drea de superficie corporﬁl aumentan 10 veces, desde
el naciniento hasta la edad adulta; en tanto la interfase aire-

tejido aumenta 20 veces,



En el proceso norfo-genefico de las vias’respiratorias es ine
teresente recordar tres estadios del dessrrollo puluonar que per-
miten comprender las cohdicion;a-de; feto y del recien nacido:

a, E1 "pulmén Bronquial” estd fomade de alveolos limitados por pa-
redes gruesas constituidas por epitelio cilfndrice avascular, cuya
luz estd llena de secreciones mucosas, espesas coherentess carece
de tejido eldstico sufieiente para el movimienio d;1 fuelle reumd-
tico; y su tejido mesenqg uimatoso de soetén presenta numerosas la-
gunas que le restan solidez estructural., Este tipo de estructura

se encuentra en embriones de 20 semanas de gestacidn y no tiene ca-
.pacidad funcional respiratoria,

b) Entre las 21 y 27 semanas de gestacidn va wodificandese la his-
tologfa bronquial#r hacia una constitucién cubdidal, la red venosa
prolifera y avanga hacis la nucosa, el tajido’oléstico auments y ‘
se hace cada vesz uds denso; esta fase del dosarrollo se conoce

como"pulnén canalicular”,

Pulnén canalicular \~——;;;:;Hemmw«\¢r » y
20 a 27 semanas , Pulmdr alveolar mde de 27 semanas

Fige Do 1 Cortes histoldzicos del pulmén fetal, | g
¢) A partir de la 26a., 6 27a semana de la gestacidn aparecen las

unida des fﬁneionalea‘del aparato rospiratorio, los alveolos, pare
tes terniniles de las ramificaciones bronguiolares, de forma vesie
cular, constituidas por una capa de tejido epitelial plano, dele

gado, discontinuo, unido {ftimamerte 8 los vasos capilares con los



que forma una misma estructura, que se conoce tambien como membra=
na alveolo-capilar; este alveolo estd unide al bronquicle tewminal
por un seguerto de i mm de longitud y 0,2 & U.4 mm de diametro, llae .
~ made conducto alveolar, .

| Bl desarrollo de leos linfdticos fue descrito por Yampneier
(1,928) quien tambien estudio la distribucidn y el crecimiento de
las valvulas linfdticas., Los primarnﬁvlinféticas aparecen alredew
dor del dfa 600 de la gsestacidn, cuando el embridn mide 2& mm, en
la regidén hiliar aunque se pueden no encontrar en el pulmdn miamo.
Cuando el embridn mide 40 mm ( al 70° dfa) los vasos linfdticos
estdn presentes en el pulmén y a los 100 mm $! 100 dias) las vala
vulas aparecen y son visibles en los 11nf£t1cos hiliaras, aparecen
unos pocos dias uds tardc en el plexo pleural, El modo exacto del
desarrollo inicial es incierto ( Huntington y He Clure), 51 origen
del endotelio linfftico resulta de una fusién progresiva de isld-
tes de células mesenquimdles, Sabin atribuye el origen a prolife-
racién dcl endotelio exixtente,

Durante la 122 gemana de la gestacidn el plexo superficial y
el profundo comienzan é desarrollarse, a la l4a semana se unen, el
tejido conectivo disminuye en cantidad y los linfdticos toman um
- tamaflo menor, lo cual se traduce en»una.disminucidn de la promie
nencia de las lobﬁlaciones sulnonares (Maximow y Bloou, 1.942).

llormalmente el retfculo linfdtico en todo el pulmén es mﬁy
pronivente en el neomato y tambien el tejido conectivo de los sepe
108 que subdivide la partc cortical entre los 1dbules pulnonares,

Todo el sistema de conduccidn aérea estd sostenida por una

arnazén nesenquinatosa y rodeada de tejido eldatico reticular que



la envuelve igual que lo hace con loa.vasos mayores y capllares,

y euye sector nds deonso estd en 1a poreidn subpleural costal y diae
fragndtica; este tejido participa fundamentalmente en la resisten~
cla que el alveolo ofrece ; la distensién por los gases, vy tambien
en la retraceidn pulnonar, despiazamientoa que son el sustrato mis-
no de la respiracién, }

