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INTRODUCCION

En el curso del desarrollo pulmonar fetal pueden llegar a
presgsntarse una gran variedad de malformaclones broncopulmona-
res como resultado de Interacciones anormales entre el meso-
darmo embrionario y los componentes pulmonares endodérmicos.
Con el transcurso del tiempo se ha obtenido un mejor entendi-
miento do estas anomalias del desarrollo, pero aon existe
controverala en cuanto a la clasificacion de alguna de esatas
lesiones, El reconocimiento clinico de estas anomalias poco
frecuentes, e3 muy importante dadoe que su prescntacién puede
ser grave y con riesgo de muerte en el recién nacido. (1)

Las malformaciones congénitas pulmonares son alteraciones
que se observan con poca frecuencla en la practica pediatrica.
La agenesia, hipoplaslia y cl secuestro pulmonar, asf como la
malformacion adenomatoidea quistica y el enfisema lobar congé-
nito son las entidades que se pueden encontrar con mayor
regularidad dentro de este grupo de anormalidades. (2}

Las particularidades clinicas de estas patologlas pueden
ser muy variadas, condicionando en ocasiones, omlslon 6 confu-
816n diagnéstica, y por consigulente retraso en el manejo
integral del pacliente. (3)

El pronéstico vy evolucidn del niffo que tiene una malforma-
cidn congénita pulmonar puede tener muchas variantes. Lo ante-
rior dependerad de la gravedad de la alteraclon, asi como del
tipo de tratamiento que se establezca en cada caso. (4)

Por lo anterior, en el presente estudio se analizaran los
puntos mas importantes de cada una de estas patologlas, asil
como las caracteristicas clinicas, manejo y evolucidn de los
casos vistos en nuestra Institucidn.



GENERALIDADES

La agenesia pulmonar puede definirse como la ausencla total
del parénquima pulmonar, de su estructura vascular y del
bronqulo correspondiente més alla de su bifurcaci6n primaria.
Esta enfermedad fué descrita por primera vez en 1673 por De
Pozze, quien la descubrid accidentalmente durante la autopsia
de una paciente adulto, Munchmeler diagnosticd clinicamente
por primera vez, la agenesia pulmonar unilateral en 1885, (3)
Se asocia {frecuentemente a otras anomallias congénitas, sin
embargo puede ser la Gnica malformacidn presente en un pacien-
te. (4)

La hipoplasia pulmonar es una alteracidn caracterizada por
la presencia de parénquima pulmonar poco desarreollade con un
bronquio y arteria pulmonar igualmente rudimentarios. (5,6)
Oyamada, en 1953 hizo 1la primera descripcidn de los casos
hasta entonces exlstentes. Estos 1inclufan 38 casos de los
cuales solo 13 se dlagnosticaron en vida. (28)

El secuestro pulmonar es una malformacién congénlta rara,
caracterizada por la presencia de tejido pulmonar no funclonal
que no tlene comunicacldn con el 4rbol bronquial normal, Y que
recibe sangre de una arteria sistémica andtmala, en vez de
hacerlio de una rama de la arteria pulmonar. En 1946, Pryce
acufio el término de secuestro pulmonar para describir las
caracteristicas anat6tmicas de la patologia. (7.,23)

La malformaciédn adenomatoldea quistica es considerada como
una alteraclon del parénquima pulmonar caracterizado por 1la
proliferacidn anormal de los bronquiolos con falta de fusién
con el mesénquima alveolar. El primer caso reportado de un
quiste pulmonar congénito data de 1769 por Morgagni, vy el
primer intento de clasificacién de este tipo de padecimientos,
se debe a Crawitz en 1880.En 1937 Chin y Tang hicleron la
primera descripcibn de la malformacidén adenomatoldea quistica
comc tal entidad. Cross en 1946 hizo la primera neumonectomia
en un nific de tres semanas de vida con enfermedad quistica
congénita. (8,35)

El enfisema lobar congénito es el resultado de una obstruc-
cion congéenita de tipo valvular de un bronquio lobar 6 segmen-
tario., Lo anterior condiciona el agrandamiento enflsematoso
de un 16bulo & segmento. El primer caso reportado data de 1938
por Shafir, wmencionaddose como causa de la patologia altera-
clones del cartilago bronquial. (9,29)



EMBRIOLOCIA

El desarrollo  enbriolodplico del aparato respiratorlo, es un
proceac dinamico, nanifestado por una serle de camblos anato-
micos que se inician desde la semana 16 de gestacidn, cuando
principia 1a formacién de las vias aéreas y de sus ramifica-
ciones para llegar al desarrollo de las unidades pulmonares
distales y su irrigacion en la vida postnatal. Es hasta los
8 aiios cuando la multiplicacidn alveclar se completa, conside-
randosc en este momento €] aparato respiratorio, anatomica Yy
funclonalmente similar al de un adulto. (11)

El conocliniento de la embriogénesis del aparato resplrato-
rioc, es esencial para comprender lasg caracteristicas de las
malformaciones congénitas pulmonares.

Cuando el embridén tiene tres semanas de vida, aparece
inicialmente el primordio respilratorio en forma de una evagi-
nacldn del endodermo, desde la pared ventral del 1intestino

anterior. Por tal razé6n, el aparato respiratorio tlene un
origen endodérmico. A las 4 semanas un tabique separa el
intestino anterior en una porcién ventral que es el primordioc
respiratorio, y otra dorsal, que es el esdfago. A las 5

semanas, el creclmiento del primordio respiratorico en sentido
inferior, ha f{formado 1la traquea y 1las yemas pulmonares,
Después, la yema del pulmdn derecho se divide en tres bron-
quios principales y la del 1zquilerdo en dos. Los bronquios
principales se dividen repetidamente hasta 17 subdivisiones.
El mesodermo que rodea el arbol bronquial se diferencia en
cartilago, tejido muscular y vasos sanguineos. En el 70 mes
del desarrcllo, el extremo distal del bronquiolo terminal se
amplia en la forma de alveolos, recublertos de células de
epitelio plano de origen endodérmico, mismas que estan en
intimo contacto con la pared endotelial de 1los capllares
vecinos. También existen capilares y alveolos suficlentes
para permitir la supervivencia de los prematuros.

La evaginaci®tn respiratoria proveniente del intestino
anterior primitivo, recibe inicilalmente ramas del plexo es-
placnico que derivan de las aortas dorsales y sus venas llevan
sangre al plexo venoso cardinal. Al crecer el pulmdbn, las
conexiones vasculares, esplacnica y cardinal, poco a poco se
establecen, con ramas de los sextos arcos embrionarios desti-
nados a ser las arterias pulmonares; las venas desembocan
directamente en el corazdn,

Una vez gue se encuentra en la vida extrauterina, la circu-
lacién colateral bronquial es el uUnico resto del lecho vascu-
lar original de todo el pulmon. La interferencia en el desa~
rrollo de la yema pulmonar 6 los camblos pulmonares, ocasionan
una gran diversidad de malformaciones broncopulmonares, (1i2)
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Los defectos en el desarrollo de la yema pulmonar, pueden
dar lugar a patologias tales como 1a agenesia pulmonar, hipo-
plasia, secuestro, malformacion  adenomatoidea quistica 6
enfisema lobar congéenito. (2) El tipo de malformaciones aso-
ciadas, sugleren alteracicnes en el desarrollo embrioldgico
alrededor de 1la 4a semana de gestaciédn, cuando se encuentra en
desarrollo la yema pulmonar. (13)

El pulmdn fetal en desarrollo pasa por varias etapas que
tienen caracteristicas anattmicas especificas: glandular (5-17
semanas), canalicular (13-25 gemanas), Yy alveolar (24 semanas
hasta los 8 afios de edad),

El wmedio intrauterino debe proveer clertos factores para
que estas etapas sucedan sin alteraciones. Entre ellos se
encuentran, el volumen de liquido amnidtico, volGmenes intra y
extratoracico capaces de permitir una adecuada expansitn
pulmonar. Cuando unc 6 varios de estos factores no estéd
presente, ol resultado ea una gama de alteraciones que van
desde enfermedad pulmonar minima hasta aquellas que son incom-
patibles con la vida.

