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CLINICA DE LAS BRONCONEUMOPATIAS 
CONOENITAS EN EL ADULTO * 

A. AMELl·SANS 

Desarrollo de las maltormaciones 
broncopulmonares congénitas 

E L desarrollo embriológico del 
aparato respiratorio se produ

ce por el crecimiento de un tubo 
endodérmico, iniciado por una ve
sícula pulmonar primit~va produ
cida por una evaginación anterior 
del intestino cefálico primitivo, 
cuyo desarrollo arbóreo se hunde 
en el tejido mesodérmico que le ro
dea y acompaña en todas sus sub
divisiones, proporcionando al siste
ma canalicular, así for~ado, los 
satélites de origen mesodérmico 
(músculos, cartílagos y vasos), al 
mismo tiempo que se extiende en 
sus segmentos terminales para for
mar el lecho vascular del sistema 
alveolar terminal del pulmón. Has
ta el quinto mes del crecimiento 
embrionario se desarrolla casi ex
clusivamente el sistema canalicu
lar, que en los meses siguientes 
continuará imbricándose en el me
sodermo inmediato iniciándose, 
despué¡:; del séptimo mes, la alveo
lización pulmonar (fig. 1). 

.. De las distintas teorías elabora
das para explicar Ja génesis de las 

malformaciones broncopulmonares 
congénitas, han caído en franco 
desuso la tumoral, ideada por 
Stoerke, que suponía la formación 
de adenomas fetales quísticos, y la 
linfática, propuesta por Virchow, 
que atribuia a ectasias en las hen
diduras linfáticas la producción de 
los quistes congénitos. En cuanto 
a la teoría hereditaria, parece ve
nir confirmada por la observación 
de cuatro casos de quistes pulmo
nares congénitos en una misma fa
milia, observados por Mc Rae, así 
como las comprobaciones estadís
ticas de Lichtenstein, que halla 188 
casos de quistes congénitos en una 
revisión en masa, señalando una 
mayor frecuencia en los indivi
duos de raza árabe en Israel· abo-, 
na también este criterio de fondo 
constitucional la coexistencia del 
trastorno pulmonar poliquístico 
congénito con el riñón poliquísti
co, descrita por Desmeules, y su 
similitud con este trastorno, seña
lada por Norris y Tisson, desde el 
punto de vista histogenético . 

La anomalía broncopulmonar 
puede producirse muy precozmen-
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te. Así sucede en el :secuestro pul

monar intTalolmlar, con arteri.Q 
anómala procedente de la aorta 
descendente, descrito por Pryce, 
que se produce en embriones de 4-
14 mm. por amputación de la ve
s ícula pulmonar primitiva por un 

rrea la ayenes'ia pulmonar, con fal
ta de desarrollo de todo un pul
món. hecho que se produce gene
ralmente antes de la quinta sema
na del desarrollo embrionario . 
Puede ta.mbién cons iderarse corno 
una disgenesia precoz la form a -
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ramo arterial aberrante, desarro
llándose entonces una arboriza
ción bronquial ciega que da lugar 
a l sec uestro circulatoriamente au
tónomo pulmonar. La detención, 
también precoz , del desarrollo de 
una de las vesículas en las que se 
divide la vesícula primitiva aca-

ción del qU'i.ste yiyante, que se 
produce a l dejar de dividirse una 
de las dig itac iones del tubo endo 
dérmico que se forman , entre la 
5.' y 6. ' semanas, a partir de las 
-ramas lobulares ya formadas ; el 
quiste, en este caso, puede sufrir 
diversos tipos de evolución poste-
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rior que caracterizan las varieda
des señaladas por Chevalier-Jack
son, a saber: El gran quiste balón 
expansivo, por formación de vál
vulas bronquiales que permiten la 
entrada, pero no la salida, del aire 
en los movimientos respiratorios; 
el quiste aéreo no expansivo, en 
el que no existe el dispositivo val
vular; el quiste cerrado con con
tenido líquido se produce cuando 
se mantiene cerrada completamen
te la luz bronquial, siendo el lí
quido de tipo albuminoso y pare
cido al líquido amniótico; si esta 
oclusión se produce una vez vacia
do el. quiste, con entrada de aire, 
después del nacimiento, puede 
acontecér, por absorción del aire 
en él contenido, la curación espon
tánea de esta malfOrmación. 

