
RESUMEN

La displasia alveolar congénita es una patología congé-
nita poco frecuente caracterizada por disminución de las
unidades alveolares y anormalidades del desarrollo de la
vasculatura pulmonar. Esta entidad produce hipertensión
pulmonar severa e hipoxemia persistente con una evolu-
ción mortal en la mayoría de los casos. 

Afecta generalmente a recién nacidos a término, con un
test de Apgar normal, que posteriormente desarrollan difi-
cultad respiratoria, habitualmente en el primer día de vida.
La enfermedad es refractaria al soporte pulmonar conven-
cional en la mayoría de los casos. 

Publicamos el caso de un recién nacido a término, sin
complicaciones perinatales, que a las pocas horas de vida
presenta dificultad respiratoria grave requiriendo ventila-
ción mecánica prolongada, con posterior compromiso mul-
tiorgánico, falleciendo a los 54 días de vida. Mediante la
autopsia se hace diagnostico del caso. 

De acuerdo al caso recogido se plantea la necesidad de
realizar biopsia pulmonar temprana para los pacientes en
los que exista una alta sospecha clínica de esta patología con
el fin de brindar un adecuado manejo y apoyo familiar dado
la pobre evolución de la enfermedad.

Palabras clave: Displasia alveolar congénita; Neonatos;
Hipertensión pulmonar.

ABSTRACT

Congenital alveolar dysplasia is an uncommon con-
genital condition characterized by decrease of the alveolar
units and abnormalities of the development of the pul-
monary vasculature. This condition causes severe pulmonary
hypertension and persistent hypoxemia with fatal course in
most of the cases. 

It generally affects full-term newborns, with normal
Apgar test, who subsequently develop breathing prob-
lems, usually in the first day of life. The disease is refrac-
tory to conventional pulmonary support in most of the
cases. 

We are publishing the case of a full-term newborn, with-
out perinatal complications, who at a few hours of life pre-
sented with severe breathing difficulties that required pro-
longed mechanical ventilation, with subsequent multiorgan
affectation, dying at 54 days of life. The case was diagnosed
through autopsy. 

In accordance with the case collected, the need to per-
form early pulmonary biopsy for patients having high clin-
ical suspicion of this condition is proposed in order to offer
adequate management and family support, given the poor
course of the disease.

Key words: Congenital alveolar dysplasia; Newborns;
Pulmonary hypertension.
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INTRODUCCIÓN

La displasia alveolar congénita (DAC) es una patología
congénita poco frecuente, caracterizada por disminución de
las unidades alveolares y anormalidades del desarrollo de
la vasculatura pulmonar. Conlleva hipertensión pulmonar
severa (HPS) e hipoxemia persistente, con una alta tasa de
mortalidad y con una pobre respuesta a terapias intensivas,
como se evidencia en el caso aquí recogido(1-4).

CASO CLÍNICO

Paciente de sexo femenino que ingresa en la Unidad
de Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN) a los 17 días de
vida, remitida desde otro hospital, con antecedentes de recién
nacido a término (38+5 semanas de edad gestacional) de peso
adecuado al nacimiento (3.300 g), nacida por cesárea por
miomectomía previa en la madre, con test de Apgar de 8/9,
sin otros antecedentes perinatales relevantes.

Desde el primer día de vida presenta síndrome de difi-
cultad respiratoria del recién nacido, descartándose proce-
so infeccioso, metabólico e hidroelectrolítico asociado. Se
maneja inicialmente con CPAP, sin tolerancia, por lo que se
pasa a ventilación mecánica invasiva convencional (VMI),
requiriendo aumento de parámetros en forma progresiva;

durante el transcurso de la esta hospitalización presenta ate-
lectasia izquierda y neumotórax derecho del 20%, con nece-
sidad de toracostomía derecha. 

Se realiza ecocardiografía (modo M y bidimensional con
doppler color), evidenciando dilatación e hipertrofia de ven-
trículo derecho, signos indirectos de hipertensión pulmo-
nar moderada a severa, movimiento septal anormal y duc-
tus arterioso pequeño. Además se realiza ecografía abdo-
minal y cerebral, que son informadas como normales. Se
decide entonces iniciar manejo con sildenafilo e inotrópicos
(dopamina y dobutamina).

Tres días antes del ingreso en nuestro hospital, la pacien-
te presenta deterioro clínico respiratorio diagnosticándose
edema agudo de pulmón y recibiendo manejo convencio-
nal; concomitantemente presenta neumonía asociada al ven-
tilador con posible consumo de de surfactante por lo que se
administran tres dosis del mismo. Mediante estudios micro-
biológicos se aislada en sangre Staphilococcus epidermidis,
recibiendo manejo con vancomicina y meropenem durante
10 días. Posteriormente los hemocultivos son positivos a
Cándida parapsilosis, por lo que recibe anfotericina B. En este
momento se descartan vegetaciones cardiacas, renales y en
retina, y se le realiza una tomografía computarizada de tórax,
con marcado compromiso parenquimatoso (Fig. 1).