Cuando en forma prenatal se llega a detectar la presencia
de derrame pleural, se debe de pensar en la posibilidad de
que dicho producto al nacer lleva conaigo alguna malformacidbn
pulmonar como las ya menclonadas. (14)

Una alteracidn del desarrollo embrionaric de la yema pulmo-
nar puede dar como resultado una masa de parénquima pulmonar
no funcional con las caracteristicas anatodmicas de un secues-
tro pulmonar. (36}

Si las vyemas bronquiales y el mesénquima alveolar no se
unen durante las semanas 16 a 20 de 1la gestacidn, ocurriré
crecimiento no controlado de los bronquiolos, en especial de
las ramas terminales, lo que dara como resultado la malforma-
cioén adenomatoidea quistica. Se deaarrollan asi, conductos
alveolares y sacos aéreos no comunicantes a partir del wesén-
quima circundante, que contribuiran al componente alveolar de
esta anomalia congénita. A causa de la variacion en la canti-
dad de componentes de bronquiolos y alveolos dentro de la
lesién, esta puede variar entre una alteracldn de tipo s6lido
sin quistes y otra mixta con componente s06lido y Guiatico
dentro del pulmdn. (15)

Desde la cuarta semana de gestaclén, cuando se encuentra en
desarrollo Ia yema pulmonar, puede presentarse una alteracion
en el desarrollo del &rbol traqueobronquial, y llevar a una
falla en 1la formacitn del cartilage bronquial, originando
posteriormente ol enfisema lobar congénito. (25)



HISTOPATOLOGIA

Las arterias preceinares siguen el desarrollo de las vias
aéreas, ¥ 1los vascs Intracinares el de 1los alveolos. En la
hipoplasia pulmopar existe una disminucion en el nOmero vy
densidad de las arterlas preacinares asi como de la extension
del m0sculo de las arterias acilnares. Todos estos factores
disminuyen el diametro de las arterlas pulmonares, Yy en vista
de que la resistencta al flujo en el arbol arterial pulmonar
eatd determinado por la Iinversa del producto de dos veces la
cuarta potencia del radio de 1las arterias pulmonares, un
pequefie camblo en el diametro arterjial puede generar efectos
fisiolépicos deletereos en los pacientes con hipoplasia pulmo-
nar. (156)

Los estudios hlatopatoldgicos de paclentes con hipoplasia
pulmonar pueden demostrar anormalidades en los alveolos,
glandulas submucosas y vasos pulmonares, en cuanto a su dis-
tribucién, tamaflo y nimero, (2)

Los pulmones hipoplasicos fetales tlenen menos sacos alveo-
lares grandes, disminuciodn de 1a proporcitn de volumen de
tejido parenquimatoso ¥y arcos septales, asi como menor area de
asuperficle disponible para el intercambio gaseoso. (17)

En estudios de microscopia electrénica se han encontrado
células cilliadas anormales, asi como distribucidn anormal de
las mismas en pulmones hilpoplésicos. Estos cilios son anor-
malmente cortos e incurvados, y algunos fusionados ¢ disminui-
dos en nlimero. Estos, pueden tener un papel en la patogénesis
del pulmdn hipoplasico. (18)

En los casos de secuestro pulmonar, el anilisis de los
segmentos ha demostrado que sus arterlas aberrantes presentan
cambios ateroescleroticos, lo que las hace friables a pesar de
ser de tipo elastico. El riego sanguineo hacia la malforma-
cién puede ser mGltiple hasta en 15% de 1los casos. Cuvando la
arteria aberrante tiene mencs de 3 mm de diametro, la regla
mas que la excepcion seran los vasos miltiples hacia el se-
cuestro. (15)

Kvittken y Reiner en 1962 resumieron los crilterios micros-
cbpicos que utllizaron para definir la malformacidn adenoma-
toidsa quistica congénita: 1) incremento adenomatoideoc en las
estructuras respiratorias terminales que forman quistes con
comunicacioén mitua de diverso tamafio, recublertos de epitello
cilindrico pseudoestratificado cGbico 6 ciliado. 2) formacidn
polipoide de la mucosa, con tejido elastico en mayor cantidad
en diversas =zonas de la pared del quiste, por debajo del
epitelio de tipo bronquial, 3) augencia de lamina cartilagil-
nogsa, excepto como componente de bronquios normales atrapados.
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4) células mucdgenas como parte del recubrimiento de 1los
quistes 6 como glandulas dentro de estructuras alveoliformes.
5) ausencia de inflamacién,

La malformaciétn adenomatoldea quistica, recibe sangre
arterial y posee drenaje venoso, por la arteria y venas pulmo-
nares del 16&bulo afectado. Raraa veces aparece una arteria
anbtmala. (7)

En los casos de enfisema lobar congénito, se puede observar
que no hay cartilagos bronquiales, & que si los hay son hipo-
plasicos, en forma de arafla 6 flacidos en mas de 2/3 de los
casos. El analisis bloquimico descubre una deficiencia de
hialuronidato y condroitinsulfato. Algunos han postulado que
pueden existir depdsitos anormales de coldgena y tejido elas-
tico deficlente dentro de la pared alveolar,que puade ser el
resultado de una hiperplasia alveolar ¢ de un 1l6bulo polial-
veclar. Un tercio de los casos se asocla a eate (ltimo. El
namero de ramas bronquiales es normal, pero cada acino contie-
ne un nimero aumentado de alveolos, y en algunas 8reas estos
estan sobredistendidos. Las arterias son normales en nimero,
tamano y grosor, sin embargo en las zonas enfisemstosas estan
disminuidas en su distribuciéon. (15,19)



FACTORES GENETICOS

Existen algunos ryeportes de agenesia pulmonar con inciden-
cia familiar, asi como algunos con anormalidades del brazo
corto del cromosoma 2, 1o que suglere la posibilidad de anor-
malidad cromosdOmica basica en esta patologia. (20)

En un estudio de 4 pacientes con agenesia pulmonar se
encontrd como antecedente la consanguinidad considerandosec
como probable herencia autosomica recesiva. (13)

No existe evidencia reportada de alteraclones de tipo
hereditarioc que condiclonen alteraciones como la malformacioOn
adenomatoldea quistica y el enflsema lobar congénito.



