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INTRODUCCION 

En e1 curso del desarrollo pulmonar fetal pueden llegar a 
present.arse un¿) gran variedad de malformaciones broncopulmona
res como resultado de inv:iracclones anormales entre el meso
dermo embrionario y lo~~ componentes pulmonares endodérmicos. 
Con al transcurso del tiempo se ha obtenido un mejor entendi
miento de esta.::; anomallas del desarrollo, pero aún existe 
controversia en cuanto a la clasificación <le alguna de esLas 
lesiones. El recono~imiento clinico de estas anomal1as poco 
t·recuentes, e:3 muy importante dado que su presentación puede 
ser grave y con riesgo de muerte en el recién nacido. (1) 

Las malf~ormacianes congénitas pulmonares son alteraciones 
que se absorvan con PoCa frecucnc.ta en la práctica pediátrica. 
La agenesia, hipoplas1a y el secuestro pulmonar. asi como la 
malformación .adenomatoidea qu1st1ca y el enfisema lobar congé
nito son las entidades que se pueden c~ncontrar con mayor 
regularidad dentro de oste grupo de anormalidades. (2) 

Las partlcularidaden cl1nicas de esta~ patolog1as 
ser muy variadas. condicionando en ocasiones. omisión 6 
s16n diagnostica. y por consiguiente retraso en el 
integral del paciente. (3) 

puedan 
con.fu
ma ne jo 

El pronóstico y evolución del n1í'io que tiene una malforma
ciOn congénita pulmonar puede tener muchas variantes. Lo ante
rior dependerá de la gravedad de la alteración. asi corno del 
tipo de tratamiento que se establezca en cada caso. (4) 

Par lo anterior. en el presente estudio se analizaran los 
puntos más importanteo de cada una de estas patolog1as, asi 
como las caracter1st1cas cl1n1cas. manejo y evolución de los 
casos vistos en nuestra Institución. 
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GENERALIDADES 

La aBcncsia pulmonar puede definirse como la ausencia total 
dol parénquima pulmonar, de su estructura vascular y del 
bronquio correspondiente más allá de su bifurcac16n primaria. 
Est.o:i en.fermedad fué descrita por primera vez en 1673 por De 
Pozze, quien la descubrió accidentalmente durante la autopsia 
de una paciente adult..o. Munchrneier diagnostico clinicamente 
por primera vez, la a~enesia pulmonar unilateral en 1885. (3) 
se asocia frecuentemente a otras anomal1as congénitas. sin 
embargo puede ser la única malformación presente en un pacien
te. (4) 

La hipoplasia pulmonar es una alteración caracterizada por 
la presencia de parénquima pulmonar poco desarrollado con W1 
bronquio y arteria pulmonar igualmente rudimentarios. (5,6) 
Oyamada. en 1953 hizo la primera descripción de los casos 
hasta entonces existentes. Estos inclu1an 38 casos de los 
cuales solo 13 se diagnosticaron en vida. (28) 

El secuestro pulmonar es una malformación congénita rara. 
caracterizada por la presencia de tejido pulmonar no funcional 
que no tiene comunicación con el árbol bronquial normal. y que 
recibe sangre de una arteria sisténica anómala. en vez de 
hacerlo de una rama de la arteria pulmonar. En 1946. Pryce 
acuño el término de secuestro pulmonar para describir las 
caracteristicas anatómicas de la patologia. (~I. 23) 

La malformación adenomatoldca quistica es considerada como 
una alteración del parénquima pulmonar caracterizado por la 
proliferación anormal de los bronquiolos con falta de fusión 
con el mesénquima alveolar. El primer caso reportado de un 
quiste pulmonar congéniLo data de 1769 por Morgagni. y el 
primer intento de clasiíicaclón de este tipo de padecimiontos. 
se debe a Cra~itz en 1880.En 1937 Chin y Tang hicieron la 
primera descripción de la malformación adenomatoidea qu1stica 
como tal entidad. Cross en 1946 hizo la primera neumonectom1a 
en un niño de tres semanas de vida con enfermedad qu1.st.1ca 
congénita. (8,35) 

