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PRESIDENCIA DEL DR. P1 SUÑER 

Bronquiectasia congénita en dos hermanas gemelas. 
POll EL DR. L U I S  SAk'g 

Los anatóiiiicos admiten cuatro tipos de m~lfortiiaciones hronqiiiales: a) La agenesia o Iiipo- 
~ilasia pulmonar. h) La bronquiectasin fetal, iiicluyn<lo eii' este capítulo el pulmón poliquisticn. c) La 
foriiiacióii de bronqiiios eii iiúmern irico~ital~le. d) Los condronias. Recienteniente se Iiaii hecho 
;iIgiiiias rlescripciones clinicas de casos de brotiquiectasia fet:il y en espcial de pulmón quístico o 
~ioliquistico. Hart  y Mayer admiten (los varie~lades: el piilmóii naiiiw~itístico o que contiene súlo 
algiriios quistes de tamaño considerable y el [itilmóii poliquistico que los contiene eri gran número. 
l'cilo el l~ulnibn, o 5610 iin lóbiilo, o una parte del misnio deiiiuestran una estnicturz peculiar: 110 

rxiste la estriictura nonnal, siendo substihiirla por fr~rmaciones quisticas volumimsas o no, recuhiertas 
<Ir iin liqui<lo aciioso. Grawiiz ha recoiioci<ln el o r i ~ e n  Iininquiectásicii de esta lesión al conilirfil~ar 
~ I I C  I:i nienibrana quistica esta recubierta <le epitelio iril~ratil y en algunas zonas. roie:~da de car- 
tiliigii. l i s  caracteristica (le esta lesiiin, la falta de pigineiito, lo que permite reconocer su caracter 
rii las (liversas edades. La figura 1 reproduce tin caso de bronquiectasia congé~iita <le la coleccióii 

Pfg. l. Bronguioctasla cong6nlta (obsowseidn d e  Loescke) 

rlel Profesor Loeschke y publicado lior Wiese. Se trataba de un feto muerto en el que, al hacerle 
la autopsia, se comprobó neumotóra~ en el lado derecho con gran desviación mediastinica, neumo- 
~~ericardio y bronqui~tasia  congénita del Ióbiilo inferior derecho. Nótese sil aspecto poliquistico y la 
tenuidad de las paredes de las cavidades. 

Egos dos tipos anatómicos, pulmón con quiste, único o no, en escaso número, y el pulrnón 
poliquístico, son los que se inanifiestaii radiográficamente por el llamado pulmón sacular o en panal 
y tienen caracteristicas clinicas especiales que han sido descritas por Herms y Mumme, basándose 



rii 5 ol~ervaciorres, Nosotros estudiaremos en uii trahajn iilterior las que hemos recogido en nues- 
tra prictica acerca de estos tipos excepcionales. 

E n  esta comunicación resumiremos tina 0b;ervnción de b r ~ n ~ ~ i i e c t a s i a  congénita que ofrece 
entre otras la singularidad de h a k r l a  comprohadoen dos genielas con los caracteres que se asignan a 
los'genielos univitelinos. Recientemt.nte. se han Pi'l,licado algunas ohsenaciones demostrando la ex- 
tremada analogía de la patologia (1- los gemelos uiiivitelinos. Diehl ha eshidiado las caracteristi- 
ras de 75 pares en medio tuberculoso, 19 univitelirms y 56 I~ivitelinos. Deduce de sil estudio. la casi 
iíleiitidad de los gemelos tinivitelino.: ante la infe ción titl>ernilosa especialmente en las primeras 
edades de la vida, mientras que en los hivitelinos aumenta coi1 la edad. Dediice el autor, que no 
puede poiiers? en diida la influencia que ejercen las coii<liciones hereditarias e n  el proceso tu- 
I~erculoso. 