INCIDENCIA

Se desconoce 1la Incldencia real de la agenesis pulmonar en
nuestro medio. Sin embargo, existen diversos reportes en los
cuales se ha mencionado una prevalencla de la enfermedad de
0. O0034% en una admisidon hospltalaria general. {13} Otras
cifras reportadas van desde 1 de cada 10,000 ingresos a un

hospital general a 1 de cada 10-15,060 autopsias realizadas,
(21)

El 50X de los paclentes con agenesia pulmonar tienen anor-
malidades asocladas, y de estas 1338 del grupo VACTERL (V=ver-
tebrales, A=anorrectales, C~cardiacas, TE-traquecesofagicas,
R=radiales, L=limbs o extremidades), 8e encuentran con mayor
frecuencia, {223y

Se ha establecido qua no existe predominio de sexo en forma
significativa en la agenaia pulmonar. Esta alteraciétn se ha
encontrado con mayor frecuencia en €1 lado izquierdo. (13)

Para 1966, el total de casos reportados de agenesia e hipo-
plasia pulmonar en la 1literstura mundial fu& de 160, sin
haberse encontrado algln caso de afeccidn bilateral hasta el
reportado en ese afio por primera ocasién. (6)

En 1l0s casos de secuestro pulmonar se puede establecer, gque
el 92% son mujeres y 2/3 parteaz de los mlamos se detectan
antes del aflo de edad. En el 90X de los casos la malformacidn
se encuentra en la parte posterior del surco costofrénico iz-
quierdo junto al esbfago. {(15)

En otro estudio, el 42% de los nifjos reportados con sata
patologla tenian menocs de un mes de edad, 24% entre un mex y
up afio  y 34X mayores del atic dJde vida. El segmento basal
posterior del 16bulo inferior izquierdo es el sitio mis comin
para las lesiones intralobarea. (23)

En el caso de la malformacidn adenomatoides quistica pulmo-
nar no hay predisposicidn de alguno de los sexcs. Estin afec-
tados por igual el pulmbn derecho e izquierda. Las afecciones
de tipo bilateral son muy raras. 51 la malformacidn es muy
grande puede coexistir con hipoplasia pulmonar. {1%5)

El enfisema lobar congénito afecta a los varones tres veces
mas que & las niffas. La mayoria de los casos son detectados
antes del afio de edad. La frecuencla de afeccién lobar es la
sigulente: 10bulo superior izgulerdo 42%, medioc derecho 38%,

superior derecho 21X, ¥y los inferlores derecho @ 1izquierdo
menos del Ix. (19)



ETIOLOGIA

Se han implicado factores de tipo genético, ambiental,
mecanicos, teratogénicos y otros mas en la agenesla pulmonar.
17)

Mediante estudios clinicos y experimentales se ha corrobo-
rado que el desarrollo pulmonar durante la gestacidn requiere
la existencia de volumenes especificos de liquido amnittico.
Asi, en recien nacidos de madres con embarazo complicado por
oligohidramnios frecuentemente tienen hipoplasia pulmonar
grave, que puede ocasionar 1la muerte en el pericdo neonatal
inmediato.

En teoria, el oligohidramnios genera una cavidad uterina
pequefia que condiciona anormalidades en el crecimiento y
desarrollo del feto, El torax fetal, disminuido en tamafio,
restringe el crecimiento pulmonar normal. (30)

En estudios experimentales con conejos se logrd demostrar
que el efecto compresivo del olipgohidramnios sobre @l feto en
desarrollio ocasiona alteraclones en su desarrollo pulmonar.
Lo anterilor se ha reproducido al crear una obstruccidn urina-
ria congénita o un escape del liquido amnidtico en <forma
créonica a la cavidad abdominal materna. (30}

Los factores fisicos relacionados con 1a génesis de la
hipoplasia pulmonar incluyen compresidn pulmonar intratoraci-
ca, disminucién del 1liquido amnibdtico y alveolar, asi como
ausencia de movimientoa respiratorios fetales. Ejemplo de lo
anterior lo constituye la hipoplasia pulmonar asoclada a la
hernia diafragmatica copgénita. En algunos estudios experil-
mentales se ha concluido que una masa abdominal f{fetal no
produce i1independientemente hipoplasia pulmonar, posiblemente
debldo a que el efecto de masa se resuelve por distensidn de
la pared abdominal, vy no con elevaclén del diafragma. La
hipoplasia pulmonar que se presenta en la obstruccidn vesical
se debe més blen al oligohldramnlos asociado y no al efecto de
masa de las vias urinarias dilatadas. La descompresion prena-
tal de una masa abdominal 6 de 1las vias urinarias dilatadas no
estd indicado para prevenir 1a hipoplasia pulmonar en caso de
no existir oligohidramnios. (31)

De acuerdo a observaciones vy seguimlento prenatal de pa-
cientes con oligohidramnpios, se concluye que 1la hipoplasia
pulmonar asociada a3 estos casos, no es el resultado directo de
ausencia de movimientos respiratorios fetales, {32,33)



La presencia de derrame pleural en el feto, se asocia a una
alta 1incidencla de merbimortalidad, por su relacidn frecuente
con hipoplasia pulmonar. (14)

Se ha demostrado experimentalmente que el tabaquismo duran-
te el embarazo genera retraso en el crecimlento fetal e hipo-
plasia pulmonar; observaciones que de ser aplicables en huma-
nos podria definir que el crecimiento pulmonar disminuido en
nifios de madres fumadoras puede iniclarse prenatalmente. (17)

Una alteraciotn en el desarrollo embrioldgico del parénquima
pulmonar es la condicionante de la mayoria de 1los casos de
malformacidén adenomatoldea quistica pulmonar. Se establece un
crecimiento desordenado y excesivo de los bronquiolos c¢On una
disposiciOn especial del parénguima pulmonar anémalo. (N

En el caso del enfisema lobar congénito, se considera que
la alteracldn es resultante de la obstruccién parcial de 1las
vias respiratorias a causa de un apoyo cartilaginoso anormal
de la pared bronquial. La obtruccidn puede ser de tipo in-
trinseca (observada en el 35% de los casos) 6 extrinseca con
origen diverso. (19)
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CLASIFICACIONES

AGENESIA F HIPOPLASIA PULMONAR

Para el estudio de la agenesias e hipoplasia pulmonar
Schneider y Schualbe desarrollaron la sigulente clasificacilon:
(2,13, 28}

Grupo A: Agenesia pulmonar-ausencia completa de pulmon,
brongquio y arterla pulmonar.

Grupo B: Aplasla pulmonar-ausencia de pulmdn -y arterila
pulmonar, con bronquioc rudimentario.

Crupo C: Hipoplasia pulmonar-pulmdn hipoplasico con arteria
pulmonar y bronquic ipsilateral hipodesarrollados.
Se han descrito dos tipos de hipoplaala pulmeonar: (11)

Primaria. -afecta al pulmSn en su desarrollo embrionario
ain una causa especifica condicionante.

Secundaria. -existe una causa predisponente para el desarro
llc de 1a hipoplasia. (oligohidramnios, ruptura
prematura de membranas, derrame pleural, hernia
diafragmatica congénita).

SECUESTRO PULMONAR.

Desde el punto de vista anatémico,los secuestros pulmonares
se dividen en:

EXTRALOBARES . - El tejido pulmonar secuestrado esta
revestido por su propia pleura visceral
independiente.

INTRALOBARES . - El tejido pulmonar anormal se incorpora

dentro de la pleura visceral normal.

11



MALFORMACION ADENOMATOIDEA QUISTICA PULMONAR.

Stocker y colaboradores clasificaron a estas malformacio-
nes,en tres clases patologicas:

TIPC 1I. -Incluye quistes multiples grandes o un quiste
grande principal m4s otros pequeiios. Es la forma
mas comin (50% de los casos).