El enfisema lobar coneénito es el resultado de una obstruc
ción congéniLa de t.ipo valvular de un bronquio lobar 6 segmen
tarlo. Lo anterior condiciona el agrandamiento enfisematoso 
de un lóbulo ó seemento. El primer caso reportado data de 1936 
por Shafir. mencionadose como causa de la patolog1a altera
c.:lones del cart1lago bronquial. (9. ?9) 
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EMBRIOLOOIA 

El dF::nrrollo 1.'--,nbrlolót~ico del aparato respiratorlu. es un 
proceso dintim:J co, n1·'1n1 fe.sta<lo por una serle de cambios anató
micos que se inic1nn desde la semana 16 de gestación, cuando 
principia la :formación de las vl.:ls aéreas y de sus rami:flca
ciones para llegar al de!Jdrrollo de las unidades pulmonares 
distales y su jrrigación en la vida post.natal. Es hasta los 
8 ailos cuando la multiplicación alveolar se completa. conside
rándose en este momento el aparato respiratorio. anatom:Jca y 
func.lo11alrrr1.mt.e similar dl <le un adulto. (11) 

El conoclm!ento de la embrioeénesis del aparato respirato
rio, es esencial para comprender las cc.racteristicas de las 
malformaciones congénitas pulmonares. 

Cuando el embrión tiene tres semanas de vida. aparece 
inicialmente el primordio respiratorlo en forma de una evagi
nación del endodermo. desde la pared ventral del intestino 
anterior. Por tal razón, el aparato respiratorio tiene un 
origen endodérmico. A las 4 semanas un tabique separa el 
intestino anterior en una porción ventral que es el primordio 
respiratorio. y otra dorsal, que es el esófago, A las 5 
semanas. el crecimiento del primordio respiratorio en sentido 
inferior. ha 1ormado la tr~quea y las yemas pulmonares. 
Después. la yema del pulmón derecho se divide en tres bron
quios principales y la del izquierdo en dos. Los bronquios 
principales se dividen repetidamente hasta 17 subdivisiones. 
El mesodermo que rodea el árbol bronquial se diferencia en 
cartilago. tejido muscular y vasos sangu1neos. En el 7o mes 
del desarrollo. el extremo distal del bronquiolo terminal se 
amplla en la forma de alveolos. recubiertos de células de 
epitelio plano de origen endodérmico. mismas que estan en 
intimo contacto con la pared cndotclial de los capilares 
vecinos. También existen capilares y alveolos suficientes 
para permitir la supervivencia de los prematuros. 

La evag!nacibn respiratoria proveniente del intestino 
anterior primitivo. recibe inicialmente ramas del plexo es
plficnico que derivan de las aortas dorsales y sus venas llevan 
sangre al plexo venoso cardinal. Al crecer el pulmón. las 
conexiones vasculares. esplácnica y cardinal. poco a poco se 
establecen. con ramas de los sextos arcos embrionarios desti
nados a ser las arterian pulmonares; las venas desembocan 
directamente en el corazón. 

una vez que se encuentra en la vida extcauterina. la clrcu
lac10n colateral bronquial es el único resto del lecho vascu
lar original de todo el pulmón. La interíerencia en el desa
rrollo de la yema pulmonar ó los cambios pulmonares. ocasionan 
una gran diversidad de mallormaciones broncopulmonares. (12) 
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Los defectos en el desarrollo de la yema pulmonar, pueden 
dar lugar a patolog1as tales como la agenesia pulmonar, hipo
plasia. secuestro. malformación adenomatoidea qu1stica O 
enfisema lobar congénito. (2) El tipo de malformaciones aso
ciadas. sugieren alteraciones en el desarrollo embriológico 
alrededor de la 4a semana de gestación, cuando se encuentra en 
desarrollo la yema pulmonar. (13) 

El pulmón fetal en desarrollo pasa por varias etapas que 
tienen caracter1st1cas anatómicas especificas: glandular CS-17 
semanas). canalicular (13-25 semanas). y alveolar (24 eananas 
hasta los 8 a~os de edad). 

