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RESUMEN

Fundamento: las malformaciones broncopulmonares son un grupo heterogéneo de enfer-
medades producidas por una alteracién en algin momento del desarrollo embrionario de los pulmones
y bronquios.

Objetivo: describir las malformaciones broncopulmonares mas frecuentes en la edad pedia-
trica y su nomenclatura actual.

Métodos: la busqueda de la informacidn se realizo en el periodo de dos meses (noviembre y
diciembre de 2017). A partir de la informacién obtenida se realizé una revisién bibliografica de un to-
tal de 74 articulos publicados en las bases de datos PubMed, Hinari, SciELO, Ecumed y Medline; me-
diante el gestor de busqueda y administrador de referencias EndNote.

Desarrollo: los avances en los métodos diagndsticos de imagen y la mayor experiencia de
los especialistas que las realizan hacen que sea una enfermedad de deteccién principalmente prenatal
o intrautero, lo que va a permitir realizar un seguimiento mas estrecho del paciente.

Conclusiones: seguln la consulta realizada las malformaciones mas frecuentes son: malfor-
maciones de las vias aéreas bajas, enfisema lobar congénito, secuestro pulmonar intralobar y quiste
broncogénico. En las malformaciones broncopulmonares con mayor riesgo de complicaciones poste-
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riores o que estén dando sintomas, la opcidn terapéutica mas clara es la cirugia.

DeCS: ANOMALIAS DEL SISTEMA RESPIRATORIO; PULMON/anomalias; BRONQUIOS/anomalias;
PROCEDIMIENTOS QUIRURGICOS PULMONARES; PEDIATRIA.

ABSTRACT

Background: bronchus-pulmonary malformations are a heterogeneous group of diseases produced
by an alteration at some point in the embryonic development of the lungs and bronchi.

Objective: to describe the most frequent bronchus-pulmonary malformations in the pediatric age
and its current nomenclature.

Methods: the search for the information was made in the two-month period (November and
December 2017). Based on the information obtained, a bibliographic review was made of a total of 74
articles published in the PubMed, Hinari, SciELO, Ecumed and Medline databases; using the search
and reference manager EndNote.

Development: advances in diagnostic imaging methods and the greater experience of the
specialists who perform them make a detection of a disease mainly prenatal or intrauterine, which will
allow a closer monitoring of the patient.

Conclusions: according to the consultation, the most frequent malformations are: malfor-
mations of the lower airways, congenital lobar emphysema, intra-lobar pulmonary sequestration and
bronchogenic cyst. In bronchus-pulmonary malformations with greater risk of later complications or
that are giving symptoms, the clearest therapeutic option is surgery.

DeCS: RESPIRATORY SYSTEM ABNORMALITIES; LUNG/abnormalities; BRONCHI/abnormalities;
PULMONARY SURGICAL PROCEDURES; PEDIATRICS.

INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas (MC) son un
problema de salud publica y unas de las princi-
pales causas de muerte en los nifios. La Orga-
nizacion Mundial de la Salud las define como:
toda anomalia del desarrollo morfoldgico, es-
tructural, funcional o molecular que esté en un
nifo recién nacido (aunque pueda manifestarse
mas tarde), sea externa o interna, familiar o
esporadica, hereditaria o no, Unica o multiple,
que resulta de una embriogénesis defectuosa.
Abarca una amplia variedad de enfermedades
que afectan de 2-3 % de los neonatos; este
porcentaje puede elevarse hasta 7 % en el pri-

mer afo de vida. Las malformaciones mayores
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se observan en cerca de 3 % de los recién na-
cidos; éstas son definidas como: aquellas que
afectan la funcién o la apariencia estética de
los nifios que requieren de alguna correccién. *
Dentro de las malformaciones que se eviden-
cian en la practica clinica diaria se encuentran
las malformaciones congénitas  bronco-
pulmonares (MCBP), también llamadas malfor-
maciones pulmonares congénitas (MPC) o
anomalias congénitas del intestino primitivo
anterior. ?

Las MPC son un grupo diverso de trastornos
del desarrollo y crecimiento broncopulmonar

originados en las distintas etapas evolutivas
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del sistema respiratorio. Pueden afectar la via
aérea, el parénquima pulmonar, la irrigacion
arterial pulmonar, el drenaje venoso pulmo-
nar, o una combinacién de ellos. 3

Estas malformaciones forman un espectro
continuo, en el que en un extremo se encuen-
tran casos con parénquima pulmonar anormal
y vascularizacién normal: malformacion ade-
nomatoidea quistica (MAQ), secuestro bronco-
pulmonar (SBP), quiste broncogénico, atresia
bronquial, enfisema lobar congénito, agenesia
pulmonar y el inusual blastoma pleuropulmo-
nar (BPP) asi como el tumor pulmonar intersti-
cial y en el otro extremo de los casos se en-
cuentran los que presentan vascularizacion
anormal y parénquima conservado
(malformacion arterio-venosa). En un punto
intermedio estdn las que presentan grados
variables de alteracién del desarrollo pulmonar
y vascular. *

Gracias a esta vision, es facil entender, que la
caracterizacion por imagen de muchas de es-
tas lesiones no es sencilla, debido a la existen-
cia de una importante superposicién patoldgi-
ca y radioldgica de las mismas.