TIPO 1I.-~Malformacién adenomatoidea quistica congénita con
quistes mGltiples generalmente no mayores de 1.2
cm de diametro. Se presenta en el 40% de los
pacientes, Es la forma que se puede acompaflar de
malformaciones de otro tipo.

TIPO IT1.-El area afectada contiene mGltiples quistes
pequefios apenas separados entre sl, manifesténdose
como una masa firme con los quistes apenas
perceptibles macroscopicamente. (29)

12



ANOMALIAS ASOCIADAS

La mayoria de los casog de agenesia pulmonar reportados
tiene asocliadas maliormaciones del sistema cardiovascular,
musculoesquelitico 6 gastrointestinales. Con menor frecuencia
se han encontrade afecciones genitourinarias y del sistema
nervioso central, (13,20)

Entre los defectos cardiovasculares encontrados esta la
comunicacién interauricular, persistencia del conducte arte-
rioss, comunlcacion interventriculor, conexidn anémala total
de venas pulmonares a cava superior e insuficiencia tricuspi-
dea. (3,13

Las malformaciones oOseas asocladas incluyen alteraciones
del carpo, ciObito, ausencia del radio, alteraciones vertebra-
les & costalesa y de las falanges. (13)

El ano imperforado, la fistula tragueocesofagica y diver-
ticulo de Meckel también pueden presentarse en los casos de
agenesia pulmonar, (3

La atresia esofégica con fistula traqueocesofégica distal
(tipo III) con agenesia pulmonar, es una asociaciédn muy rara y
con alto riesgo de mortalidad. Fue descrita por primera vez
en 1929 ¥ en 1987 solc habia 13 casos reportados. Solo existe
un caso de scbrevida hasta los 24 meses. (22,24)

La hipoplasia pulmonar, asociada a hernia diafragmitica y
ectopla renal se ha encontrado en menos del 0. 01X de los
casos de autopsia. (25)

En 1974, Pefla y Shokelir describieron un sindrome letal que
comprende anomalias faclales, camptodactilia, anquilosis
méltiple e hipoplasia pulmonar. Hasta 1985 se habian reporta-—
do 31 casos. (26)

El sindrome de 1la cimitarra consiste en 1la presencia de
conexitn andmala total 6 parcial de las venas pulmonares a la
vena cava inferior asociada a hipoplasia pulmonar, hemlvérte-
bras y asimetria voracica. (27}

En 1los casos de secuestro pulmonar extralobar las anomalias
coexistentes son frecuentes, econtrindose en el 15-40% cuando
menos una anomalia asociada, La hernia diafragmitica congéni-
ta es la mas comin, Puede acompafiarse de pectun scavatum,
defectos pericardicoa, fistulas arteriovenosas pulmonares,
anomalias vertebrales, dextrocardia y quistes pericardicos.
Se han obervado comunicaciones interauriculares e interventri-
culares asi como peraisitencia del conducto arterioso. La
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frecuencia de duplicaciones intestinales torécicas se encuen-
tra aumentada en estos casos. En los casos de tipo iatralo-
bar, las anomalias asociadas son raras.

En el caso de la malformacién adencomatolidea quistica es
raro encontrar malformaciones congénitas asocladas, las repor-
tadas en casos aislados incluyen: hidranencefalia, sindrome de
vientre de ciruela (Prune-Belly).

Los pacientes con enfisema lobar congénito pueden acompa-
fiarse en un 14% con anomalias de tipo cardiaco. Entre estas
se encuentra la comunicaclon interventricular, persistencia de
conducto arterloso, tetralogia de Fallot 6 aneurisma de gran-
des vasos, {19) También sSe ha encontrado asociado a pectum
scavatum,

14



CUADRO CLINICO

En bage a lo anteriormente mencionado se puede inferir que
las manlfestaciones clinicas que acompafian a la agenesia e
hipoplasia pulmonar pueden ser muy variadas, Estas van a
depender del grado de lesion exlstente asi como la repercusion
general que esta tiene. La mayoria de los casos de agenesia
pulmonar sin malformacidén asoclada pueden cursar asintomaticos
hasta que en forma accidental se realice el dlagnéstico de la
patologia. 51 el paciente cursa con alguna anomallia asociada
que comprometa la estabilidad cardiopulmonar del paciente,
entonces podra manifestarse come un cuadro de Linsufliciencla
respiratoria, cuya gravedad dependerad de la cxtensién de la
enfermedad, {133}

Los pacientes con hipoplasia pulmonar, pueden iniciar su
sintomatologia desde la etapa de reclen nacido, manifestandose
principalmente con insuficiencia respiratoria cuyo grado
dependerd del volumen de parénquima afectado. En otros casos,
el diagndstico puede establecerse durante el estudio de las
malformaciones asociadas, 6 blen s1 se agrega un proceso
infeccloso en el 4rea hipoplasica. 1)

Log secuestros extralobares se reconocen mas a menudo de
manera accidental en una radiografia de to6rax en la etapa de
lactante menor. Los sintomas mds comines que obligan a efec-
tuar una valoraclén del caso, son insuficiencia respiratoria,
cianosis, tos y en ocasiones fiebre, lo cual se presenta solo
que exista una comunicacidén esofaglca persistente con el
16bulo secuestrado y curse con infeccidn agregada.

Los Secuestros intralobares se manifiestan en un momento
relativamente tardio en comparaciodn con su contraparte extra-
lobar. Son pocos los que se reconocen antes del afio de edad y
muchos se manifiestan hasta 1la edad adulta. El cuadro que
puede sugerir 1la presencia de un secuestro intralobar es la
neumonia persistente & recurrente, dentro del mismo segmento 6
l6bulo pulmonar. (15)

En la malformacldén adenomatoldea quistica se han identifi-
cado tres tipos de presentaciédn clinica: (29)

1) Mortinato 6 neonato prematuro con anasarca y antecedente
de polihidramnios.

2) Insuficiencia respiratoria apguda y progresiva
en el perioodo neonatal inmediato.

3) Curso insidioso con infecciones pulmonares recurrentes.
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Loa sintomas del enfisema lobar congénito pueden variar
notablemente pudiendo iniclarse desde el periodo neonatal
inmediato. En este caso, el curso de la enfermedad es rara
vez fulminante. La mitad de los pacientes inicia su sintoma-
tologia entre el mes Y los cuatro meses de edad. Por 1o
regular no bhay antecedentes de trauma obtétrico 6 enfermedad
materna. La insuficiencla respiratoria puede ser intermitente

y desencadenado por la exitacitn, llanto 6 alimentacidn. Los
sintomas pueden 8ser tos, sibilanclas, taquipnea, disnea Yy
cianosis intermitente. Puede haber deterioro rapido que

obligue 3 una intervencidn quirdrgica de urgencla. El1 curso
del enfisema lobar es progresivo, pero la evolucidn y 1la
gravedad de los sintomas puede varlar desde un cuadro apenas
perceptible hasta otro con graves manifestaciones.
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HETODOS DE DIAGNOSTICO

En los casos de apenesia  pulmonar unilateral se  pueden
encontrar los gigutsnies datos radiograficos:

- opacidad total de! hemitdrasx afectado

- espaclios intercostales estrochos

- desgplazamiento mediastinal hacis el lado afectado

- pulmon contralateral con hiperclaridad y espacios inter
costales abiertos

- leve abatimiento del diafragma contralateral. {(5)

En estudio de broncografia los hallazgos en la agenesia
pulmonar son ausencia del bronquio principal en el lado afec-
tado. En la thipoplasia puede observarse disminucibtn del cali-
bre del bronquio afectado 6 ausencia de un bronguio secundario
en casos de agenesia pulmonar parcial,

La gamagrafia pulmonar en los casos de agenesia puede
mostrar ausencla del radlofarmaco en el hemitdrax afectado, 6
una concentracién disminuida en los casos de hipoplasia pulmo-
nar.