El medio intrauterino debe proveer ciertos factores para 
que estas etapas sucedan sin alteraciones. Entre ellos se 
encuentran. el volumen de liquido amniOtico. volOmenes intra y 
extratorAcico capaces de permitir una adecuada expansión 
pulmonar. cuando uno 6 varios de estos factores no estA 
presente, el resultado es una gama de alteraciones que van 
desde enfermedad pulmonar m1nima hasta aquellas que son incom
patibles con la vida. 

Cuando en íonna prenatal se llega a detectar la presencia 
de derrame pleural, se debe de pensar en la posibilidad de 
que dicho producto al nacer lleva consigo alguna malformación 
pulmonar coeoc> las ya mencionadas. (14) 

Una alteración del desarrollo embrionario de la yema pulmo
nar puede dar como resultado una masa de parénquima pulmonar 
no funcional con las caracter1sticas anatómicas de un secues
tro pulmonar. (36) 

Si las yemas bronquiales y el mesénquima alveolar no se 
unen durante las semanas 16 a 20 de la gestación, ocurrira 
crecimiento no controlado de los bronquiolos, en especial de 
las ramas ternainales, lo que dará conK> resultado la malforma
ción adenomatoidea qu1stica. Se desarrollan as1, conductos 
alveolares y sacos aéreos no C0111unicantes a partir del meaén
quima circundante, que contribuiran al componente alveolar de 
asta anomal1a congénita. A causa de la variación en la canti
dad de componentes de bronquiolos y alveolos dentro de la 
lesión, esta puede variar entre una alteración de tipo sólido 
sin quistes y otra mixta con componente ll611do y qu1at1co 
dentro del pulmón. (15) 

Desde la cuarta semana de gestación, cuando se encuentra en 
desarrollo la yema pulmonar, puede presentarse una alteraoiOn 
en el desarrollo del arbol traqueobronquial, y llevar a una 
falla en la formación del cart1lago bronquial, originando 
posteriormente ol enfisema lobar congénito. (25) 



HISTOPATOLOOIA 

La..:t ort.¿r ias p: ·:~~c1rrnres sit!,llen el de~arrol lo de las v1as 
aéreas, Y los vasc~ intraclnares el de los alveolos. En la 
hipoplasia pulmon.1r existe und disminución en el número y 
densidad de las art.ectas p1-eacinares asi como de la extensión 
del müsculo de las arterlas acinares. Todos estos factores 
disminuy ... ~n el diámetro de las arLcrlan pulmonares. y en vista 
de que la re:it.:;tcncia al flujo en el árbol arterial pulmonar 
está dnt.crmtnndo por la inversa del producto de dos veces la 
cuarta potencia del radio de las arterias pulmonares. un 
pequci\o cambio en el diámetro arterial puede generar efectos 
fisiológicos deletereos en los pacientes con hipoplasia pulmo
nar. (16) 

Los estudios h1stopatol6gicos de pacientes con 
pulmonar puedan demostrar anormalidaden en los 
gl~ndulas submucosas y vasos pulmonares, en cuanto 
tribuclón. tama~o y número. (2) 

hipoplasia 
alveolos. 
a su dis-

Los pulmones h1poplásicos fetales tienen menos sacos alveo
lares grandes. disminución de la proporción de volumen de 
tejido parenquimatoso y arcos septales. as1 coma menor area de 
superficie disponiblo para el intercambio gaseoso. (17) 

En est.udias de microscopia electrónica so han encontrado 
células ciliadas anormales. asi como distribución anormal de 
las mismas en pulmones hipopláslcos. Estos cilios son anor
malmente cortos e incurvados. y aleunos fusionados 6 disminui
dos en número. Estos. pueden tener un papel en la patog~nesis 
del pulmón hipoplAsico. (18) 

En los casos de secuestro pulmonar. el anAlisis de los 
segmentos ha demostrado que sus arterias aberrantes presentan 
cambios ateroescleróticos, lo que las hace rrlables a pesar de 
ser de tipo e1Ast1co. El riego sangulneo hacia la malforma
ción puede ser múltiple hasta en 15% de los casos. cuando la 
arteria aberrante tiene menos de 3 nm de diámetro. la regla 
mas que la excepciOn serán los vasos múltiples hacia el se
cuest.ro. (15) 