La ultrasonografia prenatal ha incrementado el
diagnéstico de las malformaciones congénitas
broncopulmonares, y con ello ha impactado en
el tratamiento perinatal y el prondstico de es-
tas masas pulmonares fetales. * Dichas masas
han correspondido con una variedad de subti-
pos patoldgicos cuya historia natural depende
del tamafio y el trastorno fisioldgico causado

por el efecto de compresién a las estructuras
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adyacentes; en menos del 4 % ocasionan
efecto de masa con desviacion mediastinal,
hidropesia y muerte fetal. ° Las opciones de
tratamiento para las grandes masas pulmona-
res fetales incluyen en la gestacién temprana
la administracion de esteroides, la toracocen-
tesis o derivacién toracoamnidtica intrauteri-
nas y la reseccién quirdrgica fetal, y para los
fetos con masas de alto riesgo al final de la
gestaciéon el procedimiento EXIT (ex uteroin-
trapratum) ha sido propuesto. °

Algunas se presentan como sindromes clini-
cos, mientras otras sélo se consideran varia-
ciones anatémicas que no requieren trata-
miento. Se presentan como cuadros clinicos
de dificultad respiratoria en el recién nacido,
con complicaciones, o como hallazgo radioldgi-
co en el transcurso de la vida. Sin embargo,
hoy en dia un gran nimero de malformaciones
pulmonares se sospechan o diagnostican me-
diante ecografia antenatal lo que ha hecho po-
ner en duda desde algunos conceptos del
desarrollo embrioldgico hasta la conducta te-
rapéutica tanto pre como postnatal. ’

Estos trastornos son consecuencia de altera-
ciones en la embriogénesis del pulmén y las
vias respiratorias. El tipo de lesién y su histo-
logia se relacionan de manera directa con el
momento de la gestacién y el nivel del arbol
traqueo-bronquial en que se producen. Para
entender de mejor forma las distintas
malformaciones pulmonares es importante
conocer las etapas del desarrollo embrionario

normal. %38
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Las malformaciones de las vias aéreas fueron
descritas al inicio por Bartholinuis en 1687 y
en 1949 Chin y Tang son quienes hacen el pri-
mer reporte en la literatura. En 1962,
Kwittken y Reiner realizaron las primeras des-
cripciones histoldgicas, sin embargo en 1977
Stocker propuso la primera clasificacion histo-
légica correspondiente a tres tipos de presen-
tacién, ampliada a cinco en 2002, por la Ar-
med Forces Institute of Pathology (AFIP) ba-
sada en la apariencia macroscopica y micros-
copica, tamafo y epitelio de revestimiento de
los quistes. A la clasificacién histoldgica se ha
propuesto ademds criterios de clasificacion
ecograficos. °

Las MPC son poco frecuentes comparadas con
las enfermedades respiratorias adquiridas,
constituyen entre el ocho y el 18 % de todas
las malformaciones. '°La incidencia reportada
en la literatura es variable, con rangos entre
1:10 000 a 1:35 000 embarazos o de 30 a 42
casos por 100 000 habitantes, sin embargo,
algunos autores plantean que su incidencia
real es mayor. 112

La malformacion adenomatosa quistica es la
MPC mas frecuente y requiere tratamiento
quirdrgico. Su incidencia es cerca de 1 caso
por cada 25 000 a 35 000 embarazos. Repre-

senta el 95 % de todas las MPC quisticas. '3

13 informé

La European Respiratory Society
que estos defectos son infrecuentes con una
prevalencia en 0,81 por 10 000 recién nacidos
vivos seguln el registro epidemioldgico europeo

de malformaciones congénitas.
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Segln Saavedra M et al. *en Chile las MPC
son las que se presentan con mayor frecuen-
cia (95 % de los casos), con una incidencia
estimada en 3,5 por 10 000 recién nacidos
vivos. En un estudio realizado en México con
226 nacidos vivos durante tres afios se obtuvo
un 3,9 % asociado a malformaciones pulmo-
nares, de ella con hipoplasias pulmonares en
numero de cinco (55,5 %), hernias diafragma-
ticas tres (13 %) y una fistula traqueoesofagi-
ca (11,1 %). !

En Cuba en el afio de 2016 hubo 356 defun-
ciones por malformaciones congénitas, defor-
midades y anomalias cromosdmicas, de ellas
192 en el sexo masculino y 164 del sexo fe-
menino. Del total de defunciones 103 eran ni-
fios de menos de un afio y de los cuales siete
presentaron anomalias de la formacion del sis-
tema respiratorio. °

Se han establecido criterios clinicos, radioldgi-
cos e histopatoldgicos que permiten la clasifi-
cacion de la mayor parte de las malformacio-
nes pulmonares congénitas, aunque como
existen superposiciones puede resultar dificul-
tosa. Aln no hay consenso en su nomenclatu-
ra. Algunos autores evitan el uso de los térmi-
nos malformacién congénita ya que conside-
ran que son sindénimos. Otros utilizan los tér-
minos malformaciones pulmonares de toérax
de forma mas genérica.