La endoscopia puede igualmente demostrar ausencia del
bronquio principal del lado afectado & alteraciones en el
calibre del mismo & del secundario de acuerdo al caso.

Los secuestros intra y extralobares pueden reconocerse en
una radiograiia posteroanterior y lateral de tdrax como una
opacidad basal, que suele tener forma triangular con su eje
mayor bhacla adentro y atras, Algunos autores recomiendan
realizar una serile esofagogastroduodenal ante 1a sospecha de
secuesLro  pulmonar, para descartar una comunicacidn gastroin-
testinal permeable. La angiografia puede utilizarse para
definir el riego sanguineo sistémico hacia el segmento secues-
trado. (15)

El diagndstico de 1la enfermedad adenomatoidea gquistica
depende fundamentalmente de las radiografias de tbrax que
pueden mostrar zonas radiolicidas dispersas de forma y tamaiio

regulares con bordes nitidos. £l corazbdn vy el mediastine so
deaplazan al 1ado contrario y ol puimdbn afectado se hernia
através de la linea media, La masa con aire y miltiples

quistes puede semejar la 1imagen de wuna hernia diafragmatica
congénita cuando la alteracidn es basal izqulerda, En etapas
tempranas las radiografias pueden mostrar una imagen de masa
con densidad del agua antes de que se llenen los quistes con
aire,
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La radlografia posteroanterior vy lateral de tdrax constitu-
ven el estudio diagndéstico mas atil en los casos de enfisema
lobar congénito advirtiendose en ellas hiperinflacién 1lobar.
En casi todos los casos hay desplazamiento del mediastino con
herniacion del 16bulo afectado. Hay aplanamiento del diafrag-
ma ipsilateral. La broncoscopia y la broncografia no son
necesarias en todos los casos, reservindose para aquellos
pacientes de mavor edad y cuyos sintomas nc son del todo
sugestivos de la patclogia. (7)
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial de la agenesia pulmonar incluye
varias patologias, ontre lags cuales puede wmencionarse la
atelectasia pulmonar total secundaria a procesos que ocasionen
taponamiento del bronquio principal. Debera descartarse en
e3tos casos la posibilidad de cuerpo extrafio en vias aéreas.
otra posibilidad es 1la presencia de condensacién pulmonar
masiva secundaria a un proceso neundnico que se manifiesta
radiograficamente por 1la opacidad del pulmon afectado, Tam-
bién puede confundirse con un derrame pleural infeccloso,
traumidtico o6 secundario a alteraciones en la dinamica del
aclaramiento pleural. Todas estas patologias pueden descar-
tarse razonablemente mediante el analisis de 1los antecedentes,
los hallazgos clinlcos vy radiograficos, y la evolucion del
padecimiento. (12)

La hipoplasia pulmonar debe distinguirse de entidades tales
como atelectasia segmentaria & lobar,d condensacién pulmonar
segmentaria mediante el analisis de los datos anteriormenta
menclonados en los casos de agenesia pulmonar.

El secuestro pulmonar deberd descartarse en aguellos casos
en que se haya detectado alteraclon pulmonar en alguno de sus
segmentos & 16bulos. Lo anterior manifestado por 1la presencia
de una opacidad persistente en 1la radiografia de torax, sin
otro dato que sugiera alguna patolopia especifica,como los
mencionados para los casos de agenesia e hipoplasia pulmonar.

La malformacidn adenomatoldea quistica congénita puede
sospecharse en aquellog casos en que exista un cuadro de
insuficiencia respiratoria aunado a una alteracion de tipo
quistico en las radiografias de torax. Debera diferenciarse de
un cuadro de hernia dlafragmatica congénita con herniacion de
las asas intestinales al hemitorax afectado. .En los casos de
imagen de quiste unico,la posibilidad de quiste broncogénico
debera tomarse en cuenta en el diagndstico diferencial. S1 se
presenta la variedad tipo 111 de la malformacidn adenomatolidea
quistica deberdn descartarse entidades quo cursen con conden-—
sacibn pulmonar. .

El enfisema lobar congénito puede confundirse con aquellas
entidades que provoquen una obstruccidn enfisematosa de un
16bulo pulmonar. En el diagndstico diferencial debe incluirse
al quiste broncogénico, neumotdrax, obstrucclé4n bronquial
extrinseca, asi como la variedad poco frecuente del sindrome
de Suyer-James-Mc Leod que se define como 1la presencia de
hiperclaridad pulmonar unilateral debido a una bronquitis
obliterativa periférica © bronquiolitis con atrapamiento de
aire e hipoplasia de 1la arteria pulmonar ipsilateral, exis-
tiendo en esta, atrapamiento de ailre en la fase ventilatoria
del gamagrama. (29)
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TRATAMIENTO

El uvratamiento de los pacientes con agenesia pulmonar sin
malformaciones a otro nivel puede ser minimo. En los casos en
logs que existe una malformaclon mayor asociada, el paciente
puede llegar a requerir de apoyo ventilatorio hasta que esta
aea correglds. Lo anterior puede ejemplificarse en el pa-
ciente con atresia esoféglca y fistula traqueocesofaglica aso-
ciada a apenesla pulmonar, No existe un tratamiento especifi-
co para la correccion de la agenesia pulmonar a excepclon del
transplante pulmonar, aun no bien establecido en edad pedia-
trica. {13) En 103 casos de ageneslia y atresia esofégica, se
ha postulado como tratamlento la aortopexia para liberar la
compresion traqueal con que suelen acompafiarse. (21,34)

En la hipoplaaia pulmonar se puede establecer que el trata-
miento de 1los pacientes debe ser conservador en la mayor
medida posible. Su tratamiento médico estarsd encaminado a
solucionar los problemas infeccloses con que suslen acompafiar—
se. La reseccién del tejido pulmonar hipoplasico se reservars
para aquellos paclentes con infecciones recurrentes en dicha
a4rea, 6 complicados con hemoptisis. (5,13}

Una vez que Se diagnostica la existencia de un secuestro
pulmonar intra © extralobar, el paciente debera someterse a
reseccidn quirdrgica del A&rea afectada, tomando en cuenta que
como  primer paso durante la intervenciodn,deberd identificarse
y ligar la arteria que irriga el secuestro para evitar accl-
dentes por la retraceién & ruptura de la misma durante la
reseccion del tejide anormal., (15)

La terapéutica en los casos de malformacién adenomatoidea
quistica pulmonar,comprende la reseccldn del lobulo o6 lé6bulaos
afectados. No es convenlente la lobectomia parcial 6 segmenta-
ria por los pequefios gquistes que suvelen aparecer en la perife-
ria de la lesidn, Durante 1la reseccidn, el cirujano tendra
presente que puede haber un vaso anGmalo, (15)

En el enfisema lobar congénito el tratamiento mas conve-
niente es la reseccitn del 16bulo afectado., La intervenclén
quirGrgica puede ser urgente en el neonato,si el 1l&bulo afec-
tado se expande rapidamente. En raras ocasiones el ataques
bilateral ha sido manejado medlante lobectomias en varlos
tiempos quirdrglicos, (7)
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PRONGSTICO.