Kvittken y Reiner en 1962 resumieron los criterios micros
cOpicos que utilizaron para definir la malformaciOn adenoma
toidea qu1st1ca congénita: 1) incremento adenomatoideo en las 
estructuras respiratorias terminales que forman quistes con 
comunicación mútua de diverso tamano. recubiertos de epitelio 
cillndrico pseudoestratificado cúbico O ciliado. 2) formaciOn 
polipo1de 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) ausencia de lamina cartilagi
nosa. excepto como componente de bronquios normales atrapados. 
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4) células mucógenas como parte del recubrimiento de los 
quistes ó como glAndulas dentro de estructuras alveoliformes. 
5) ausencia de inflamación. 

La malformación adenomatoidea quistica. recibe sangre 
arterial y posee drenaje venoso. por la arteria y venas pulmo
nares del lóbulo afectado. Raras veces aparece una arteria 
anómala. (7) 

En los casos de enfisema lobar congénito, se puede observar 
que no hay cart1lagos bronquiales. 6 que si los hay son hipo
plásicos. en forma de ara~a 6 flácidos en mAs de 2/3 de los 
casos. El analisls bioqu1mico descubre una deficiencia de 
hialuronidato y condroitinsulfato. Algunos han postulado que 
pueden existir depósitos anonnales de colágena y tejido ells
tico deficiente dentro de la pared 8lveolar,que puede ser el 
resultado de una h1perplas1a alveolar ó de un lóbulo pclial
veolar. Un tercio de los casos se asocia a este último. El 
número de ramas bronquiales es normal, pero cada acino contie
ne un número aumentado de alveolos, y en algunas areas estos 
estan sobredistendidos. Las arterias son normales en ncnero. 
tamano y grosor, sin embargo en las zonas enfisematosas estan 
disminuidas en su distribución. (15,19) 
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FACTORES GENETICOS 

Existen algunos reportes de agenesia pulmonar con 1nctden
c1a familiar. as1 como algunos con anormalidades del brazo 
corto del cromosoma 2. lo que sugiere la posibilidad de anor
malidad cromo~6mica b~s!ca en esta patologla. (20) 

En un estudio de pacientes con aeenesia pulmonar se 
enconLró como antecedente la consanguinidad consider~ndosc 
como probable herencia autosómica recesiva. (13) 

No existe evidencia reportada de alteraciones de tipo 
hereditario que condicionen alteraciones como la malformación 
adenomatoidea qu1st1ca y el enfisema lobar congénito. 
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INCIDENCIA 

se desconoce la incidencia real de la agenesia pulmonar en 
nuestro medio. Sin embargo, existen diversos reportes en los 
cuales se ha mencionado una prevalencia de la enfermedad de 
o. 0034~ en una admisión hospitalaria general. (13) Otras 
cifras repcrtadas van desde l de cada 10,000 ingresos a un 
hospital general a 1 de cada 10-15,000 autopsias realizadas. 
(21) 

El 50X de los pacientes con agenesia pulmonar tienen anor
malidades asociadas, y de estas las del grupo VACTERL (V•ver
tebrales, AQanorrectales, C•cardiacas, TE~traqueoesofágicas# 
R-radiales, L""limbs o ext.remidades). se encuentran con mayor 
frecuencia. (22) 

Se ha establecido que no existe predominio de sexo en forma 
significativa en la agensia pulmonar. Esta alteración se ha 
encontrado con mayor frecuencia en el lado izquierdo. (13) 

Para 1966, el total de casos reportados de agenesia e hipo
plasia pulmonar en la literatura mundial fu~ de 160, sin 
haberse encontrado algon caso de afección bilateral hasta el 
reportado en eso al\o por primera ocasión. (6) 

En los casos de .secuestro pulmonar se puede establecer. que 
el 92~ son mujeres y 2/3 partes de los mismos se detectan 
antes del año de edad. En el 90~ de los casos la malformación 
se encuentra en la parte pasterior del surco costofrénico iz
quierdo Junto al esófago. (15) 