En el proceso‘de maduraeién, las células de la cubierta ale
veolar adq uieren capacidad paiﬁ sintetizar un comﬁnesto fosfolte
pido’que'tiene camc'funcién ragﬁlar la tensidn suparficial'y evie
tar su coldpso, el cual se conoce como"factor antiatelectdsico”

o "agente tenéiuetivo"alveolar. llo se sabe el momento preciso de

su aparicién en el embridn pero se ha encontrado en fetos que. pe=
san 200 grs. en adelante y su cantidad estd en relacidn direeta con
la eda d de gestacidn, considerandose que el feto a término tiene
reserva suficiente de é13 se ha observado” éué cuando el tejido
pulnmonar éontiane nds de 12.5 ngr por gramo neto, la estabilidad ;
alveolar es‘adeeuada v no se produce atelectasia, Se comprende an;
tonces, por que los neonaztos de peso subnormal tienen mayor dificul-
tad pora lamexpansidn y retraccidn de sus alveolos cuanto nds pw;
quefios son, sobretodo en edad de gestacidn, y que la escasez y dg;
ficultad de sintesis del agente tensizectivo propicie la adhesivie
dad de sus paredes y su tendencia a la ataleefasia, que alcanza su
mdxima representacidn en el sfndroﬁo4de insuficiercia respiratoria
idiopdtica,

El complejo mecanismo que interrelaciona estructuras tan di-

versag es coordinado por formaciones reticulares neuronales, de



localizacidén bulbo—medular, que ingegran el centro respiratorio,

Yy por los centros nervicsos accesorios de la regpiracidn situados
en el éayado aoptico y Uifﬁrcacién éarotfdea. Los trabajos cldaicos
de Markwell en 1,887, y los mds rocientes de Lumaden*permitiaron
conocer que este centro ocupa uba linea anplia, localizandose ene
tre el borde superior del puente y el cfamus scriptdrios, y que
puede distinguirse un nifcleo inferior inductor de movimientos suse
pirosos (centro apnéustico) cuya actividad es transformada en la
respiracién rftmica por el nfdeleo superior (centro neumotdxico)

que ejerce asf la influercta inhibidoras=

II - ANATOMNIA, =

Es de gran importancia en la patologfa pulmonar, los 1inf4~
tiebs fueron descritos por primera vez por Rudbeck en 1,653 (eie
‘tado por Miller em 1,947), quien describio los pequefice vasos cere
ca del hilio en un pulmén de un perro, Los 11nfﬁt1eos‘usua1mente
acompafan las venas,pero en el desarrollo pulmonar el sistema
bronguial conque se acompafian lag arterias pulmonares y brbnquiales
llega a separar de las venas que se apoyan en los septos aﬁterlobu%
lares, in el adulte, los canales linfdticos rodean los bronquios,
las arterias y venas pulmonares, Los linfdticos que acompa®an ol
bronquio comprenden el plexo profundo mientras el reticulo pleural
forma el ylexo4suparficial. La comunicaecidn entre las dos tiene
luga r en un punto inmediatamente debajo de la pléura dodnde los
linfdticos del plexe profundo fluyen en los canales del superficie-
al. Qn otra pagte los linfdticos del rlexo profurdo fluyen en die ,

reccidn central al hilio,



Bl sistema linfdtico profundo puede ser trazado de log brone
quiolos respiratorios derecho ha sta los ductos §1vaolaraa. la
ruta por la que el flﬁido a lecanza en los tejidos es libre, cons-
tituida por paredes y endotelio, Hackin (1.955) supuso que el flu-
ido (trasudado) secretado de lae parudaafalveolares era llevado a
travéz de los pasajes de aire de lea'bronquiolaa respiratorios dis-
tales por debajo del epitelio "linear®con pequefios focos de linfoe
citos conteniendo éélulas fagociticas en relacién con pequelios line
fdticos distales, Estos Tocos que mueren deBajo de la 1lines o luz
del epitelio fuc referido por Macklin como "filtros" y creyd que
funcionaban de la misma manera que la accion defensiva de lag
anigdelas palatinas, Similares focos denlinfocites fueron encone
‘trados en las lineas profundas de la pleura inmediatamente por
fgera de los alveolos aubpleuralesty n®s raramente por debajo de
" les paredes alveolares paraseptales, Croos (1,953) postuld que el
tejido producia un tracsudado y éste era llevado de la superficie
alveolar de los focos linfoides por microespacios a través de mi-
croespacioa por cilias inmaduras y por les movimientos respirato;
rios.,

Normalnente a travéz de los linfdticos del cuerpo viajan los
fluidos de loa tajidoa y atraviesan canales linfdticos. Un espaecio
potencial de tejide existe en toda la estructura pulmonar, en la
pared alveolar, y en condiciones de ineipiente edéma, este espacio
se distiende y se llena de fluide tisular, Por esta razdn péiaca
probable que algunos de los fluidos tisulares viajen a trvéz de
estos espacios en ductos situados en las paredes alveolares, esti-

mulados por los movimientos respiratorioms.