AOn sin oltras anomalias agrepgadas,los pacieptes con agene-
8ia pulmonar tienen una probabllidad de vida mas corta que los
nifios normales. La mayoria de 1los pacientes de la literatura
sobrevivieron hasta la sepunda década de la vida. El paclente
de mayor edad reportadao es de 72 ajlos. El promedio de vida
esperado con 13 agenesla pulmonar derecha fué de 6 aflos a
diferenci{a de los 16 anos esperados en la agenesia izquierda.
(21)

La apenesia pulmopar derecha se asocia a un pronostico mas
grave debido a 1la mayor incidencia de anormalidades cardiacas
6 al mayor grado de desviacidn medlastinal con la cual suelen
acompailarse. Al rotar el mediastino hacia 1la derecha, se
indyce cilerto grado de obstruccién de la traquea, produciendo
una alteraclidén en el drenaje  bronquial y mayor susceptibilidad
a la infeccion. (3,5,13)

El grado de hipoplaaia pulmonar al nacimiento, determina la
aoportunidad de sobrevida del neonato. Si este gobrevive el
periodo neonatal, el resto del parénquima pulmonar continia
crecilendo y desarrollandose normalmente, lo que conlleva a una
mejoria gradual de 1a funcién pulmonar. La medicion del
volumen del liquide amnidtico parece ser el factor predictivo
mas fidedigno para el desarrollio de hipoplasia pulmonar. Todo
niflo que permanece por mas de 17 dias en oligohidramnios,muere
por hipoplasia pulmonar grave. (11,33)

El secuestro pulmonar tratado quirurgicamente permite un
desarrollio pulmonar posterior sin alteraciones.Por el contra-
rio,aquellos que no reciben tratamiento alguno tienen alta
morbilidad por sepsis y fistulas extracardiacas con repercu-
s316n hemodinamica. (23)

La mayoria de log pacientes con malformacion adenomatoldea
quistica de 1a variedad I vy II tratados mediante lobectomia,
han tenido una evoluclén favorable, asi como la observada en
los casogs de enfisema lobar congonito que recibleron trata-
miento quirGrgico. Los pacientes con la variedad III de mal-
formacldn adenomatoldea quistica son poco frecuentes y cursan
con altos indices de mortalidad. (7,8,19)

En los casos de enfisema lobar congénito,se ha observado
una evolucidn adecuada desde el punto de vista funcional
cardiopulmonar en ia mayoria de las series reportadas,una vez
que son sometidos a lobectomia, con el parenquima residual sin
otra alteraci6n agregada, (35)
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MATERIAL ¥ METODOS

El presente estudio comprend1® la revisiton de los expedien-
tes clinico-radiolégicos,de aquellos pacientes hospitalizados
en alguno de los diferentes servicios del Hospital Infantil de
México Federico Gomez, cuyos diagndsticos 1incluian alguna de
las malformaciones congénitas pulmonares,detectadas durante el
periodo comprendido de enero de 1980 & diciembre de 1990, Las
patologias basicas incluidas dentro de este estudio fueron:

~Ageneslia Pulmonar

-Hipoplasia Pulmonar

~Secuestro Pulmonar

-Malformacioén Adenomatoidea Quistica Congénita
~Enfisema Lobar Congénito

La revisidtn de estos expedientes incluy® el analisis gene-
ral de los siguientes puntos:

-Diagndstico de ingreso.
~Antecedentes personales,
~Antecedentes familiares,

-Edad y sexo.

-Manifestaciones clinicas.
—-Anomalias congénitas asociadas.
—-Estudios de diagnodstico practicados.
~Complicaciones intrahospitalarias.
~Diagndstico final establecido.
-Tratamiento instituido.
-Evolucion.
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OBJETIVOS

OBJETiVO GENERAL

Conocer las caracterlsticas generales de cada una de las
malformaciones conpénitas pulmonares mads {recuentes en nuestro
medio,a fin de poder establecer pautas generales de dlagnosti-
co,tratamiento y prondstico en este tipo de pacientes, los
cuales 8Bon detectados con poca frecuencla en 1a  practica
clinica pediatrica

OBJETIVOS PARTICULARES @

1)Conocer la incidencia de estas enfermedades en un hoapi-
tal pediatrico general con atencion de tercer nivel y asi
poder determinar:

a)incidencia general de la patologia.
b)Incidencia por edad y sexo.

2)Establecer cuales 8son las anomalias congénitas mas fre-
cuentes, encontradas concomitantemente con estas patologlas.

3)Determinar cuales son las principales manifestaciones
clinlicas que presentaron los paclentes, asl como aquellas que
arientaron al diagnéstico definitivo,

4)Analizar los medios de diagnostico utilizados en estos
casos y la utllidad real de cada uno de ellos.

5)Detectar las complicaciones observadas en el manejo de
estos niffos asi como la evoluclon final presentada por cada
grupo patologico.

6)Examinar el tratamiento insatituido en cada caso asi como
los resultados definitivos del mismo.

7)Elaborar conclusiones en base al analisis de resultados
que puedan ser Gtiles para lograr un manejo integral de estos
pacientes en relaclén a la experiencla obtenlda por el manejo
de eate grupo de patoclegilas.
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RESULTADOS

ACENESIA PULMONAR

Se detectaron sels casos de agenesla pulmonar en un lapso
de 11 afos. Noe se detectd ningln antecedente familiar de
importancia. Cuatro casos del sexo femenino y dos del sexo
masculinos., La edad de presentacion fué desde 15 dias hasta
las 5 afios, silendo m&s frecuentemente diagnosticadas antes del
afié de edad (3 casos). Todos los casos fueron unilaterales,
En cuatro pacientes el lado izquierdo fuéd el afectado y en dos
el derecho, En los seis pacientes se establecid un diagndgati-~
co erroneo al momento de ingreso al servicio de urgencias.

Dos paclentes cursaron sin otra malformacidn congénita
agregada. En los cuatro pacientes restantes las malformacio-
nes encontradas incluyeron: malformacitn vertabral (hemivérte-
bra), malformacidn anorrectal intermedia, comunicacidn inter-
ventricular y lablo y paladar fisurados.

En tados los casos se regilstrd 2 3u ingreso el dato de
insuficlencia respiratoria de leve a wmoderada. Solo en un
caso se encontrd evolucion aguda de la sintomatologla (1 dia),
el resto con evolucidn mayor a 15 dias.

Todos cursaron con hipoventilacidn y ausencia de murmullo
vesicular a la exploracidn fisica.

Sus radiografias de ingreso mostraron en todos los casos
opacidad completa del hemitdrax afectado, deaviacién del
mediastino hacia el lado de la alteracldn, espaclos intercos-
tales acortados y scbredistensién pulmonar contralateral.

En tres de los paclentes se realizd broncoscopia, estable-
ciendose el diagnoGstico, al detectar ausencla del bronquio
principal del lado afectada. Los tres pacientes restantes no
fueron sometidos a estudio endoscOpico habiéndose realizado el
diagnastico mediante broncografia en dos paclentes, y en uno
al realizar su estudio necrdpsico. Solo dos paclentes fueron
sometidos a estudio gamagrafico, en unc para corroborar el
diagndstico y en otro come medio diagndatico de ingreso.