En el pais, los estudios sobre este tema son
escasos y a veces no estan actualizados por lo
que con el desarrollo de la investigacién se

pretende hacer un resumen actualizado vy
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acercar el Pediatra al conocimiento de las dife-
rentes malformaciones congénitas pulmonares
y de las vias aéreas, a las claves para su diag-
nostico, a las posibles complicaciones y al ma-
nejo terapéutico habitual de cada una de ellas.

Debido a la infrecuencia de esta enfermedad, a
la escasa literatura nacional y a la particular
presentacion en edad escolar se realizd la revi-
sion con el objetivo de describir las malforma-
ciones bronco-pulmonares mas frecuentes en la

edad pediatrica y su nomenclatura actual.

METODOS

La busqueda de la informacién se realizd en el
periodo de dos meses (noviembre y diciembre
de 2017). A partir de la informacion obtenida
se realizd una revision bibliografica de un total
de 74 articulos publicados en las bases de da-
tos PubMed, Hinari, SciELO, Ecumed y Medline;
mediante el gestor de blsqueda y administra-
dor de referencias EndNote. De ellos se utiliza-
ron 35 citas seleccionadas para realizar la revi-
sién. Se calificaron como articulos utiles los re-
ferentes a: clasificaciones, manifestaciones cli-
nicas, mecanismos fisiopatoldgicos, métodos

diagnosticos y tratamiento.

DESARROLLO

El origen de estas malformaciones es descono-
cido, aunque se plantean cuatro mecanismos
patogénicos. De forma aislada o combinada, se
pueden producir por:

1) defectos en la separacién y diferenciacion
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del intestino primitivo anterior entre los 24-36
dias de gestacién; ¢

2) obstruccion durante la gestacidon de algun
punto de la via aérea respiratoria que conduce
al tejido distal a cambios displasicos; ’

3) alteraciones en la angiogénesis; '8

4) alteraciones genéticas que se ocupan del
desarrollo de las vias respiratorias. °

La hipotesis mas aceptada es sobre la existen-
cia de un mecanismo patogénico comun, en
concreto de una obstruccion de la via aérea
intratutero que, dependiendo de la semana de
gestacion y del grado o localizaciéon de la mis-
ma, dard lugar a una u otra malformacién. %°
La clasificacion de MPC es controversial, pues
existen diversos puntos de vista desde el cual
pueden ser abordadas. Salinas JA, 3utiliza la
embriologia como el factor principal para agru-
par estas alteraciones segln la etapa del desa-
rrollo en que se producen.

Alarza FH, 8 en su tesis doctoral, categoriza las
malformaciones de acuerdo a sus caracteristi-
cas morfoldgicas y radioldgicas, al dividirlas en
aquellas que comprometen el pulmén en su
totalidad y las que lo afectan de manera
parcial.

La clasificacion mas utilizada en la actualidad
es la de Langston C, %! que desde el punto de
vista fisiopatoldgico se basa en el tamano de
los quistes con o sin conexion vascular, tipo de
hiperplasia pulmonar y patologia tumoral cate-
goriza las malformaciones del tracto respirato-
rio en cinco tipos (atresia bronquial, malforma-
cion pulmonar congénita de la via aérea, se-

cuestro broncopulmonar extralobar, hiperinsu-
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flacion lobar congénita y quiste broncogénico)
y simplifica el problema al dividir las lesiones
quisticas en dos: (I) quistes grandes, equiva-
lente a la tipo uno de Stocker y (II) quistes
pequeios, equivalente a la tipo dos de Stocker,
similar a lo planteado en la clasificacion de Ad-
zick et al. %2 pero que en este caso estd basada
en la apariencia ecografica de las lesiones y las
diferencia en macroquisticas (>5 mm de dia-
metro mayor) o microquisticas (<5 mm) y que
ha mostrado ser util por asociarse a elementos
prondsticos. Las macroquisticas tienden a cre-
cer mas lento y asociarse a un mejor prondsti-
co, mientras que las microquisticas, que tien-
den a crecer mas rapido y se asocia con mayor
frecuencia a desviacion del mediastino, hipo-
plasia pulmonar, polihidroamnios e hidropesia
fetal, por lo que tendran peor prondstico. 1* 22
Los avances en conocimiento en cuanto al
comportamiento y sobre posicion de algunas
malformaciones influencié la aparicién de una
nueva clasificacion desarrollada por Langston
C, %! en que se incorpora ademas de las MPC,
otras malformaciones del sistema respiratorio
y el blastoma pleuropulmonar, que se muestra
a continuacion:

1.Quiste Broncogénico

2.Atresia Bronquial

¢ Aislada

e Con conexidén sistémica (secuestro intralobar)
e Con conexidn al tracto gastrointestinal

e Conexion arterial sistémica en pulmén norma
3.Quistes grandes tipo I (tipo uno de Stocker)

e Aislada
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e Con conexidon sistémica (hibrida, secuestro
intralobar)

4.Quistes pequefos tipo II (tipo dos de Sto-
cker)

¢ Aislada

e Con conexion sistémica (hibrida, secuestro
intralobar)

5.Secuestro extralobar

e Con conexién al tracto gastrointestinal

¢ Sin conexidn al tracto gastrointestinal
6.Hiperplasia pulmonar y lesiones relacionadas
e Atresia laringea

e Malformacion quistica soélida o adenomatoi-
dea (tipo tres de Stocker)

e Lébulo polialveolar

7.Hiperinsuflacién lobar congénita

8.0tras lesiones quisticas

e Quistes linfaticos, quistes digestivos, quistes
mesoteliales, quistes simples pulmonares,
blastoma pleuropulmonar tipo 1.