Los cenales linfdticos alrededor de los bronquiolos y pequefios
bronguios forman un plexo simpla peribrgnquial teruinande fuers re-
cubiertos por pequefios haces musculares, |

En los bronuios de mayor tamafio un plexo superfieizl y uno .
profundo existen y se comunican libramenie de los plexos peribron;
quiolares, . '

La distensién de las conecciones linfdticas perivenoaas con
los canales peribronquiales tiene unz imagen radioldgica t{pica
que fue descrita como:

Kerley A, Lineas vistas en dilatacidén linfdtica.

Kerley B, Lineas probadblemente dadas por distencidn por'édema 0
dilatacidn siumple de los canales linfdticos,

Las paredes de los linfdticos contienen Tibras musculares 1ongita;

‘ dineles y oblicuas que no forman una linea continua, ellas con#

tienen colageno y pequiias fibras eladticas §a9 se continuan con

endotelio, : ' »

la direccidn normal del fluido linfdtico es centripeta, exepe
to en los plexos por debajo de la pleura visceral que ae'anastomou
aan';ibremente con el plexo profunde, | ‘

las alteraciones principales en la malformacidn de los line
fdticos estan dadas por la dificultad en la perfusidn alveolo-cae
rilar y el defecto en el drenaje linfdtico cue ocasiona quilotée

TaXe



IT«PUNCION RESPIRATORIA, «

La respirecidn es la funcidn orgdnica que consiste en el
intercanbio de oxigeno y CO» entre un organisno vive y el medio
ambicnte gque le rodea, Para su‘realimacién entran en juego las es-
tructuras del aparato respiratorio y como regulador el centro
respiratorio localizado en el tallo cerebral.

El funcionamiento adecuaﬁo, constante y regular de las ese
tructuras sefialadas hace que ¢l O» cumpla su ciclo en €l organise-
mo, la ventilacidn, la distribucién y la difusidn y eirculacién
a ﬁartir de los cavilares por todo el orgarismo, hasta la profune
didad de los distintos tejidos, (circulacién). |

IVe PRIMERA RBRESPIRACION, =

la inicigeidn de la respiracidn sucede en forma normal in#
mediatanente después que es expulsado el feto del elaustro uterino
factores fisicos (térmicos, tdetiles, aunditives y visuales) fac-
tores quinicos ( concentracién de oxfgeno, bioxido de earbono y
pH) estan involucrados en el mecanismu que la produce. El esti=
mulante direéte principal del centro respiratorio es el bioxido
de carbono, y secundariamente la Jigminucién de la oxigenacidn
normal ( hipoxemia) actfia en este sentidey normalmente el Co2
producido en el metabolisme general orgfnico se elimina Por mee-
dio de la sangre circulante a través del alveolo pulmonars debi;
do a la gran difusibilidad del compuesto, se requiere sélolun P~
quefio gradicnte que se establece nommalmente entre el pCls en el
alveclo pulmonar, que es de 3? mm' de Hg, y la de la sangre venosa

que es de 40 mn de Hg, con lo que la excrecidn respiratoria se



-

realize satisfactoriamente porqué resuita suficiente para poner en
actividad un nimero adecuzdo de neuronss del centre respiratorio,
Cuando el ﬁ002 sanguineo sc eleva, el estfmulo es mayor y la fune
c¢idn respiratoria se exagera aumentando la frecuencia respirato-
ria, la capaeidéd vita 1 y el volumen ninuto, ¥y uédificando las
tensiones gaseéaaﬂ 1nt§aalveélaras pérﬁ eliminar con gapidez el
exedente de COp producido, El efecto del CO» es narcotigante de las
neuronas del eentre re:piretorio, produce deprasidn de su funcié@
qﬁe cuando se prolenga o acentda puede hasta ocasionar la muerte,
Ld hipox1a, sélo cuando es notoria, estimula el centro rese
piratorieo, pues lo hace a travds de los centro reflejos constitui;
dos por los cuerpos aorticos y carotideo, de manera que 5610 pro-
duce hiperpnea cuande la tensidn de oxigero arterial pC» disminue
ye a menbs de 67 nm de lg, o sea concentraciones de oxigeno mbnoros

del 127 en el aire inspirado,
: centro

respiratorio =~ =
ool |_ | || Betimulos:
o0 || térmicos
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b - || visuales
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Figura loe2 Factores que influyenr al principio de i;mraSpiraeidn.