Otras disgenesias ocurren más 
tardíamente cuando la división de 
los bronquios primitivos ha alcan
zado un mayor desarrollo, depen
diendo, en este caso, la situación 
de las anomalías da la mayor o 
menor edad del embrión en el mo
mento de producirse; así, las cen
trales parecen corresponder a los 
de menor edad y las distales o cor
ticales a las. que aparecen en fa
ses más avanzadas del desarrollo 
embrionario. Corresponde proba
blemente a las primeras el tipo de 
bronquiectasias alveoloaplásticas, 
en las que se detiene el crecimien
to. de las primeras subdivisiones 
bronquiales, con los cual, además 
de faltar el desarrollo alveolar sub
siguiente a dichas ramificaciones, 

las ramas bronquiales ya forma
das, de corto trayecto, gracias a la 
presión del aire y a la tracción 
ejercida por los tejidos de los te
rritorios vecinos no desarrollados 
ni aireados, se deforman y dilatan 
formando varicosidades ectásicas 
bronquiales que pueden adquirir 
muy diversos aspectos (arrosaria
das, digitoides, en ramas de cac
tus, etc.). Cuando el trastorno del 
crecimiento se produce a partir de 
subdivisiones más pequefias es 
cuando se produce la disgenesia 
poliquística, en la que, mientras 
algunos quistes pueden permane
cer cerrados con contenido líquido, 
en su mayor parte tienen comuni
cación bronquial y por lo tanto su 
contenido es aéreo. 

A nuestro modo de ver, el ori
gen de estas disgenesias pulmona
res se halla en una desproporción 
entre el crecimiento del árbol bron
quial, endodérmico, y la cantidad 
de tejido mesodérmico de la es
placnopleura que se halla frente a 
cada división bronquial en el mo
mento de iniciarse la nueva rama 
bronquial. En efecto, la formación 
de la estructura arbórea bronco
pulmonar se produce por la fu
sión proporcional y armónica en
tre el brote endodérmico y sus ra
mificaciones y el tejido mesodérmi
co que lo rodea. Cualquier desvia
ción en la dirección de una o de un 
grupo de ramas divisionarias, pue
de dar lugar a que frente a las 
mismas se halle una cantidad de 
tejido mesodérmico insuficiente 
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para completar la estructura bron
copulmonar correspondiente que 
sería necesario para establecerse 
un perfecto equilibrio de masas en
tre ambas formaciones, endodér
mica y mesodérmica. De este modo, 
la formación tubular bronquial, al 
baIlar a su alrededor un vacío, ad
quirirá un crecimiento exagerado, 
dando lugar a la formación quísti
ca, como vemos plasmado en la 
formación precoz del quiste gigan
te; así se explicaría también la 
mayor frecuencia de las disgene
sias poliquísticas en los segmentos 
pulmonares superiores y medios 
que dependen de las ramificaciones 
bronquiales más distales, las cua
les pueden, en el caso de que las 
ramificaciones se hayan producido 
con un determinado retraso, en
contrarse con una masa mesodér
mica ya utilizada por otras rami
ficaciones que fueron más precoces 
en su crecimiento, determinándose 
así la formación de quistes múlti
ples al extremo de sus termina
ciones. Inversamente, la falta de 
crecimiento de un grupo de rami
ficaciones del tubo endodérmico, 
determinará el incompleto desarro
llo de todo el segmento y la crea
ción de bronquiectasias alveolo a
plásticas. Por lo que respecta a 
las grandes agenesias, como la de 
todo un pulmón, p. ej., es induda
ble que pueden ser debidas a la 
anteposición, frente al tubo endo
dérmico, de un obstáculo, lo que 
explicaría su mayor frecuencia en 
el lado izquierdo, por ser en este 

lado la evolución de los arcos vas
culares más complicada y princi
palmente por una mayor persis
tencia -como sucede con el con
ducto arteriovenoso- o bien por 
un precoz agotamiento de la capa
cidad de crecimiento de una de las 
dos vesículas pulmonares que se 
forman por división de la vesícula 
pulmonar primitiva. 