En otro estudio, el 42l de los niños reportados con 
patologla tonlan menos de un mea de edad, 24~ entre un 
un año y 34~ mayores del ai'lo de vida. El segmento 
posterior del lóbulo inferior izquierdo es el sitio mlis 
para las lesiones intralobarea. (23) 

esta 
mes y 
basal 
coman 

En el caso de la malformación adenomato1dea qu1stica pulmo
nar no hay predisposición de aleuno de los sexos. EatAn afec
tados por igual el pulmón derecho e izquierdo. !.as afecciones 
de tipo bilateral son muy raras. Si la malformación es muy 
grande puede coexistir con h1poplas1a pulmonar. (15) 

El enfisema lobar congénito afecta a los varones tres veces 
mas que a las n1~as. La mayor1a de los casos son detectados 
antes del año de edad. La frecuencia de afección lobar es la 
siguiente: lóbulo superior izquierdo 42l, medio derecho 35l, 
superior derecho 21l, y los inferiores derecho o izquierdo 
menos del l~. (19) 
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ETIOLCXlIA 

Se han implicado factores de tipo genético. ambiental, 
mecánicos. teratogéntcos y otros más en la agenesia pulmonar. 
(17) 

Mediante estudios cl1n1cos y experimentales se ha corrobo
rado que el desarrollo pulmonar durante la gestación requiere 
la existencia de volúmenes especificas de liquido amn10tico. 
As1, en recien nacidos de madres con embarazo complicado por 
oligohidramnios frecuentemente tienen h1poplas1a pulmonar 
grave. que puede ocasionar la muerte en el periodo neonatal 
inmediato. 

En teoria, el oligohidramnios genera una cavidad uterina 
peque~a que condiciona anonnalidades en el crecimiento y 
desarrollo del feto. El tórax fetal, disminuido en tamaílo, 
restringe el crecimiento pulmonar normal. (30) 

En estudios experimeo~ales con conejos se logró demostrar 
que el e1ecto compresivo del oli~ohidramnios sobre el feto en 
desarrollo ocasiona alteraciones en su desarrollo pulmonar. 
Lo anterior se ha reproducido al crear una obstrucción urina
ria congénita o un escape del liquido amniótico en forma 
crónica a la cavidad abdominal materna. (30) 

Los factores f1s1cos relacionados con la génesis de la 
hipoplasia pulmonar incluyen compres10n pulmonar 1ntratordci
ca. disminución del liquido amniótico y alveolar. as1 como 
ausencia de movimientoa respiratorios fetales. Ejemplo de la 
anterior lo constituye la hipoplasia pulmonar asociada a la 
hernia diafrag~tica congénita. En algunos estudios experi
mentales se ha concluido que una masa abdominal fetal no 
produce independientemente hipoplasia pulmonar, posiblemente 
debido a que el efecto de masa se resuelve por distensión de 
la pared abdominal, y no con elevac10n del diafragma. La 
hipoplasia pulmonar que se presenta en la obstrucción vesical 
se debe más bien al oligohidramnios asociado y no al efecto de 
masa de las v1as urinarias dilatadas. La descompres10n prena
tal de una masa abdominal 6 de las vias urinarias dilatadas no 
está indicada para prevenir la hipoplasia pulmonar en caso de 
no existir oligohidramnios. (31) 

De acuerdo a observaciones y seguimiento prenatal de pa
cientes con oligohidramn1os, se concluye que la hipoplasia 
pulmonar asociada a estos casos. no es el resultado directo de 
ausencia de movimientos respiratorios %atales. (32,33) 
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La presencia de derrame pleural en el feto. se asocia a una 
alLa incidencia de morbimortalidad, Por su relaciOn frecuente 
con hipoplasia pulmonar. (14) 

Se ha demosLrado experimentalmente que el tabaquismo duran
te el embarazo genera retraso en el crecimiento fetal e hipo
plasia pulmonar: observaciones que de ser aplicables en huma
nos podria definir que el crecimiento pulmonar disminuido en 
niños de madres fumadoras puede iniciarse prenatalmente. (17) 