L a  observación a que nos referimos es la sigiiiente: 

Josefa Y Milagros C. 18 años.-Padres sanos. Han sido 14 hermanos, tres miirieron de ne~imonia, dos 
a 19 años, una a 3. E1 pasado patológico de las dos hermanas Iia sido el siguiente: 

JOSEFA 

4 años tos ferina. 
6 " sarampión, 

10 " parotitis. 

tos feri~;a. 
sararnpióii. Procesos de intensi<l3d 
parotitis. r diiración idéntica. 

ro " otitis media supur.ida. - 
ir " alburninuria a-3 me--- ? 
13 " menstmación. - 
14 " - rnenstmación. 
18 " herpes labial. Iierpcs lahial Aparición el mismo dia. 

Resulta de estos datos la gran analo~ia de los procesos infertivos, nn sólo por su aparicion, sino 
por sil intensidad Y duración. Josefa ha tfni<ln tina otitis que no Iia stifrido sil hermana. No poseemos datos acer- 
ca de si la alhuminuria se produjo m las dos. 

Dice la madre que "nacieron con tos Y Iian tosido ~icmpre". Diirante la primera g senitida infancia la 
tos era intensa. con expectoración ahnndante. niinca fnldez ni crisis fchriler. neqde qiie menrtraaron la tos y 

lo erpertoración Iian disminnfdo algo. 

J n s e ~ ~  
49 kilo3 

i m. 56 cm. 

hfr~ncnos 
56.5 kilos 

r. m. 59 cm 



Sflngre. H e m a t i ~  4.420.aní 
leucacitor 6.800 
Hgh. w r  rom 5. 161 

valor glohular 1.30 
neutrófilos 66 
cosinófilos 5 
graiider mniincitns 6 
medianos 14 
li~icncitos 9 
índice nuclear 286 

Rcnrrio~ics rerológicas. 
L~,er. HCclit-llutterrnilcli Negativa 

Calmette-Massol " 

hleiiiieke (&l. K. R.) ' 
Kahn " 

T,il>i~rctiro.rir. Reacción al swrn fres- 
co (Valtis) 

Reacción al suero iiiac- 
tivo Besredka ,v 

\'rrnm rrsorciaa positiva dél>il 
D. 025  

/Ipni.otn rcspimforio. 
Tr>s con 20.30 cm. de cspectoracióti. no fetida. 

E.vai>rci, fúico. 
Rrspiraci6~1 soplatite eii el hemit6r;x irquierdir. 
rstertorcs catarralrs en la base, plano posterior. 

dudosa. 

Tos ron 20.30 cm. de esprctornción. iio i:tirla. 

Respiración soplatite en cl bemitórax izquierilii. 
rítcrtores catarrales en la hase, plaiio pniterior. 



Fig. 5 .  - Milagro8 C.-2~-Vll-Sl 

Rndiografia 2. VII.  31. 

Seiios pleurales libres. Senos pleiirales libres. 
Hilios: escasos nódulos de volumexi pcqueñ<i. Hilios: con algunos elementos nodulares de tipo 
VCrtices: velo mínimo en los dos. Lineas vás- mediano. 
mlc-bronquiales bien visibles, con raros elcmeii- I'brticcs: velo mínimo, especialmente en el de- 
tos nodulares, finos, miliares, en calcificación. En recho. Líneas vásculo-bronquiales bim visibles. 
la región hilio-bronquial baja dereclia se distiri- En el parénquima algttnos iiódulos miliarer en 
guen las lineas limitantes bronquialcs. Esta ima- calcificación. En la región hilio-bronquial baja 
gen es mucho más visible en el lad" izrji~ier<lo. derecha líneas bronquiales engruesadas: en el lado 
donde en algiin punto dibuja figurar aiiiilares. izquierdo, se ven también en forma anormal por 

cnnrervar los limites paralelos hasta la zona del 
o n o  pleural. y en el par6iiquima almina sombra 
I~~~ñlizñtla.  