Ve LINFPANGIEBECTASIA PULMONAR ¢ ™

La linfangieectasia pulmonar congerita o dilatacidn congdnita
de los vasos linfdticos pulmonares es una enfermedad baaténte rh-
ra de la que se congigrnan 27 casos en la literatura mundial hasta
1,9683 la poca frecuencia de la entidad, y su gravedad extrema, que
la haéen generalmente incompatible con la vida limitan la posibili-
dad de encontrarla a los patélogos que tratan con fetos o recien |
nacidos, 80 asocia con otras anomalias, El'primer ejenplo Tue des-
crito por Virchow en 1,850,

laurence ha sugerido que la linfangiegtasia pulmonar represen-
ta un crecimiento continuado de los pulmones con elementos tisula
x@s manteniendo las proporciones que tienen a las 17 gemanas de gese
tacidn, .

Los casos de que se tiene roticia corresponden a productos de
enbarazos a térmiro o prematuros, y su vida ha esido e’{mera va que
mueren la mayoria en el primer “fa de vida, algunos en la primera
semana y s6lo uno ha sobrevivide despuds de ocho nmeses.

tn log dos casos que resentamos se ohservan alrunes puntos de
referencia: partos prematuros, eon ruptura temprana de memﬁranas y
bajo Apgar al nacer.

CHISTORIAS CLIKIGCAS, .
H, de I.de R, e, 2546  A=66=d4
Bn del servicio de Ubstetricia del Hospital sSan Ignacio, ladre con
32 semanas de embarazo,vrup%ura prematura de membranas 2 diasn anw
tes del ﬁarto. Duracidn del trabajo ‘e parto 6 hrs,1° min, resenta-
cién pélvica, Apgar al racimientol/10 al minuto ¥y 2/10 a ios 5 min,
-{Al exanen :{sico se encontrd un prematuro con 1,050 grs, ¥.C,80/min,
ual estadc genekal, respiracidn irregular, retraccicnes intercosta- :

les, subcostales y supraesternales, Disminueidn del murnullo vesie



cular en amnbos hémitérax, Ruidos cardiacos rftmicos, bien timbres
dos, Se higo un Digndstico de Prematurez, Sfndrome de Insuficiencia
Regpiratoria,

Bvolueidn, Un dfa desyués del nacimiento comenzd a preseniar cia-
. nosig peribucal y al examen tiraje intercostal y subesternal, pre-
sentd varios paros respiratérios, Fallece a los tres dias después
del nacimiento, ) ‘
Examenes Paraclinicos, Cultivo de secrecidn faringca -~ llegativo,
Exemen Post-lortem, |

llecien nacido prematuro peso 1,035 gras. talla 40 cm.PﬁlméngZonaa
de color rojo oscuro diseninadas en todo el parénquiﬁa pulmonar,
acentuado patrén reticular, el corazén muestra dilatacién de la

auricule dérecha. ductus arterioso permeaﬂle.

Hide 11,03 Ho 216650 AT6.74 HSJ

Relis cexo femenino de 1,780 grs, producto del primer epbarazo de

%3 gemanas de gestacidn, con ruptura prematurs de membranas 55
horas antes del parto, que fue espontdneo, en presentacidn cefde
lieca,

Apgar al nacim;cnte=3/10 al minuto

Apgar 5/10 a los 5 mirutos.