Esta clasificacién abarca alrededor del 90 % de
las alteraciones del desarrollo y crecimiento
broncopulmonar que se observan en la practica
clinica, pero deja fuera otras anomalias congé-
nitas menos frecuentes, como las malformacio-
nes arteriovenosas. > 14

Todas estas formas de clasificacién tienen el
inconveniente que, en la practica, se combinan
o sobreponen distintas categorias, por lo que
un enfoque desde el tipo de lesion predomi-
nante en la malformacion puede ser mas claro
y didactico. De esta forma, se pueden tener
tres grandes categorias: 3

1.Lesiones de predominio parenquimatoso.
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2.Lesiones de predominio vascular.

3.Lesiones combinadas.

Las manifestaciones clinicas varian segun la
edad, los tipos y grado de evolucién de la en-
fermedad. El 60 % de los casos son diagnosti-
cados durante el periodo neonatal; donde es
infrecuente a mayor edad, en cuyo caso puede
pasar inadvertida o presentarse como un cua-
dro de neumotdrax espontaneo o infecciones
respiratorias a repeticion. En ocasiones puede
asociarse a otras malformaciones pulmonares
como el secuestro pulmonar, o tumores. 23
Segun Alarza FH, ®son malformaciones poco
frecuentes (7-20 %), pueden encontrarse ais-
ladas o asociadas y no se asocian a factores
hereditarios, pero en ocasiones se registran
antecedentes de infecciones virales en el pri-
mer trimestre del embarazo. En cuanto a las
caracteristicas clinicas y el prondstico, las divi-
de segun el periodo en el que aparecen:
1.Periodo neonatal

2.Amenazadoras para la vida

3.Insuficiencia Respiratoria Progresiva

4 Estridor

5.Trastornos Deglutorios

6.Malformaciones cardiacas (50 %)

7.Adultos

8.Hallazgo Casual

9.Neumonias recurrentes en la misma localiza-
cion

10.Hemoptisis recurrente

A continuacion se describe la fisiopatologia,
evaluacién y manejo de las entidades morbo-

sas mas relevantes y frecuentes que vemos en
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la practica clinica.

Malformacion congénita de la via aérea
pulmonar (MCVAP)

La malformacién congénita de la via aérea pul-
monar, llamada malformacion adenomatoidea
quistica, es una anormalidad en el desarrollo
de las vias respiratorias terminales, esporadi-
ca, no relacionada con predisposicion genética,
predileccion de género, raza, edad o factores
ambientales. El término malformacién congéni-
ta de la via aérea pulmonar se introdujo por
primera vez por Stocker JT, ** en el 2002, de-
bido a que el espectro de los tipos corresponde
a caracteristicas anatdmicas y microscopicas
de la via aérea respiratoria y al hecho de que
los cambios quisticos y adenomatoideos no
estan presentes en todos los tipos.

Es una lesién de predominio parenquimatoso
consistente en una masa multiquistica benigna
de tejido pulmonar no funcional, por lo general
restringida a un lébulo pulmonar, pero a veces
mas extendida (incluso bilateral), casi siempre
con irrigacién del territorio pulmonar. 3

Segun Giubergia V, '° la MPC mas frecuente
gue requiere tratamiento quirdrgico y la mal-
formacion surge por un desarrollo embrionario
pulmonar anormal, en especifico por la deten-
cion en la fase pseudoglandular (semana siete
y 17 de gestacion), genera hiperplasia com-
pensatoria de las vias aéreas distales con re-
emplazo del parénquima pulmonar normal por
quistes, de tamafios y distribucidn variable. %
Las lesiones varian de manera amplia en ta-

mano y pueden afectar a un Iébulo entero o un
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segmento, asi como involucrar todo un pul-
mon. Pueden ser bilaterales, aunque ocurre
mas frecuente en los lébulos inferiores. El 85-
95 % de los casos ocurre en un solo Iébulo. La
definicion y clasificacion de estas lesiones
siempre ha provocado controversias. 1% 13

En 1977 Stocker JT y Drake RM, 2®clasificaron
la enfermedad de acuerdo a las caracteristicas
clinicas y patoldgicas en tipo 1, 2 y 3. Luego en
el 2002, adicionaron dos tipos a la clasificacion
original basados en el tamafio de los quistes
postnatales segun la ecografia prenatal
(lesiones macroquisticas para los quistes ma-
yores de 5 mm y microquisticas para los meno-
res de 5 mm); el probable punto de origen de
desarrollo de la malformacién a lo largo de la
via aérea y en la histologia, segun el lugar de
origen de las lesiones: tipo 0
(traqueobronquial); 1 (bronquial/bronquiolar);
2 (bronquiolar); 3 (bronquiolar/alveolar); y 4