Una alteración en el desarrollo embriológico del parénquima 
pulmonar es la condicionanLe de la mayor1a de los casos de 
malformat.:ión adenomatoidea qu1stica pulmonar. Se esLal>lece un 
crecimiento desordenado y excesivo de los bronquiolos con una 
disposición especial del parénquima pulmonar anómalo. (7) 

En el caso del enfisema lobar congénito. se considera que 
la alterac10n es resultante de la obstrucc10n parcial de l8s 
v1as respiratorias a causa de un apoyo cartilaginoso anormal 
de la pared bronquial. La obtrucci6n puede ser de tipo in
tr1nseca (observada en el 35% de los casos) 6 extr1nseca con 
origen diverso. (19) 
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CLASIFICACIONES 

AGENESIA E HIPOPLAS!A PUI.HDNAR 

Para el estudio de la agenesia e hipoplasia pulmonar 
SChneider y Schwalbe desarrollaron la sleuiente clasificacion: 
(2,13,28) 

Grupo A: Agenesia pulmonar-ausencia completa de pulm6n, 
bronquio y arteria pulmonar. 

Grupo B: Aplasia pulmonar-ausencia de pulmón ·Y arteria 
pulmonar, con bronqulo rud:lment.ario. 

Orupo C: Hipoplasia pulmonar-pulmbn hipoplAsico con arteria 
pulmonar y bronquio ipsilateral hipodesarrollados. 

Se han descrito dos tipos de hipoplasia pulmonar: (11) 

Primaria. -afecta al pulmón en su desarrollo embrionario 
sin una causa especifica condicionante. 

secundaria. -existe una causa predisponente para el desarro 
llo de la hipoplasia. (oligohidramnios, ruptura 
prematura de membranas, derrame pleural, hernia 
diafragmfotica congénita). 

SECUESTRO PULMONAR. 

Desde el punto de vista anat6m1co,los secuestros pulmonares 
se dividen en: 

EXTRA LOBA RES - El tejido pulmonar secuestrado está 
revestido por su propia pleura visceral 
independiente. 

INTRALOBARES • - El tejido pulmonar anormal se incorpora 
dentro de la pleura visceral normal. 
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HALFORl1ACION ADENOHATOIDEA QUISTICA PULMONAR. 

S~ocker y colaboradores clasificaron a estas malformacio
nes, en tres clases patológicas: 

TIPO I. -Incluye quistes mult1ples grandes o un quiste 
~ande principal más otros peque~os. Es la forma 
~s común C5oi de los casos). 

TIPO II.-Halformación adenomatoidea qu1stica congénita con 
quistes múltiples generalmente no mayores de 1.2 
cm de diámetro. Se presenta en el 40% de los 
pacientes. Es la forma que se puede acompanar de 
malformaciones de otro tipo. 

TIPO III.-El ar..,, afectada contiene mQltiples quistes 
pequenos apenas separados entre s1. manifesténdose 
como una masa firme con los quistes apen~s 
perceptibles macroscopicamente. (29) 
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ANOHALIAS ASOCIADAS 

La mayoria de los casan de agenesia pulmonar reportados 
tiene asociadas mülformaciones del sistema cardiovascular. 
musculoesquelético ó gastrointestinales. Con menor frecuencia 
se han encontrado afecciones genitourinarias y del sistema 
nervioso central. (13,20) 

Entre los defectos cardiovasculares encontrados est.A la 
comunicación interauricular. persistencia del conducto arte
rioso. comunlcación lnte1-vcntricul.:.ff, conexión .:inómala total 
de venas pulrr~nares a cava superior e insuficiencia tricuspi
dea. (3, 13) 

Las malformaciones óseas asociadas incluyen alteraciones 
del carpo. cúbito, ausencia del radio, alteraciones vertebra
les 6 costales y de las falanges. (13) 

El ano imperforado. la f1stula traqueoesofá~ica y diver
ticulo de Meckel también pueden presentarse en los casos de 
agenesia pulmonar. (3) 

La atresia esofágica con fistula traqueoesofágica distal 
(tipo Ill) con agenesia pulmonar. es una asociación muy rara y 
con alto riesgo de mortalidad. Fué descr1ta por primera vez 
en 1929 y en 1987 solo hab1a 13 casos reportados. Solo existe 
un caso de sobrevida hasta los 24 meses. (22.24) 