Estas imágenes ofrecen gran analogia y demuestran tina reaccióii niuy parecida del apa- 
rato respiratorio a la infección tuherc~ilosa. En los dos casos la respuesta es adenopatía mo- 
derada con brote haciléniico discreto v que a juzgar por el tipo de imagen regresiva, es muy 
probable se haya prndticirln en un tirmpo análogo Eii cirnnto n In imagen bronqttial en los dos 
casos. se conipruehaii los mismos Itrclios: prorliimiiiio matiifiesto de la lesión del lado izquierdo: 
en los dos, partiripacióti discreta i i i i i i i~~~a (Ir II base derecha. 

La siembra en agar ascitis Iin periiiiridn aislar: 

J O ~ E F A  I l r ~ . ~ c n o s  
Bacilos difteroides. nei~mococos Diplococus cap- Estreptococo, estafilococo, bacilo diiteroides. 
sulatus Lingelsheim. tiegativo. 



Inyecn'dn de Lifidol. 

El lipiodol (fig. 6) se ha distribuido en la zona El lipiodol (fig. 7) se ha distribuidn también en 
bronquial mediaitinica y en parénquima. dmde dos zonas, broncomediastinica. donde revela la 
ha quedado retenido en gran cantidad sin dibujar bronquiectasia tubular y en el parénquima, don- 
limite preciso alguno. En la zona broiiquial me- de, mmo demuestra la radiografía obtenida zr 
diastinica, una radiografía heclia 21 eíar después dias después (fig. g), existe una porción rete- 
(fig. 8). ha revelada la retención de lipindol en nida. pero en cantidad menor que en su her- 
la base y la existencia de alguna cantidad en las mana. 
zonas distales. Bronquiectasia tubular. 

S e  trata, pues, de bronquieciasia congéni!a tuhular. El origen congénito no puede dudarse. 
los datos anamnésticos son decisivos: "nacieron con tos ..." y lo confirma la cronicidad no malig- 
na ni violenta que se coniprueba rn  la iiiaynria de casos congénitos, y la identidad de tipo aiia- 
tomo-clínico y la topografía en dos hernianaq genielas. E s  de notar también el hecho de que los 
tres hijos que han muerto han wfriclo prmeqos respiratorios agudos. E s  evidente que estos iii- - 

jos y los dos que estuclianios Iiaii iiacirln inri iiiicrioriclades de aparato respiratori~.  El exaiiien 
de los signos que periniten el (liagi-iistico del tipn gcmelar, propuestos por Poll, Sipmens, Weitz, 
etc.: examen de la foniia y color del caliello. del color de los ojos, de la piel, de las estrias iin- 
guales. posición y forina de 1n< fli-rit : .~. 'finiin <le la nariz y labios, manos. etc.. nos demuestra 



que no encontramos ante gemelos univitelinos. Es pues. este caso, una demostraciin más de la 
unidad patoltgica de los gemelos, de la que existen otras pniebas en la literatura aparte de las 
aducidas por Diehl. Kretschmer describe el caso de dos hermanas que enfermaron las dos a los 
14 años. de tuberculosis renal. D..-llmeida estudió dos gemelos tiiherculosos. en los que podían su- 
perponerse los datos de evolución. de viscosiclxi (le la sangre. de coagulación, veloridad de sedi- 
mentación y del electrocardiograma. 

La opinión de que la bronquiectasia de origen congénito es más frecuentemente de lo que 
se admite es  sostenida por algunos autores y en especial por Sauefbruch. Este caso nuestro 
tiene en este sentido una significación especial. La forma de bronquiectasia que tienen nuestras 
enfermas es la banal, la que se comprueha con mis  frecuencia. el tipo de bronquiectasia retrocar- 
diaca y que, en ocasiones, va acompañada de reacciones de la plenra mediastinica. 

En resumen: esta observación demuestra e1 posihle origen congénito de la forma más fre- 
cuente de bronquíedasia y la extrema analogía (le la patología de los gemelos univitelinos. 
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