(alveolar): > %°

e Tipo 0: se origina a partir de la traquea o te-
jido bronquial y tiene una baja incidencia (1-3
%). Los quistes son de hasta 0.5cm de diame-
tro y afectan a todos los Iébulos pulmonares.
En general son incompatibles con la vida y se
asocian con anomalias cardiacas graves. °

e Tipo I: es la mas frecuente (50-70 %) y tiene
el mejor prondstico. Presenta un quiste Unico
grande (10 cm) o multiples mayores de 2 cm.
Estd conformada por epitelio ciliado, pseudoes-
tratificado con areas de epitelio secretor cu-
bierto por tejido fibromuscular, por lo gneral
llenas de aire o moco. El tejido pulmonar adya-
cente normal estd comprimido en general por
la malformacién, que tiene el efecto de una
masa intratoracica y puede producir insuficien-
cia respiratoria en el periodo neonatal. Los sin-
tomas se presentan en los primeros meses de
vida. En ocasiones permanecen asintomaticos

hasta la edad adulta (figura 1). *

Figura 1. Malformacién congénita de la via aérea pulmonar tipo 1.

Se aprecia lébulo con un gran quiste extraido de un paciente escolar.
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e Tipo II: es el segundo grupo mas frecuente
(20-40 %). Presenta multiples quistes de 0.5 a
2 cm que semejan bronquiolos terminales cu-
biertos por epitelio ciliado, cuboidal columnar.
Afectan soélo un lobulo. Estan asociadas a age-
nesia renal, defectos cardiovasculares, hernia
diafragmatica, siringomielia, pectus y atresia de
esofago que pueden condicionar su prondstico.
La asociacién con secuestro pulmonar se obser-
va hasta en un 40 % de los casos. 1% %°

e Tipo III: 10 % de los casos. Se trata de una
masa solida que desplaza el mediastino. La his-
tologia muestra estructuras milimétricas simila-
res a bronquiolos cubiertos por epitelio ciliado,
cuboidal. El efecto de masa de este tipo de MAQ
puede causar desplazamiento del mediastino en
el feto y provocar hipoplasia pulmonar contrala-
teral e hidropesia fetal. %’

e Tipo IV: 10-15 % de los casos. A menudo son
erroneamente clasificados como de tipo I. Tiene
un origen acinar distal con grandes quistes peri-
féricos de hasta 7 cm de diametro. La causa es
poco clara y se ha propuesto como una etapa
evolutiva del blastoma pleuropulmonar tipo uno,
indistinguible en las imagenes de este tipo de
MAQ. %8

Evaluacion y diagnéstico

Existe una amplia gama de formas evolutivas
gue pueden ser graves (hidropesia fetal o hipo-
plasia pulmonar con muerte intrauterina o peri-
natal) o tan leves como lesiones asintomaticas o
inclusive resolucion espontéanea de las lesiones,
como se ha observado hasta en un 15-50 % de
los casos relacionado a un mecanismo de apop-

tosis y supresién del flujo vascular. 2%’
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La hidropesia fetal es el mayor predictor de
muerte fetal in Utero y se puede estimar el ries-
go de desarrollarlo, al calcular la relacién entre
el volumen de la lesién pulmonar dividido por el
valor de la circunferencia de la cabeza normal
para la edad gestacional: si el valor es mayor a
1,6 se considera alto riesgo para desarrollar hi-
dropesia fetal. 28

Los principales factores que indican pobre pro-
nostico incluyen compromiso pulmonar bilateral,
hidropesia fetal y otras malformaciones congé-
nitas. El prondstico de los pacientes también
depende del tipo de la lesién: la de tipo O es
considerada letal; el tipo 1 tiene el mejor pro-
nostico; el tipo 2 depende de las anormalidades
asociadas que pueden llegar a ser severas; el
tipo 3 tiene un pobre prondstico, debido a que
los quistes son grandes, generan severa hipo-
plasia pulmonar, efecto de masa con compromi-
so cardiovascular temprano o in Utero con hi-
dropesia fetal. 2° 28

En las MCVAP la radiografia de térax suele mos-
trar multiples quistes, de paredes finas llenos
de aire o con contenido. Se puede observar
también desplazamiento mediastinico y efecto
de la masa. La Tomografia Computarizada (TC)
determina el tamafo de los quistes, revela ano-
malias asociadas, define la extension anatomica
de la malformaciéon y muestra lesiones que en
las radiografias de térax o en la ecografia pue-
den no visualizarse. El diagndstico diferencial
incluye los neumatoceles, abscesos, quiste
broncogénico, secuestro pulmonar, enfisema
lobar congénito y masas del mediastino. 3

La ecografia prenatal evidencia un area multi-
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quistica en el térax. La resonancia magnética
fetal (RMF) es util en los casos en los que el
diagnéstico no es claro. ® Dentro de los diag-
nosticos diferenciales se encuentran hernia
diafragmatica congénita, fistula traqueo-
esofagica, secuestro pulmonar, quistes y tumo-
res pulmonares, enfisema/hiperinsuflacién lo-
bar congénito, agenesia pulmonar y malforma-
ciones vasculares. %°

