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Elórganoqueseencargadelarespiraciónsonlospulmones.Normalmenteestos
abarcandesdelavértebraC7hastaT10,elizquierdotiene2lóbulos,mientrasque
elderechotiene3lóbulos(siendoesteelmásvoluminoso,anchoycorto).

Eldesarrollodelospulmonesocurre
porla4semanadevidadelfeto,se
desarrollanapartirdeunesbozo
pulmonarqueseformadeuna
evaginacióndelintestinoanterior,tal
comoseveenlaimagen,yasímismo
sevaconstruyendoelsistemade
circulaciónyventilación.

Eldesarrollodelatráqueaylos
bronquiosocurreluegodequeseda

unaseparaciónenlacomunicaciónentreelintestinoanteriorconelesbozo
pulmonar,quedancomoresultadolatraquequepermiteelpasodeaireparaevitar
lacompresióndeórganosvecinosyenlaparteposteriorseencuentraelesófago.
Quiendalugaraloscartílagostraquealeseselmesodermoesplácnico,mientras
queelepiteliodelinteriordelalaringeydelatráqueaesendodérmico.Para
semana5dedesarrollolosesbozospulmonaresvanaformarlosbronquios,
dividiéndolosdelaformasegúnlacantidaddelóbulosconquecuentacada
pulmón.

Luegodehabersediferenciadolosesbozospulmonarescomosemencionóantes,
sevanacolocaroinsertarensuposiciónfinalqueesenlacavidadpulmonarque
correspondealoscanalespericardioperitoneales,losqueseseparandela
cavidadperitonealporlosplieguespleuroperitonealypleuropericardio.

Hastael7momesdedesarrollodelfetolosbronquiolossedividenenconductos
cadavezmáspequeñosyseconocecomolafasecanalicularqueabarcadesdela
16ala26semana.Despuésdeestolascélulassehacenplanasyporellossevan
aformarlosneumocitostipoIytipoIIqueseencargandelintercambiogaseosoy
laproduccióndesurfactante,respectivamente.

ElgenNkx2.1seencargadetodoelprocesodeformaciónydesarrollodelos
pulmones,comosehavistoenestudiosrealizadosenratones,ysihayuna
mutaciondeeste,losniñoshandepresentarfatigarespiratoriarecurrente,
disfuncióndelatiroidesydelsistemanerviosocentral.



Tabicamientotraqueo-esofágico:laformacióndelbrotepulmonarsedaconla
formacióndelsepto.ElNkx2.1yShhpermitenquenohayanfistulastraqueo-
esofágicascuandoestosfuncionancomodelimitantes,sihubieraunamutación
tendríanafecciónenlaformación.

Asimetríaderechaizquierda:losfactorestempranosquepermitenlaasimetría
derechaizquierdasonreguladosporlosgenesrelacionadosalTgf-beta,comoel
receptordeActivinaII,Lefty1,NodalyPitx2.

Morfogénesisdelaramificación:víasdeformaciónhastallegaralosbronquiolos,
eltamañoyformadelesbozopulmonarestáregulada,positivaynegativamente
porseñalesemitidasporlainteracciónquesedaentreelepitelioquecreceyel
mesénquima.Muchasvíasdeseñalizaciónregulannegativamentelaproliferación
deltejidoepitelialdelpulmón,contrarrestandoasíelefectopromotordelos
factoresdecrecimientofibroblásticosobreelesbozopulmonar.Elfactor
transformantebetaesexpresadoenelmesénquimayseacumulaalrededordelos
ductosbronquialesylasramasdelasvíasaéreas,dondeelcolágeno,fibronectina
yproteoglicanos.

Establecimientodelpatrónproximal-distalyladiferenciacióncelular:Constituyen
elepitelioproximal,lascélulasciliadas,basales,secretorias,yneuroendocrinas,
mientrasquelascélulastipoIyIIsonlasencargadasdecrearelepiteliodistal.La
existenciadeunacélulaprogenitoraseencuentraeninvestigación.

MALFORMACIONESCONGÉNITAS

Muchassepuedenpresentarasintomáticasduranteuntiempoopresentarse
tardíamenteenlavidacomounacomplicaciónoconinfecciones.

Elsecuestrobroncopulmonaresunaseparacióndeunaseccióndelpulmón,de



otrahaciendoquenoseencuentreconelárboltraqueobronquialsuperiorynoque
notengairrigación.Sepuededividirenextralobareintralobar;esunamasa
discretadelparénquimapulmonarqueexistefueradelrecubrimientopleuraldel
pulmónrecibeirrigaciónsistémicaynoestáconectadaconlavíaaéreala
extralobar,ylaintralobaresdeetiologíaadquiridaconunalesiónlocalizadadel
pulmónqueprobablementeconcluyeenobstrucciónbronquial,loqueprovocaría
unacicatrizaciónyfibrosisdelparénquimarelacionado.

Elenfisemalobarinfantilesunahiperinsuflacióndeunlóbulopulmonar,hayun
atrapamientoaéreopormecanismovalvular.Elaireatrapadoqueseencuentra
distalalaobstrucciónproducequelosseptosalveolaresserompanyseproduzca
unasobreexpansióndelpulmóncomprometido.

Lamalformaciónadenomatoidequísticaesproliferaciónanormaldeelementos
mesenquimalespulmonares.Secaracterizaportener:quistesrecubiertosde
epiteliocolumnarcuboideotipobronquial,comunicaciónconelárbol
traqueobronquial,paredesconstituidasporfibraselásticasymúsculoliso,
ausenciadeglándulasmucosasydecartílago,representaun25%detodaslas
malformacionespulmonarescongénitas.Seasociaamalformaciones
genitourinarias.Sehaclasificadoentresvariedades:tipoI:grandesquistes;tipoII:
múltiplesquistesdetamañoinferiora1o2centímetros,ytipoIII:masa
homogéneaycompactaconestructurasquísticasdetamañoinferiora0,5
centímetros.EnelperíododereciénnacidolaMAQPsemanifiestacomoun
síndromededificultadrespiratoria.