Dos pacientes fallecileron. uno por sepsis y otro por insu-
ficiencla respiratoria grave a su ingreso . De los cuatro
pacientes restantes, tres se egresaron sin complicaciones y
sin seguimiento posterior y uno se encontrd asintomdticoe 18
meses después.
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HIPOP .ASTA PULMONAD |

Se detectaron diez pacientes del sexo masculino y diez del
femenino en este grupo. La edad al momento de ingreso varid
entre un dia y diez aflos, Seis pacientes eran recién naci-
dos, 11 menores al aflo de edad y tres con mas de un afio de
vida. La hipoplasia pulmonar se encontrd en el lado 1zquierdo
en 15 pacientes,en lado derecho en cuatro ¥ solo uno en forma
bilateral.

Las malformaciones congénitas acompaflantes en este grupo de
pacientes fueron:

~Hernia de Bochdalek 8 casos
-Malformaciones cardiovasculares 4 casos
Sindrome de Cimitarra (1 caso)

ConexiOn andmala total

de venas pulmonares a

seno coronario (1 caso)
Tronco arterioso tipo IV(1 caso)
Atresia pulmonar y comuni-
cacién interventricular (1 caso)

-Sindrome de Kartagerer 1 caso
-Hemivertebras 1 caso
-Hipoplasla pectoral i1zquierda 1 caso

~Anencefalia-atresia esofaglca-
meningocele dorsal,siamés onfaldo-

pago 1 caso
~Cenopatia indeterminada 1 caso

Total de casos con malformacion
agregada 17 casos
Paclentes s3in otra malformacién 3 casos

TOTAL 20 casos

Como metodo de diagndstico inicial se realizd la broncosco-
pPia en cuatro casos,broncografia en cuatro pacientes vy gama-
grafia pulmonar en oOtros cuatro. Los ocho pacientes restantes
no fueron sometidos a estudios de gabinete diagnosticosies-
te, 86 establecld clinicamente durante la cirugia correctiva de
hernia de Bochdalek.

Solo tres pacientes fueron sometidos a cirugia pulmonar.
Uno de ellos fué intervenido para realizacion de lobectomia
POr presentar bronquiectasias m&s hipoplasia pulmonar,y dos
restantes con cardiopatias congénitas fueron sometidos a
segmentectomla para su estudio histopatolégico.

25



Scolo Lres paclenites de este grupo,con cardiopatia congénita
y otras malformaciones graves,tallecieroniel resto de los
paclentes fué epresado en buenas condiciones desconoclendose
su evolucién posterior,

SECUESTRO PULMONAR .

Se encontraron 4 pacientes del sexo femenino y tres del
sexo masculino en este grupo. La edad de presentaclén vario
desde los 5 dias hasta 103 8 meses de edad. La sintomatologia
presentada por estos pacientes fué basicamente insuflciencia
respiratoria de leve a moderada, con evolucion variable de
acuerdo al momento en que se realizoé el diagnostico de hernia
de Bochdalek,la cual se encontrd asociada en todos los pacien-
tes.

El diagndstico se realizd en todos los casos con una radio-
grafia de tOrax ante 1la sospecha de hernia diafragmatica. El
diagnostico de secuestro pulmonar s8e realizd en todos los
casos en el transoperatorio,determinandose Jlgualmente si era
de tipo intra 6 extralobar en ese momento. Cinco pacientes se
consideraron como esta ultima variedad y dos casos solamente
en la primera clasificacidén., De los cinco pacientes con se-
cuestro extralobar solo en tres casos se especificdé el origen
de su arteria nutriciaiuno de ellos de aorta dorsal y dos con
origen transdliafragmatico.

Solo un paciente del grupo,tenia malformaciones agregadas
al de su defecto diafragmiatico. Se detectaron en este caso
alteraclones genéticas(trisomia 21),multiples malformaciones
urinarias, vertebrales y gastrolntestinales.

Todos los pacientes fueron operados para reparacién de su
defecto diafragmatico asi como reseccldOn del secuestro. Cinco
de ellos evolucionaron sin complicaciones y solo dos fallecie-
ron por cwuadros de sepsis.

MALFORMACION ADENOMATOIDEA QUISTICA CONGENITA.

Sae detectaron 10 paclentes con esta patologla, Seis pacien-
tes del sexo masculino y cuatro del sexo femenino. Su edad al
momento del diagndstico se encontrd desde un dia hasta los
seis affos. Se encontraron dos reclen nacidos,siete 1lactantes
menores,y uno mayor de un anio.

La sintomatologia predominante en este grupo fué la insufi-
ciencia respiratoria de leve a moderada. Se acowmpafic de cua-
dros intermitentes de tos en los casos de evolucion cronica (8

pPacientes).
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A la exploracion fisica en todos los casos se detectd
hipoventilacién del hemitorax afectado.

Las radiogarfias de torax de todos los pacientes mostraron
una imagen de hiperclaridad en el &rea afectada. En todos se
detectd desviacidn mediastinal hacia el hemitorax contralate-
ral.

El 16bulc pulmonar mas frecuentemente afectado fué el
superlior izqulerdo{cuatro casos). El segundo en frecuencia fué
el inferlor izquierdo (tres pacientes). Dos pacientes tenian
afectado el lobulo superior derecho y uno el inferior derecho.

Todos 1los pacientes fueron tratados mediante lobectomla y
egresados en buenas condiclones.

ENFISEMA LOBAR CONGENITO.

Se detectaron 17 casos, 13 del sexo masculino y cuatro del
sexo femenino. La edad de presentacion varid desde los 13 dias
hasta los tres afios seis meses.

En la mayoria de los pacientes,el inicio de 1la sintomatolo-
gia fué desde el primer dia de vida con caracter progresivo.
En cinco pacientes su sintomatologia se inici6é despues del mes
de edad. En todos los pacientes se registr6 el dato de insufi-
clencla respiratoria, asi como en 11 cianosis, en diez tos y
cinco con fiebre.

En todos los pacientes se encontrd hipoventilacién del
hemitorax afectado. Solo en cuatro casos 8e detectd abomba-
miento del hemitorax. La hipersonoridad se reporté solo en
tres paclentes.,

La totalidad de los casos se acompafiaba de zonas de hiper-
claridad con rechazo del mediastino y colapso pulmonar.

El 1&bulo superior izquierdo se encontrd afectado en doce
casos,y cinco en el superior derecho.

El tratamiento instituido en todos los casos fué la lobec-
tomia,

Solo se registraron dos defunciones en este grupo.
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MALFORMACIONES CONGENITAS PULMONARES

Distribucidn de casos por sexo

MASCULINO

ACGENESTA PULMONAR 2{33%)

HIPOPLASIA PULMONAR 10(50%)

SECUESTRCO PULMONAR 3{43%)

MALFORMACION ADENOMA- 6(60%)
TOIDEA QUISTICA

ENFISEMA LOBAR 13(76%)
CONGENITO
TOTAL 34 MASC.
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FEMENINO

4 (67%)

10(502)

4 (57%)

4 (40%)

4 (242)

26 FEM.

TOTAL

6 (100%)

20(100%)

7(100%)

10¢100%)

17 (100%)

60 (100%)



MALFORMACIONES CONGENITAS PULMONARES

Distribuclion de casos por grupo de edad

RECIEN UNO-SETS SEIS-DOCE MAYOR DE TOTAL

NACIDO MESES MESES UN ATIO
ACENESIA 2 1 2 1 6
PULMONAR  (33%) (17%) (33%) (17%) (100%)
HIPOPLASIA 6 6 5 3 20
PULMONAR  (30%) (30%) (25%) (15%) {100%)
SECUESTRO 1 4 1 1 7
PULMONAR (143%) (58%) (14%) (14%) (100%)
M.ADENOMA- 2 4 3 1 10
TOIDEA Q. (20%) (40%) (30%) (10%) (100%)
ENF.LOBAR 5 8 2 2 17
CONGCENITO (29%) (472) (12%) (12x%) (100%)
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MALFORMACIONES CONCENITAS PULMONARES