Con ser presumiblemente cier
tos los hechos expuestos en los 
párrafos anteriores, que permiten 
sug-erir . una cierta sistematización 
cronológica en la aparición de las 
malformaciones broncopulmonares 
congénitas, la realidad enseña -y 
así parece confirmarlo la gran can
tidad de clasificaciones, en su ma
yor parte incompletas, que se han 
propuesto para su estudio desde 
los puntos de vista anatómico, ra
diológico, embriogénico o clínico, o 
por su relación con el árbol bron
quial- que una gran parte de las 
disgenesias broncopulmonares es
capa a una clasificación por ha
llarse, en muchas de ellas, una 
suma de anomalías que hacen im
posible su catalogación. Así, en 
uno de nuestros casos se sumaban, 
en el mismo sujeto: ·Grandes ano
malías en la distribución de los 
lóbulos pulmonares derechos, for
maciones quísticas múltiples en 
los segmentos medios del mismo 
lado, diversas alteraciones bron
quiales constituidas por estenosis 
del bronquio intermediario, con 
broncomalacia de las ramas bron
quiales inferiores que presentaban 
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hipertrofia leiomiomatosa de su dis
positivo muscular con carnificación 
igualmente leiomiomatosa, del pa
rénquima circulante (Col. con A. 
Alberti Picornell, Med. Clín. 1954, 
23/1) . 

Resumiendo todo lo dicho hasta 
el presente, presentamos a conti
nuación un cuadro que, sin que 
tenga la pretensión de constituir 
una clasificación, en cuyo caso se-

Totales (de todo un pulmón) 
AGENESIAS 

Parciales (Iobulares. etc.) 

sos tipos de las mismas presentes, 
simultáneamente, en el caso es
tudiado. 

Se ha prescindido en este estudio 
de la distinción entre agenesias y 
aplasias, etc., porque, aun siendo 
justas desde un punto de vista ana
tómico clásico, nos parece pertur';' 
bador para el práctico, siendo los 
conceptos utilizados en nuestro es
quema suficientemente explícitos 

De la distribución 
lobular 

Secuestro pulmonar con arteria anómala. 
Lobulación múltiple o aberrante. 
Lóbulos accesorios. 

De la estructura 
DISGENESIAS I bronquial 

I 
Del sistema 

I broncopulmonar 
i 

Bronquiectasia alveoloaplástica. 
Broncomalacia. 
Estenosis. 

Pulmón poliqustico. 
Leiomiomatosis (incluido el «pulmón en panal de 
Grandes quistes congénitos. miel ). 

HIPO GENES lAS (Casi siempre asociadas a las anteriores.) 

MIXTAS (Las más frecuentes. en las que se mezclan diversos tipos.) 

ría incompleta, reúne, a título de 
esquematización, las que podría
mos 11amar «lesiones elementales» 
de las malformaciones congénitas 
broncopulmonares. 

El estudio de este esquema de
muestra evidentemente que, en la 
mayor parte de los casos, la C(J,lifi
cación de una malformación bron
copulmonar congénita habrá de ser 
enumerativa, señalando los diver-

para evocar que se trata de un 
«trastorno en el origen de las for
maciones broncopulmonares». 

Clínica de las malformaciones con
génitas broncopulmonares 

Puede decirse que las malforma
ciones congénitas broncopulmona
res no tienen en realidad una clí
nica propia. Sólo en el caso del 
«pulmón en panal de miel» (el 
«Honey comb lung» de los ameri-
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canos) en el cual el paciente mue
re siempre en su juventud por el 
establecimiento progresivo de un 
cúadro de hipertensión pulmonar 
y «cor pulmonale» subsiguiente 
que es la consecuencia de la hiper
trofia leiomiomatosa de disposición 
micropoliquística, puede hablarse 
de un cuadro clínico propio puesto 
que la dolencia y su termiIiación 
fatal son consecuencia única' y ex
clusivamente de su trastorno di
sembrioplásico. En todos los de
más casos se trata de «una clínica 
prestada» por otro proceso que se 
instaura sobre la malformación, 
generalmente en forma de infec
ción y supuración bronco pulmonar 
que, agravada por las anomalías 
anatómicas, irrumpe en un curso 
vital a veces gravemente. Cuando 
este hecho no se produce, la mayor 
parte de estas malformaciones 
transcurren con un silencio clínico 
completo y sólo son descubiertas en 
el curso de exploraciones clínicas 
de rutina o realizadas con ocasión 
de procesos independientes de la 
misma. 

