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INTRODUCCION

La linfangiectasia pulmonar congénita es una patologia caracterizada por una dilatacion de los vasos linfaticos en diversas areas
pulmonares, afectando a nivel subpleural, interlobar, perivascular y/o peribronquial.

Esta patologia afecta generalmente a ambos pulmones, siendo la afectacion unilateral menos frecuente, aunque de mejor pronostico.

Debemos incluirla dentro del diagnodstico diferencial de dificultad respiratoria de origen desconocido y refractaria al tratamiento

habitual, asi como dentro de las posibles causas de quilotérax congénito.

RESUMEN DEL CASO

Recién nacido de 36+5 semanas de gestacion, nacido tras induccion por deteccion de CIR tipo Il. Como antecedentes
prenatales destaca una deteccion de intestino hiperecogénico, agenesia renal izquierda, derrame pleural y pericardico leves
desde |la semana 31 de gestacion. Por este motivo se realizd amniocentesis que descartdo infeccion congénita por
citomegalovirus, y estudio genético, cuyo resultado no mostré desequilibrios cromosdmicos ni alteraciones en exoma

clinico.

Al nacimiento presentd Apgar 8/9, con inicio de
distrés respiratorio a los 15 minutos de vida, por el
gue precisd ventilacion mecanica no invasiva. Ante
asimetria a la auscultacion, se realizd radiografia de
torax y ecografia pulmonar que mostraron un
derrame pleural derecho que requiri6 multiples
drenajes pleurales durante su ingreso, con extraccion
de liquido de caracteristicas citobioquimicas

compatibles con quilotorax.

Ante la evolucion torpida, se realizd tomografia
computarizada (TC) de torax que mostro alteraciones

compatibles con linfangiectasia pulmonar bilateral con

mayor afectacion de pulmon derecho (imagen

adjunta).

TC de torax sin contraste: Opacidades pulmonares bilaterales en porciones posteriores, de
predominio en lado derecho, que ocupan Iébulo superior e inferior casi en su totalidad en dicho
hemitdrax, con broncograma aéreo. Imdgenes lineales en parénquima pulmonar derecho,
periféricas, que pueden corresponder con engrosamiento septal. Dudosas imdgenes similares en
parénquima pulmonar izquierdo. Atelectasias lineales basales izquierdas. Derrame pleural
derecho de 8mm de espesor.

Dado el contexto clinico y las imagenes aportadas por la TC, se descartd la realizaciéon de estudio anatomopatolégico y se oriento el

caso como un quilotorax secundario a linfangiectasia pulmonar congénita.

CONCLUSIONES

La linfangiectasia pulmonar congénita es una patologia poco frecuente y de causa desconocida, que se asocia frecuentemente a otras

malformaciones y sindromes genéticos. Clinicamente se manifiesta como una insuficiencia respiratoria iniciada a los pocos minutos del

nacimiento, y conlleva una alta tasa de mortalidad en las primeras horas de vida.

Su manejo habitualmente precisa la instauracion de ventilacion mecanica y la realizacion de drenaje pleural.

En cuanto al pronostico, los pacientes que logran sobrevivir, suelen desarrollar una enfermedad pulmonar cronica.