Al ingresar en nuestra institución se encuentra con regu-
lar estado general, estable desde el punto de vista hemodi-
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Figura 1. Rx de tórax del ingreso y control, donde se evidencia opacidad difusa de ambos campos pulmonares con atrapamiento de aire
y broncograma aéreo. No hay signos de derrame pleural ni neumotórax.
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námico, con saturación de oxigeno de 84%, en VMI con altos
parámetros de ventilación. En la radiografía de tórax se evi-
dencia opacidad completa de ambos hemitórax, escaso bron-
cograma aéreo, sin visualizarse claramente la silueta cardiaca
(Fig. 2). Con la gasometría arterial se calcula un índice de
oxigenación de 29, por lo que se inicia ventilación de alta fre-
cuencia (VAFO), logrando un reclutamiento pulmonar acep-
table y una mejoría gasométrica del trastorno respiratorio. 

Al sexto día de VAFO se decide paso a VM, presentan-
do el paciente nuevas desaturaciones a la manipulación, y
requiriendo reinicio de VAFO durante 3 días más hasta
lograr nuevamente el destete de la misma. Sin embargo la
paciente presenta nuevo deterioro clínico y radiológico, iden-

tificándose bacteriemia por Staphilococcus aureus meticilin
sensible y cultivo del aspirado traqueal positivo a Proteus
mirabilis multisensible. En este momento, se realiza estudio
estudio inmunológico descartándose inmunodeficiencia de
base y se completa manejo antibiótico.

Ante la sospecha de enfermedad pulmonar primaria
se evalúan las tomografías de tórax (Fig. 1) visualizándose
consolidación bilateral extensa en vidrio esmerilado, com-
promiso de todos los lóbulos, presencia de broncograma
aéreo y posible daño alveolar difuso. Por este motivo se soli-
cita angioresonancia torácica, que no se pudo realizarse por
su inestabilidad clínica. La evolución cada vez se fue hacien-
do más tórpida, con persistencia de desaturaciones y esca-
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Figura 2. Tomografía simple de tórax en ventana para pulmón: A) del sitio de remisión; B, C y D) tomada en la institución. Se observa
opacidad difusa de ambos campos pulmonares con zonas en patrón de vidrio esmerilado y con broncograma aéreo, áreas de consoli-
dación del espacio aéreo, no  se descarta componente atelectasico-infeccioso. No hay derrame pleural ni neumotórax.
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sa respuesta a ventilación asistida, presentando bradicardia
intensa que no respondió a maniobras avanzadas de rea-
nimación.

La paciente fallece a los 54 días sin una etiología clara
de su cuadro. Se realiza autopsia, previo consentimiento
informado de sus padres, donde se evidencian pulmones
detenidos en la fase de desarrollo sacular, algunos sacos dis-
tendidos y otros colapsados; presencia de varios sacos fibro-
sos que confieren un aspecto lobular al parénquima pul-
monar, sacos aéreos ocupados de sangre y pérdida de la elas-
ticidad de los sacos respiratorios. El diagnóstico histológi-
co final fue de displasia alveolar congénita.

DISCUSIÓN

La DAC fue descrita por primera vez en 1981 por Jan-
net(7-10) en un neonato de sexo femenino que presentó al naci-
miento dificultad respiratoria e hipertensión pulmonar seve-
ra (HPS), falleciendo con marcada hipoxemia a las 40 horas
de vida. La DAC se ha considerado típicamente una pato-
logía rara, sin embargo su incidencia es del 16,6% de las HPS
de origen no evidente. Es más frecuente en el sexo masculi-
no (3:2) y aparece en un 95% en recién nacidos a término(7,8,10).

La DAC es una rara anomalía del desarrollo pulmonar,
considerada como una forma grave de hipoplasia pulmo-
nar primaria. Imitando la etapa sacular del desarrollo ges-
tacional, los espacios aéreos son alongados con septos pri-
marios pero con formación incompleta de septos secunda-
rios, a pesar de ser pacientes a término, con parénquima pul-
monar con alveorización incompleta(8). La etiología defini-
tiva de esta anomalía es desconocida. Se ha propuesto un
fracaso de la formación y el crecimiento interno de capila-
res alveolares, influencias genéticas, mutaciones, o la expo-
sición teratogénica al comienzo del embarazo durante la
embriogénesis, que pueden causar vasoconstricción pul-
monar e interrumpir la angiogénesis normal(7).