El auxilio de la radiología es, 
pues, inexcusable en el diagnóstico 
de las malformaciones broncopul
monares. Sin embargo el informe 
facilitado por la simple explora
ción radiológica corriente y habi
tual puede ser de escaso valor. Por 
medio de la misma puede ser bien 
visibilizado, por ejemplo, un lóbulo 
ázigos accesorio e incluso alguna 
otra aberración lobular cuando el 
plano de su cisura coincide con el 

eje de la proyección radiológica; 
también en muchos casos puede ob
tenerse una imagen quística o poli
quística sin necesidad· de recurrir 
a los medios de contraste. Pero la 
exploración que rinde mejores re
sultados en el estudio de estas mal
formaciones es, sin duda alguna, 
la exploración broncográfica a ba
se de inyección de substancias opa
cas a los rayos X en el árbol bron
quial; tanto más que la exploración 
broncoscópica es, en estos casos, 
generalmente anodina, puesto que 
raramente las malformaciones re
siden en troncos bronquiales' prin
cipales, únicos accesibles".a,Jaj~x.~, 
ploración endoscópica. 

A pesar de los preciosos datos 
suministrados por la exploración 
broncográfica, en muchos casos ha
brá de recurrirse, además, a la vi
sibilización por contraste de la tra
ma vascular del pulmón, mediante 
la angiocardioneumografía (AC
NG), ya sea para confirmar los da
tos obtenidos por la broncografía, 
como sucede, p. ej., en la agenesia 
pulmonar, como, para el caso del 
secuestro pulmonar con arteria 
anómala, obtener el dato vascular 
de la procedencia aórtica única ya 
que en este caso por ser su sistema 
bronquial ciego y sin comunicación 
con el exterior no puede ser obte
Ilida ninguna imagen broncográ
fica. 

Peculiaridades diagnósticas, de 
algunas malformaciones 

Lá agenesia pulmonar en un solo 

.. 
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lado, puesto que la tota l no es com
patible con la vida. suele dar lu
ga r a confusión con un fibrotórax, 
como sucedió en el caso que pre
sentamos, que visto anteriorment e 
por numerosos especialistas fu e 
etiquetado con est e diagnósti co 

t ransparencia total de la parte an
terior del t órax , nos dio la idea de 
que se trataba de un a agenesia pul
monar izquierda , ya que nunca la 
dis!ocación del corazón y 3U pe
dícul o a lcanza un tan a lto grado. 
s ino que lo cor r ient e es que se pro-
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h asta los 37 años, edad en que acu
dió a nuestra consulta . Unicamen
te, en la radioscop ia , la s ituación 
del corazón alojado en la parte pos
t erior del hemitórax izquierdo, 
viéndose en la proyección lateral 
un medi astino anter ior libre, con 

duzca una lat era lización , hacia el 
lado endurecido y retráctil del fi

brot órax, del mediastino. La bron
cografia demostrando la amputa
ción del bronquio tronco izquierdo 
vino a apoyar el diagnóstico pre
sumido, quedando tot a lmente de-
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mostrado por la a ng ioca rd ioneu
mografia que mostró la exis tencia 
de una úni ca rama derecha de l s i::;
t ema arteri a l pu :monar (Figs" 2, 
3, 4 y 5) . 

Los yralldes l¡/list es aéTeos plan
tean un difí c il d iag nósti co diferen
cia l con los neumotórax es pontá-

ti vo-negati vas, el carácter intrapul
mona r de la formación quísti ca (fi

g ura 6) . 