PoCs 29 om PuTs 84 cn  Talla 44 cm, ,

Ingresa a Incubadoras por presentar reapiraci&n retardada, cianosis
geﬁéralizada, abﬁﬁdantes secreciones, posteriormente signos marcados
de dificultad respira toria ( tiraje universal, retraceidn xifoidea)
Durante la hospité lizacidn continua presentando a1f1¢u1tad respi~
ratoria,hipotonia generalizada, presenga erisis convulsiva vy falle-
ce a lof dos dias despuds del nacimiento, ‘

Zxamenes paraclinicos, L.C.R., Negativo,



Trataniento:lextrosa al 33, Picarborato, Penicilina Cristalina,
lantrex, Dextrosa al 10% v 02 en incubadora,

E;ameﬁ Post-liorten, "
Recien nacida con gignos de prematurez,ictericia de piel y mucosas,
Peso 1.500 grs. talla 44 cm. Los principales hallazgos estuvieron
a nivel Cardic-Pulmonar, se encontrd un agujero oval permeable,
conuricacidn interventricular alta, cuatro corcharias y en los
pulnonaes se observaba un exagerado patron lobular, '
HALLAZGOS ﬁiS?DLQGICCS.-

ir ambos casos el examen histoldégico pulmonar reveld una
exageracidn de los septos y del reticulo linffiico nowmnl,

in los casos de Linfangiectasia pulmonar congenita los canales
- linfdtiéos intrapleurales e intralobulares son usualmente nés
prominentes, hay ausencia de c¢élulas endoteliales grandes y de
tejido linfoide entre los espacios linféticos dilatados,

| la usencia de hiperplasia muscular en las paredes de los lin;
féticos nos indica que no se trata de obstruccidn en Ins valvulas
sino de una verdadddera alteracidn congérita.

En base a estos hallazgos histoldzicos se hizo una diagndsti-
co en ambog casos de Linfangiectasia pulmonar congénita, no se en
contrd dilataeifn linfdtiea en otros organcs, la cual ha sido des-
crita en al unos dg los casos reportados,

OTROS HALLAZGOS, = |

in los casos antericrmente descritos no se realisaron ale
gunos exameres que pueden ayudar en el diagnéstieo y que se sefia-
lan en otros reportes como de vital importancia, aqu{ los erune

ciarenos:



La oximetria sanguinea, confirma la csituacién captada‘por el exa~-
men clfnico; ue observa una acidosis respiratorid con baja saturae
cidn de oxigeno, esta situacidn ruede fluctuar, pero siempre mos-
‘trard baja saturacién d¢ oxigeno,

El cuadro radiolégico es atfpico, y hace pensar en otro tipo de
cuadros, se han descrito entre otros hallazgos, las lineas de
Kerley del tipo B, pero estas se ven en muchas otras entidades,
aunque han sido las mds constantes; otros afirmen que las formas
nodulares o quisticas disemiradas pueden hacer sospechar el pro=-

Ces0,
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ViII«- RESUKEN, ' '

- la presencia de 1nsu£icienciu respirateria en un recien na-
cido de bajo peso, corta edad gestacional. el hallazgo ra<iolégi~
co de lineas de kerlay, sonas nodulares alternando con otras de
radiotrasparencia discminadas en ambos campos pulmonares, pueden
hacer sogpechar cuadros de atelectaaia pulumonar difusa, que @e ox—
cluye por lo imagen radiolégiea. sindrome de membrana hialina, ned-
nonia aspirativa, nucoviscidosis esta dltima se deaearta por la
prueba de los cloruros en sudor,

58lo el estudio post-mortem permite el diagnéstico de la
dil&t&uidn linfdtica eonbenita pulmonay o generalizada y la segurie
dad de responsabilizar a dicha malformacidn del cuadro elfnico de
insuficiencia respiretoria prolongada, pues la corta vida de los
casos hasta ahora estudiados origina que los eatudioe‘raﬁialdgi—
cos gean muy escasos y que el hallazgo en ellos sear imagenes que
simulan "burbujas”, como se aprecid en el casc estudiado pbr Diag
del Castillog pero para edades mas avarsadas s8lo contamos con el
caso de Javett, las cuales revelan hi eraireacidn y en el cual se
hizo el diagndstico por biopsia pulmonar,

in resumehn, la linfingiectasia pulmonur congenita es una ene
tidad patoldgica del recien nacide que debe tenerse en mente en el
diagnéstico diferencial de la insuficiencia respiratoria prolone
gada, pues no obstante que hasta la fecha ha sido mortal en 103
primeros dias de la vida, cor los recursos actuales pira el tra-
taniento del neénato se logra supervivenei: nds larga gue probae

blemente se haga mds frecuente a los ojos del olfnico;
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