Tratamiento

El tratamiento prenatal consiste en la adminis-
tracion de esteroides, lobectomia fetal via his-
terectomia, y shuntpleuro-amniotico para efu-
siones pleurales. En el periodo postnatal, cuan-
do el paciente se encuentra sintomatico, esta
indicada la correccidon quirdrgica, aunque es
controversial en los pacientes asintomaticos.
Dentro de las posibles justificaciones para la
cirugia profilactica durante el primer afio de
vida esta prevenir infecciones/sepsis, neumo-
téorax o malignidad, y en general tiene menos
complicaciones postoperatorias en compara-
cidon a la cirugia de urgencia. *°

Otros autores proponen el manejo expectante
del paciente hasta la aparicién de sintomas o
complicaciones, basados en la resoluciéon es-
pontanea de las lesiones hasta en un 15 % de
los pacientes. 3°

El 90 % de los individuos con MAQ estan asin-
tomaticos en el periodo neonatal. Cuando la
cirugia no se efectla de forma precoz existe el
riesgo de desarrollar infecciones pulmonares
recurrentes. Asimismo, se han reportado casos

de malignizacién (blastomas, carcinomas epi-
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dermoide o rabdomiosarcomas) por lo que an-
te la sospecha clinica deberd siempre efectuar-
se cirugia resectiva. 1°

La lobectomia se prefiere sobre la segmentec-
tomia debido a las lesiones residuales en el 15
% de los casos con esta técnica. La toracosco-
pia requiere ventilacion unipulmonar y es posi-
ble realizarla incluso en neonatos, aunque se
prefiere toracotomia en aquellos pacientes con
lesiones como enfisema alveolar, antecedente
de neumonia y atelectasias (cinco de cada seis
pacientes con antecedente de infeccion requie-
ren conversion a toracotomia). Los beneficios
de la toracoscopia son: menor estancia hospi-
talaria, diminucion del dolor postoperatorio y
mejor resultado estético comparado con la to-
racotomia convencional. %>%’

Secuestro Pulmonar (SP)

Es un sector del pulmoén no funcionante sin co-
municacion con el arbol bronquial que recibe
irrigacion de la circulacion sistémica. La causa
no ha sido aclarada. Se clasifican en intralobar
(SI) y extralobar (SE) con un radio de 3:1. Hay
una tercera forma mas rara, llamada MPC del
intestino anterior en el que un pulmdén anormal
esta conectado al tracto gastrointestinal. El SI
presenta tejido pulmonar andmalo integrado al
resto del pulmdén normal con el que comparte
revestimiento pleural visceral. El drenaje veno-
so es hacia las venas pulmonares o un colector
venoso. Se localiza en los segmentos basales
de los lébulos inferiores, de manera especial en
el izquierdo (80 %) en estrecha proximidad al

surco costofrénico. En el SE (o lI6bulo supernu-
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merario) el parénquima pulmonar anormal esta

separado del tejido pulmonar normal por un

revestimiento pleural propio (figura 2). > 3!

Figura 2. Representacion grafica de los tipos de secuestro pulmonar
{1: Intralobar; 2: Extralobar).

Evaluacion y diagnéstico

En el secuestro extralobar se observan bron-
qguios y bronquiolos irregulares y alvéolos y va-
sos linfaticos subpleurales dilatados, la mayo-
ria de los casos son detectados en la infancia,
es cuatro veces mas frecuente en el género
masculino. La sintomatologia mas frecuente es
la tos crénica y neumonias a repeticién. El SI
presenta multiples quistes de diversos tamanos
con parénquima pulmonar con tejido inflama-
torio y fibrosis con vestigios de bronquios y los
bronquiolos.

En un alto porcentaje se asocian a MAQ. Mas
del 50 % de los SI se diagnhostican en la ado-
lescencia. Los pacientes pueden desarrollar
neumonia recurrente y hemoptisis o permane-
cer asintomaticos y ser diagnosticado de forma
incidental. 3*En el periodo prenatal suele ser
dificil diagnosticar el SE por ecografia porque
se confunde con un pulmén normal porque los
tejidos tienen caracteristicas similares. El SI
puede ser diagnosticado de manera errdnea

como MAQ. La resonancia nuclear magnética
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(RNM) prenatal clarifica el diagndstico. °

La radiografia de térax muestra imagenes de
condensacién triangular persistente en una de
las bases que se confirma con una angiotomo-
grafia donde se pone de manifiesto el vaso
anémalo asi como eventuales malformaciones
asociadas. 3