Las imágenes de disyell esia po
I iq uís ticu J cuan do los quistes son 
de regul a r tama ño, pueden ser ya 
ident ificadas en un cuidadoso exa 
men de la radiog rafía directa sim -

¡:jo.!" ~ I) '_'!.:.I/ • .\/,/ 1111"'/'¡,í.\f¡,' 1"'{lllll/_'/1,,1 d, ¡-{dl,l. ! 1I1;ll..!lll L·O rl l .... p'jJld it:lltL a llll P : I_ 

eh. lltt' d v 1:- ;¡fI,).., ;t!\\'1;\(I" p,lI' 1111 ]11. )\ \"",. , .. :aldrral ,1{1.l11paf¡ OIdl l dL' di..:cn'ta llcmnpti .. i .. 
La r:ulH1 t!Tal;;¡ , lll1l1h --(\;1 I.l l , :\.j"'li. lh,I: \ ,Il 1111.1 Illl l ;¡hh rct r acci'''n lkl hl.' llli t ú rax den:chu. 
CO ll illllllllhr.th\\-.. .Illill!! ... ql1j ... til.."'" .. Up"- l plIl· ... tU ... IIIJO '" a ntr" .... \'11 [n r llla de «\)llrbllja~ " . 
La 1\;tL'do"ll IId;¡ Illl..!;ltl\·~l .' \a 11I.: ni"..:lIidad dd cuadril ..:u d r i{: ril\1 ... tI ca rúckr de fo r mnciúlI 
VI 11 n..:-é 11 Ila, p ia\.! !\I \"'lic,) qlle ,ill ! ) \'llllri rt llat!11 ll1 lo ... ocho a fl lJ'" d ~ I l h ... t: n 'ación ;;:llh:;;iguic lltc . 
d\lr;II1h 11 1 ... l'l1;t!I'" \;¡ illla\.!lll "'1 lIL111tl1\') ill111'l\l'!1,'; It!a ;¡ IH "'a l di \¡:¡\l r l 'o l ltilll1at!(1 11 

r:H il lItl -11 11;t! Ii\j" lt:dlill1,tl dI..' i,';I111:l r tTo, 

neos enquis tados y debe recurrirse, 
en este caso, a las tomog rafi as que 
pueden, a veces, darnos el d iagnós
tico a l poder prec isar las relac io
nes de las imágenes aé reas con la 
pared tor ác ica; la punción y reg is
t r o de pr esiones en el interior de la 
imagen aé rea nos confirma rá, en el 
caso de tra ta rse de presiones posi-

pIe, sin contras te, en las que se pue
de ver los finos anillos de las imá 
genes aé reas, múltiples y aún su
perpuestos , en a usencia de estig 
mas periféricos de infl amac ió¡o 
(flou) , al mismo tiempo que su per
sis tencia y proximidad demuestran 
su solidez que impide, como suce 
de con los procesos de ex ca vación 

• 

• 



• 

• 
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• 
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n ecrótica, su conftuencia. Esta 
imagen en «burbujas » o «pompas 
,de jabón » puede hallarse enmasca
rada por la concurrencia de un he
,cho inft amatorio que eng ruesa sus 
paredes y llena su fondo con nive
les supurat ivos; s in embargo la 

¡ :ig',~. I \ ' i ... i úll p" ... k l ¡' II',) l) i ",gt.: ll ('~ i;t lllixt a 
dl '¡-u 'lI a . poli qll í ... t iic';¡ .\ con bronquiecta s ia " 

ah'cI 11, la pL't ..: lic a .... . 
¡ ': Il la p :¡rl, ... \ll W r ;t) r lo...:. qllj ... t t · ... a é n: os CO Il 

\ 1 [111HI'1 ( IC lll l;¡C \11 l UI r l ' \ C()l1tra ~ ll' dand CJ la 
i111: \."':' 1.. 1\ (' 11 ((l1 ido 111' g O l o11dr ill a ~ l) . E lI l a p a r 
ll" ;1I[, 'r i 'I1', d il a l ;¡c io llt.:s altlplllan's irrcQ"u l an..: !-' 
... i ll ClIlllll ll i c :l t: iúll ( '011 1..' 1 tdidn 31\'( '01:1 1' " f'd ll !) 
I k llll )..:1 ra 11 11 " ... \1 c a r :'¡c t .. : r hn1l1q u i c ct(\ <.; ico 