La hipoplasia pulmonar. asociada a hernia diafragmatica y 
ectopia renal se ha encontrado en menos del o. 01% de los 
casos de autopsia. (25) 

En 1974, Pe~a y Shokelr describieron un slndrome letal que 
comprende anomalias faciales, camptodactilia. anquilosis 
múltiple e hipoplasia pulmo.nar. Hasta 1965 se habian reporta
do 31 casos. (26) 

El sindrorne de la cimitarra consiste en la presencia de 
conexión anómala total 6 parcial de las venas pulmonares a la 
vena cava inferior asociada a hipoplasia pulmonar. hemivérte
bras y asimetr1a torécica. (27) 

En los casos de secuestro pulmonar extralobar las anomal1as 
coexistentes son frecuentes. econtrándose en el 15-40~ cuando 
menos una anoma11a asociada. La hernia d1afrag~t1ca congéni
ta es la más común. Puede acompa~arse de pectum scavatum. 
deEectos per1c~rd1cos. fistulas arteriovenosas pulmonares. 
anomal1as vertebrales, dextrocard1a y quistes peric~rdicos. 
se han obervado comunicaciones interauriculares e interventri
culares as1 como persisitencia del conducto arterioso. La 
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frecuencia de duplicaciones intestinales torácicas se encuen
tra aumentada en estos casos. En los casos de tipo intralo
bar. las anomallas asociadas son raras. 

En el caso de la malforn~c16n adenomatoidea qu1stica es 
raro encontrar malformaciones congénitas asociadas. las repor
tadas en casos aislados incluyen: hidranencefalia. s1ndrome de 
vientre de ciruela (Prune-Belly). 

Los pacientes con enfisema lobar congénito pueden acompa
ñarse en un 14~ con anomalías de tipa cardiaco. Entre estas 
se encuentra la comunicación interventricular. persistencia de 
conducto arterioso. tetralog1a de Fallot 6 aneurisma de gran
des vasos. (19) También se ha encontrado asociado a pectum 
scavatum. 
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CUADRO CLINICO 

En base a lo anteriormente mencionado se puede inferir que 
las manlfestacione~ cl1nicos que acompaílan a la aBenesia e 
hipoplasia pulmonar pued1c:in ser muy variadas. Estas van a 
depender del grado de leoión existente asi como la repercusión 
general que esta tiene. La mayorla de los casos de ae,enesia 
pulmonar sin malformación asociada pueden cursar asintomáticos 
hasta que en forma ;iccidcntal se realice el dlagnósLico de la 
patologl.a. Si el paciente cursa con al~una anomalla asociada 
que comprometa la estabilidad cardiopulmonar del paciente, 
entonces podrá manifestarse como un cuadro de insuficiencia 
respiratoria, cuya gravedad dependerá de la extensión de la 
enfermedad. ( 13) 

Los pacientes con hipoplasia pulmonar, pueden iniciar su 
sint.omat.oloc,1a desde la et.apa de reclcn nacido, manifestándose 
principalment.e can insuficiencia respiratoria cuyo grado 
dependerá del volumen de parénquima afectada. En otros casos. 
el diagnóstico puede establecerse durante el estudio de las 
malformaciones asociadas, 6 bien si se agrega un proceso 
infeccioso en el ~rea hipoplásica. (1) 

Los secuestros extralobares se recC1nocen más a menudo de 
manera accidental en una radiograf1a da tórax en la etapa de 
lactante menor. Los s1ntomas más comLnes que obligan a efec
tuar una valoración del caso. son ins'Jficiencia respiratoria. 
cianosis. tos y en ocasiones fiebre. lo cual se presenta solo 
que exista una comunicación esofáe;ica persistente con el 
lóbulo secuestrado y curse con infección agregada. 