Tratamiento

La resolucion en ambos tipos de secuestro es
siempre quirurgica, incluso en los casos asinto-
maticos por el riesgo de complicaciones poste-
riores, al realizar una segmentomia o lobecto-
mia a cielo abierto o toracoscopica. Algunos
grupos consideran la embolizacién arterial co-
mo una alternativa que permite la reduccién
del tamafio de la lesion, para una eventual ex-
tirpacion posterior. La resoluciéon de ambos se-
cuestros es siempre quirdrgica. En algunos ca-
sos la cirugia puede efectuarse embolizacion

del vaso anémalo. 3!
Enfisema Lobar Congénito (ELC)
Es una MPC rara de predominio parenquimato-

so. Su incidencia es de 1: 20 000 a
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1: 30 000 nacimientos. Se trata de una sobre-
distensiéon de uno o mas Iébulos pulmonares. El
I6bulo hiperinsuflado comprime estructuras ad-
yacentes a medida que se distiende. Su origen
se encuentra en un estrechamiento bronquial

intrinseco o extrinseco que lleva a atrapamien-

to aéreo. Las causas principales son la deficien-
cia del desarrollo del cartilago bronquial (25 %)
y la obstruccion bronquial de tipo valvular por
lo general causada por estenosis bronquial idio-

patica (25 %) (figura 3). 32

Figura 3. Radiografia donde se sefiala enfisema pulmonar congénito.

Evaluacion y diagnéstico

La edad de diagndstico depende de la severi-
dad de los sintomas respiratorios. Un tercio de
los pacientes presenta sintomas durante el pri-
mer mes de vida y un 50 % después de los
seis meses de vida. Un pequeio porcentaje
puede permanecer asintomatico durante anos.
Se puede observar dificultad respiratoria seve-
ra y progresiva a medida que se distiende el
I6bulo. ' Desde el primer hasta el octavo mes
de vida se puede presentar tos, taquipnea, si-
bilancias recurrentes y cianosis con el llanto
con asimetria toracica e hipersonoridad y a
partir de los tres afios episodios de obstruccion
bronquial recurrente o constituir un hallazgo
radiolégico. Hasta un 10 % de los casos pre-
sentan malformaciones cardiacas asociadas. '°

En las radiografias de torax se observa hiperin-

suflacion del I6bulo con menor trama pulmonar
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acompafiada de hernia pulmonar a través de la
linea media y desplazamiento del mediastino
con atelectasia del Ié6bulo remanente. La venti-
lacién/perfusién pulmonar permite determinar
si el problema estd en el lI6bulo distendido o si
se encuentra en el pulmodn contralateral. El
diagnostico diferencial se realiza con el neumo-
torax, neumatoceles, hipoplasia pulmonar y
con el enfisema adquirido. 32

En el periodo prenatal, el ELC se puede diag-
nosticar mediante una ecografia. Se han repor-
tado casos con reduccion de volumen esponta-
neo y resolucion intradtero. El I6bulo afectado
puede aparecer opacificado de manera inicial
debido a la retencién de liquido amniético. 28
La histologia del ELC muestra dilatacion alveo-
lar leve, sin malformacion o destruccidon de los
septos alveolares. En algunos casos el niumero
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de alvéolos puede aumentar (pulmdn o ldbulo
hiperplasico). 33

Tratamiento

La lobectomia por toracotomia o toracoscopia
es el tratamiento de eleccién para los pacien-
tes sintomaticos, se programa de manera
electiva en aquellos con sintomas minimos o
asintomaticos. La evolucidén postquirdrgica es
en general favorable y no presenta mayores
secuelas y la pérdida de volumen pulmonar es
compensada de forma progresiva con el sobre-

crecimiento del tejido remanente, llegando a

tener una funcién normal a largo plazo. **

A

Quiste Broncogénico (QB)

Lesion de predominio parenquimatoso que
surge a partir de la gemacion aberrante del
diverticulo traqueal del intestino anterior en
desarrollo, que resulta en una ramificacion tra-
queobronquial anormal. Es wuna formacion
quistica unilocular, redondeada de entre dos y
10 cm en relacién con el arbol traqueobron-
quial. Poseen una delgada pared de epitelio
pseudoestratificado ciliado con contenido mu-
coide que puede contener glandulas bronquia-

les, musculo liso y cartilago (figura 4).

Figura 4. Cortes axial (A), coronal en ventana de pulmén (B) y corte coronal en ventana de

mediastino (C), para demostrar la coexistencia de una lesion quistica posterior al bronquio

principal derecho, correspondiente a un quiste broncogénico.

De acuerdo a su localizaciéon se clasifican como
intrapulmonares o mediastinales. Su ubicacidn
mas frecuente es a nivel mediastinico (cercano
a la carina 50 %), pero pueden encontrarse en
medio de cualquier zona de parénquima pul-
monar o incluso subpleurales. & 13

Evaluacion y diagnéstico

En la mayor parte de los recién nacidos porta-
dores no existen sintomas, puede aparecer
con posterioridad sintomas de compresién de
la via aérea o infecciones recurrentes cuando

presentan comunicacién con la via aérea. Sue-

len ser asintomaticos, es un hallazgo casual en
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la radiografia de térax o presentar sintomas de
compresion de la via aérea o infecciones recu-
rrentes cuando tiene comunicacion con la via
aérea. 1°

La radiografia de térax muestra una imagen
redondeada de bordes definidos con contenido
aéreo o soélido seglin tenga comunicaciéon con
la via aérea. Los quistes ubicados entre el eso6-
fago y la trdquea evidencian un desplazamien-
to posterior del eséfago y anterior de la tra-
quea. En el diagnostico diferencial deben des-
cartarse MAQ, quiste hidatidico, quiste simple
y abscesos pulmonares.