La hipertensión pulmonar persistente neonatal (HPPN)
está caracterizada por un cortocircuito de derecha a izquier-
da causante de la hipoxemia severa(9), en la mayoría de los
casos asociado a una gran variedad de desordenes cardio-
respiratorios, siendo una pequeña proporción de origen idio-
pático(1,3-7).

La HPPN puede ser debida a una variedad de patolo-
gías tales como asfixia fetal, aspiración de meconio, enfer-
medad de membrana hialina, hernia diafragmática congé-
nita, neumonía, entre otras. Pero también puede ser consi-
derada idiopática, y aquí es donde podemos sospechar la
presencia de una DAC(2,5,7). 

La DAC es por lo tanto una enfermedad causante de
HPPN, fatal e irreversible, en la mayoría de los casos de pre-
sentación esporádica. En cualquier caso, se describe una
ocurrencia familiar en un 12% con un posible mecanismo
genético de tipo autonómico recesivo(4-7). 

La mayoría de los pacientes desarrollan HPPN grave e
intratable, dificultad respiratoria y cianosis, seguidos de
insuficiencia respiratoria progresiva, acidosis respiratoria e
hipotensión. Dicha sintomatología aparece dentro de las 48
horas posteriores al nacimiento, aunque unos pocos casos
tienen un comienzo tardío entre la 2 y 7 semana de vida(8),
con marcado deterioro clínico y necesidad de soporte ven-
tilatorio. Generalmente los pacientes fallecen dentro de las
primeras semanas de vida(9,10).

La radiografía de tórax puede mostrar opacidad difu-
sa o imagen en vidrio esmerilado. El neumotórax se ha obser-
vado frecuentemente en pacientes con enfermedad fulmi-
nante, pero no es del todo claro si esta característica está
relacionada con alteraciones en la arquitectura pulmonar,
consecuencia de tratamiento ventilatorio agresivo para rever-
tir la hipoxemia o alguna combinación de los dos. 

La ecocardiografía muestra hallazgos estructurales car-
diacos inespecificos. La presencia de retraso o ausencia de
capilares en la angiografía pulmonar se ha informado en
una pequeña serie de pacientes que se sometieron a un cate-
terismo cardíaco para la evaluación de la hipertensión pul-
monar, no siendo este método sustituto del diagnóstico his-
topatológico, que da el diagnóstico definitivo. La muestra
para el estudio histopatológico, según la literatura, se obtie-
ne en un 90% por estudio necrópsico y en un 10% por biop-
sia de pulmón “ante mortem “(10).

En el 75% de los casos se ha encontrado asociación con
otro tipo de malformaciones: gastrointestinales en un 40%
(malrotación, vólvulos, estenosis duodenal), genitourina-
rias en un 32% (útero bicorne, hidronefrosis), cardiovascu-
lares en un 16% (hipoplasia del ventrículo izquierdo, cor
triatiatum, entre otras) y alteraciones músculo esqueléti-
cas y de otros sistemas en el 12%(7,9).

Entre los diagnósticos diferenciales a tener en cuenta se
encuentran: la HPPN idiopática (que generalmente se dis-
tingue por su reversibilidad); sepsis, neumonía y otras cau-
sas infecciosas; desordenes primarios respiratorios, inclu-
yendo anomalías de la producción de surfactante (deficiencia
de la proteína B del surfactante o alteraciones del transpor-
tador), alteraciones de la función (enfermedad de membra-
na hialina), hipoplasia pulmonar y hernia diafragmática
congénita; enfermedades cardiopulmonares congénitas cia-
nosantes; trastornos neurológicos, como la asfixia perina-
tal; y anomalías congénitas neuromusculares(10).
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La DAC es una patología que hay que sospechar en el
contexto de una HPS de causa no conocida, con pobre res-
puesta al tratamiento convencional. Se ha encontrado en
algunos casos una mejoría parcial con el tratamiento con
vasodilatadores, oxido nítrico, ventilación de alta frecuen-
cia y con la circulación con membrana extracorpórea
(ECMO), pero sin resultados finales positivos.

En la mayoría de los casos el diagnóstico histológico se rea-
liza en la necropsia, por lo que este cuadro está probablemen-
te infravalorado. Es de suma importancia realizar un diag-
nostico precoz mediante la realización de biopsia pulmonar
abierta con el fin de evitar falsas expectativas de vida, dismi-
nuir tratamientos fútiles, costes de la atención, así como brin-
dar apoyo familiar en pacientes con alta sospecha de DAC(3).
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