:,l n 'll l o :!! )};',...: t ;t'l l . 

multiplicidad de las imágenes y la 
falta de conftuencia de las mismas, 
permite, aun en este caso, la pre
sunción de que se trata de malfor
maciones congénitas , puesto qu e de 
tratarse de lesiones de nec rosis y 
.excavac ión pulmona r propias de los 

aLcesos se hubiese producido fa
ta lmente su conftuencia; por otra 
parte, la persistencia de los anillos 
limpios y s in halo inftamatorio , 
después de curado el proceso ft ogó
s ico intercurrente, permite la con
firmación del diagnóstico, 

l :i~. q . 1, ;\ \ ¡ ... j " 111 \ l r ll ll l' l l'.!T :'tflca lall' r ;¡\ de · 
ncha d l' lll ues t ra \ (,." Qu i sh .'s t'xi s l l' ll t('~ e ll la 
/,Oll :t i ll frah il i: tr y l u~ lra~ ' lTto~ «p <;; l'u d opoi
<](-OSII ckl (n-ho l hro llQ u ial <I (' spro\' i ~ t () (1<.' car 
ti h L: 41"; , !\ "r1lli Jl:t4\.' '''; e n l "c ta ~i a~ ~ " 11 m aza , 

j ) '- ! H I l" ' I JJ \: t l ;'lcka ...: 

Una disgenesia poliquística pue
de, en mu chos casos no ser diag
nosticada por el examen radiográ
fico directo , unas veces por ser 
muy escasos los quistes, o por ser 
éstos demasiado pequeños para po
der ser visibilizados, La di.sgenesia 
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micropoliquística, de la que es el 
'tipo el «pulmón en panal de miel» 
o «honey comb lung» se presenta 
~n forma de una imagen «en cota 
de mallas» ubicua, formada por 
imágenes de tipo perilobulillar, de 
pequeños círculos yuxtapuestos ro
deados de una fuerte trama de as
pectos poligonales, cuyo diagnós
tico debe hacerse con los procesos 
productores de fibrosis pulmonar 
(neumoconiosis, sarcoidosis, tuber
culosis estrellada de STEPHANI, et
cétera) por una exhaustiva consi
deración de los datos anamnésicos 
y de laboratorio. Practicando la 
broncografía hemos visto la apari
ción de un aspecto arrosariado de 
los bronquios en forma de «cuen
tas de collar» y formaciones micro
quísticas múltiples parenquimato
sas pulmonares. 

Las bronquiectasias alveoloa
plásticas sólo pueden ser confirma
das por el estudio broncográfico, 
presentando imágenes de llenado 
por el líquido opaco que presentan 
aspectos «digitoides», «en maza», 
en «ramas de cactus» y en la ma
yor parte de los casos abollona-

mientos irregulares, siendo carac
terística principal de su carácter 
congénito su ausencia de comunica
ción con el parénquima vecino (fi
gura 8). Confirmando nuestro cri

. terió acerca de la sumación y con
currencía de anomalías congénitas 
de diverso tipo, es digna de hacer 
notar la coiric~déiiciá, mUy' frecuen
te, de disgenesia poliquística en los 
campos medios y superiorés y bron
quiectasias alveoloaplásticas en las 
bases (fig.cit.). Por lo demás todas 
I~s otras malformaciones bronquia
les congénitas; como las estenosis y 
las broncomalacias, serán también 
confirmadas por ellipiodolage que 
mostrará las angosturas y tortuosi
dades (fig. 9) con delgada luz,. 
propias de estas últimas, general
mente terminadas en mazas termi
nales, con aspecto «pseudopoideo»., 

No siendo posible, por las carac
terísticas de esta publicación, in
sertar la copiosa iconografía que 
acompaña a este estudio, hemos es
cogido las principales y más raras 
imágenes recogidas en nuestra ,ca
suística con sus correspondientes 
comentarios. 