Localizacion de las lesiones

AGENESIA HIPOPLASIA SECUESTRO M.ADENOMA- ENF,LOBAR
PULMONAR PULMONAR PULMONAR TOIDEA Q. CONGENITO

LOBULO

sSuP.1zQ - s - 4 12
LOBULO

INF. IZQ. - 10 6 3 -
LOBULO

SUP.DER. - 2 - 2 5
LOBULO

MED.DER. - 1 - - -
LOBULO

INF.DER. = 2 1 1 -
HEMITORAX

IZQUIERDO 4 - ’ - - -
HEMITORAX

DERECHO 2 - - - -

TOTAL 6 20 7 10 17
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MAL:ORMACIONES CONGENITAS PULMONARES

Tratamiento quirurgico

AGENESTA HIPOPLASIA SECUESTRO MALF.ADEN, ENF.LOBAR

LOBECTO-~ - - - 4 12
Mia SUP.
12Q.

LOBECTO-  ~ 1 - 3 -
MIA INF.
12Q.

LOBECTC- - - - 2 5
MIA SUP. .
DER.

LOBECTO~ - - - i 1
MIA INF, : '
DER,

RESECCION - - 9 - -
DEL
SECUESTRO
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MALFORMACIONES CONGENITAS PULMONARES

Evolucidn

ACENESIA HIPOPLASTA SECUESTRO MALF.ADEMAT. ENF,LOBAR

ALTA EN
CONDICION 4 17 5 10 15
ADECUADA
DEFUNCION 2 3 2 0 2
TOTAL 6 20 7 10 17
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DISCUSION.

Al igual que lo reportado en la literatura mundial, la age-
nesia pulmonar se encontrd® con mayor frecuencia en su variante
unilateral izquierda. (6,10,13) En este estudio no se detectd
alglin caso de agenesia pulmonar bilateral. En la mayoria de
los pacientes se detectaron anomalias congénitas agregadas sin
embargo e@stas no fueron condiclonantes de gravedad a excepcidn
de una comunicaclidn interventricular sin repercusién  hemodina-
mica para el paciente,a diferencia de lo descrito originalmen-
te por Maltz y Nadas en 1968.(3) En base a lo anterior, la
avolucidn observada en este grupo de pacientes fué similar a
lo reportado por otros estudios, sin embargo, no se obtuvo un
seguimiento adecuado de los pacientes.( 2,5,6,10)

Los paclentes con hipoplasia pulmonar presentaron malforma-
ciones de mavor gravedad que las detectadas en 1los casos de
agenesia pulmonar, y estas fueron las determinantes de 1la
evolucién final. Estos hallazgos concuerdan con 1o reportado
en estudlios previos. (1,11,26,)

La broncoscopia, broncografia y pamagrafia pulmonpar son
estudios que mostraron una alta precisidn diagndstica para los
casos de agenesia e hipoplasia. (11,26,24)

Ninguno de los pacientes con agenesla pulmonar requirid de
un tratamiento quirtrgico especifico, al 1gual que lo observa-
do en los casos de hipoplasia, lo cual concuerda con lo repor-
tado en la literatura. (1,3,28)

Los paclentes detectados con secuestro pulmonar sSe acompa-
flaron en su totalidad de hernia diafragmatica y fué en base al
manejo de esta ultima que se logré establecer el diagnoéstico,
No s8e detectaron anomalias agregadas en la mayoria de los
casos y esto condiclond® upa evolucidn satlsfactoria de este
grupo de pacientes.Lo anterlor establece una diferencia en
cuanto la forma de preSentacidn con la mayoria de las series.
(23,35, 36)

En todos los paclentes <on malformacion adenomatolidea
quistica pulmonar se encontraron las mismas caracteristicas
clinicas y evolucidén a lo wmenclonado por otros autores, solo
que no se encontrd ningln caso de la variedad tipo III.

{29,35)

En todos los casos de enfisema lobar congénito, no hubo
diferencia en la presentacidn clinica y evolucidn con el
tratamiento utilizado. Solo dos pacientes fallecleron, uno
por 1la presencia de wuna fistula broncopleural y otro por
complicaciones cardiopulmonares transoperatorias.

(29,3%)
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CONCLUSIONES

Las malformaciones congenitas pulmonares son entidades que
se detectan con poca frecuencla en un hospltal pedistrico con
atencidn de tercer nivel. En este estudio se obtuvo una inci-
dencia promedio de sels casos por afio incluyendo a todas las
malformaciones de este estudio.

No existieron factores hereditarios especificos en este
grupo de patologilas,

El sexo masculino es el mas afectado en los casos de mal-
formaci6tn adenomatoidea quistica pulmonar y enfisema lobar
congénito, no asl en la agenesaia pulmonar, en que predomind el
sexo femenino.

Todos 1los tipos de alteraciopes pulmonares dJe este estu-
dio, afectaron con mayor frecuencia el pulmdon izquierdo y en
forma especifica:

Agenesia pulmonar Pulmdn izquierdo (4/6 casos)
Hipoplasia pulmonar Pulmon izquierdo (1%/20 casos)
Secusestro pulmonar LOobulo inferlor izquierdo(6/7 cascs)
M. Adenomatoidea Q. LOobulo superior e inferior

1zquierdos {7/10 casos)
Enf. Lobar Congénito L&bulo sup. izquierdo (12/17casos)

A diferencia de 1o reportado en la mayoria de las serles,
en los casos de enfisema lobar congénito, en este estudio ae
encontrd coma segundo lugar de frecuvencia de afeccidn al
16bulo superior derecho.

Las malformaciones congénitas agregadas a la patologia
pulmonar de base no fueron coondicionantes de gravedad salvo
en los casos de hipoplasia pulmonar.

No se encontraron malformaciones acompafiantes en los casos
de secuestro pulmonar,malformacidn adenomatoidea quistica y
enfisema lobar congénito.

Una radiografia posteroanterior y lateral de torax son
adecuadas para el diagndstico de las malformaciones congénitas
pulmonares analizadas en este esatudio.

La broncoscopia, broncografia y la gamagrafia pulmonar son

matodos fidedignos para el diagndstico de patologias tales
como la agenesia e hipoplasia pulmonar.
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El travamiento de la agenesia e hipoplasia pulmonar debe ir
encaminado al soporte cardiopulmonar requerido de acuerdo al
grado de afeccibn condicionado por estas patologias. No esta
indicado el procedimiento quirdrgico en este grupo de patolo-
gias,

El ctratamiento especifico de 1la malformacidéon adenomatoidea
quistica pulmonar ¥ del enfisema lobar congénito es 1la lobec-
tomia. Para los casos de secuestro estd indicada la reseccltn
de la lesion.

Se puede esperar una evolucidtn favorable en los paclentes
con malformaciones congénitas pulmonares en la medida que
reciban un tratamiento especifico de su problema pulmonar asi
como de las malformaciones agregadas.

Es necesario tener un seguimiento mas completo de este

grupo de pacientes para corroborar su estado de funcitn pulmo-
nar y comparar evoluci®n con lo reportado en la literatura.
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