160



Tratamiento

La reseccién quirdrgica del quiste por toracoto-
mia amplia o videotoracoscopia es el trata-
miento de elecciéon, o de forma eventual la lo-
bectomia, si el quiste es intrapulmonar. Una
vez extirpado, permite una buena expansidn
del parénquima pulmonar adyacente y la recu-
peracion completa de la funcién pulmonar.
También se describe como procedimiento tem-
poral o paliativo la aspiracion mediastinal,
transparietal o transbronquial del quiste cuan-
do los pacientes tienen alguna contraindicacién
para la cirugia. 3

Métodos diagnésticos de las MPC

El diagnodstico y seguimiento de las malforma-
ciones bronco-pulmonares, se realiza con dife-
rentes pruebas de imagen por lo que el image-
nélogo debe seleccionar la mas adecuada se-
gun la edad del paciente y la que mayor infor-
macion aporte. ’

Diagnostico Prenatal

Ecografia

En la actualidad, gran parte de los diagnosticos
de estas malformaciones se realizan ya a las
20-22 semanas de gestacién, gracias a la eco-
grafia prenatal como parte del estudio del em-
barazo. No sélo es una herramienta diagnodsti-
ca muy valiosa, sino que también es util en el
seguimiento y evolucién de las anomalias has-
ta el momento del parto. ’

Las imagenes detectadas en las ecografias han
de definirse de forma correcta, con los térmi-
nos hiperecogénico, para describir las image-
nes soélidas como el secuestro pulmonar, hi-

poecdico o quistico, como la malformacion ade-
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nomatoidea quistica, o lesiones mixtas. Es muy
importante también medir su tamafio y realizar
nuevas ecografias, cada dos o tres semanas,
para comprobar si existe crecimiento, estabili-
dad o involucién de la misma. En el caso de
que las malformaciones sean de gran tamafio o
que impidan el desarrollo normal del pulmon,
es posible realizar cirugia fetal. **

Para evidenciar la existencia de vasos aberran-
tes sistémicos, propios de los secuestros pul-
monares, se recomienda realizar una ecografia
Doppler. ’

Resonancia nuclear magnética

A pesar de que la ecografia prenatal es la téc-
nica de eleccidon para el diagndstico y manejo
del feto con malformaciones congénitas bron-
copulmonares, la RNM juega un gran papel en
el abordaje de estas lesiones. Mediante esta
técnica, que es capaz de realizar secuencias
ultrarrapidas poco sensibles al movimiento, es
posible localizar y describir con mas precision
la lesiéon pulmonar a estudio, ademas de no
emitir radiacion ionizante. *°

Diagnodstico Postnatal

Radiografia de térax

Es la primera prueba de imagen a realizar tras
el nacimiento. Es posible que pueda haber sig-
nos radiolégicos que confirmen la existencia de
la lesidon o encontrarse con una radiografia nor-
mal, en cuyo caso no descartaria de manera
total su presencia. Esta deberia hacerse en las
primeras 24-48 horas de vida que, sumado a la
clinica del paciente, deberia ser orientativa en
cuanto a la actitud a seguir. Cada una de las

malformaciones congénitas pueden presentar
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unos signos guias en la radiografia simple que
ayudaran a enfocar el tipo de malformacion
(aumento de densidad focal, zona quistica o
solida pulmonar o mediastinica, aireacion anor-
mal, alteracion vascular o asimetria toracica),
aunque, como ya se ha advertido en muchas
ocasiones ésta suele ser normal. 3% 35
Tomografia Axial Computarizada (TAC)

Se debe hacer dentro de los dos primeros me-
ses de vida unos cortes de alta resolucién con
poca radiacion para confirmar la existencia o
involucion de la malformaciéon. Una vez diag-
nosticada y siempre que la situacion clinica del
paciente lo permita, se realizarian nuevos cor-
tes de TAC con contraste intravenoso
(angiografia-TAC) en torno a los seis meses de
edad; ya que, esto nos acercaria al diagndstico
de las lesiones con vasos sanguineos de irriga-
cién y drenaje. ’

RNM y angiografia-RNM

Util para malformaciones vasculares mediasti-

nicas, pulmonares o de la pared toracica. 7" 3*

CONCLUSIONES

Las malformaciones broncopulmonares son po-
co frecuentes, pero son causa importante de
morbimortalidad en nifios. Las variaciones en
la nomenclatura y la multiplicidad de clasifica-
ciones han impedido realizar un adecuado re-
gistro de estas, establecer pronodsticos y eva-
luar la efectividad de distintas conductas diag-
nosticas y terapéuticas.

Las mas frecuentes en la edad pediatrica son:

malformaciones de las vias aéreas bajas, enfi-
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sema lobar congénito, secuestro pulmonar in-
tralobar y quiste broncogénico. EIl método de
imagen de eleccion es la Tomografia Axial
Computarizada, que deberia realizarse siempre
gue sea posible con contraste intravenoso, ya
que es fundamental conocer su aporte

vascular.
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