Los secuestros intralobarcs se manifiestan en un momento 
relativamente tard1o en comparación con su contraparte extra
lobar. Son pocos los que se reconocen antes del a~o de edad y 
muchos se manifiestan hasta la edad adulta. El cuadro que 
puede sugerir la presencia de un secuestro intralobar es la 
neumon1a persistente 6 recurrente. dentro del mismo seemento 6 
lObulo pulmonar. (15) 

En la malformación adenomatoidea quistica se han identifi
cado tres tipos de presentación cllnica: (29) 

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

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

3) Curso insidioso con infecciones pulmonares recurrentes. 
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Los sinLcxnas del enfisema lobar congénito pueden variar 
no~ablemente pudiendo iniciarse desde el periodo neonatal 
inmediaLo. En este caso. el curso de la enfermedad es rara 
vez fulminante. La mitad de los pacientes inicia su sintoma
tologla entre el mes y los cuatro meses de edad. Por lo 
recular no hay antecedentes de trauma obtétrico 6 enfermedad 
materna. La insuficiencia respiratoria puede ser intermitente 
y desencadenado por la ex1taci6n. llanto 6 al1mentac10n. Los 
s1nLomas pueden ser tos. sibilancias, taquipnea. disnea y 
cianosis intermitente. Puede haber deterioro rápido que 
obligue a una intervención quirúrgica de urgencia. El curso 
del enfisema lobar es progresivo, pero la evolución y la 
gravedad de los sintomas puede variar desde un cuadro apenas 
perceptible hasta otro con graves manifestaciones. 
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hE:TODOS DE DIAGNOSTICO 

En lt's ca.sos df.> accncsia pulmonar unilateral se pueden 
encontrar los algu1'.~11Lcs dat.os radiográficos: 

- opacidad tot-al del hemltórax afectado 
- espacio9 intercostales estrechos 
- desplozamlento mediast1nal hacia el lado afectado 
- pulmón contralat.erR1 con hiperclaridad y espacios inter 

costales abiertos 
- leve abatimiento del diafragma contra lateral. (5) 

En estudio de bconcograf1a los hallazgos en la agenesi.a 
pulmonar san ausencia del bronquio principal en el lado aíec
tado. En la hipc1plasia puede observarse d1sm1nuc16n del cali
bre del bronquio afectado 6 ausencia de un bronquio secundario 
en casos de agenesia pulmonar parcial. 

La gamagrafla pulmonar en los casos de aeenesia puede 
mostrar ausencia del radiof~rmaco en el hem1.tOrax. afectado, 6 
una concen~ración disminuida en los casos de hipoplasia pulmo
nar. 

La endoscopia puede 1eualmente demostrar ausencia del 
bronquio principal del lado afectado 6 alteraciones en el 
calibre del mismo 6 del secundarlo de acuerdo al caso. 

Los secuestros tntca y ext.ralobares pueden reconocerse en 
una radioeraf"ia post.l'?f'oant.nrior y latoral de tórax como una 
opacidad basal, que suelo tener forma trianeular con su eje 
mayor hacia adentro y atrás. Algunos autores recomiendan 
realizar una serle esoragogastroduodenal ante la sospecha de 
secuestro pulmonar, para descartar una comuntcación e.ast.roin
Lest1nal permeable. La angioerafia puede utilizarse para 
definir el riego saneulneo sislémico hacia el ~egmento secuea
trado. (15) 

El diagnóstico de la enfermedad adcnomatoidea qulstica 
depende rundamentalmente de las radiografias de tórax que 
pueden mostrar zonas radiolücldas dispersas de forma y tamaño 
reculares con bordes n1t.idos. El corazón y c1 mediastino so 
desplazan al lado contrarlo y nl pulmón arectado se hernia 
através de la llnea media. La masa con aire y múltiples 
quistes puede semejar la imagen de una hcrn1a diafragmti,tica 
coneénita cuando la alteración es basal izquierda. En etapas 
tempranas las radiograftas pueden mostrar una tmaeen de masa 
con densidad del aeua antes de que se llenen lo.u qulst.co con 
aire. 
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La radioerafia posteroanterior y lateral de tórax constitu
yen el estudio diagnóstico oras útil en los casos de enfisema 
lobar congénito advlrtiendose en ellas hiperinflac16n lobar. 
En casi todos los casos hay desplazamiento del mediastino con 
hern1ac16n del lóbulo afectado. Hay aplanamiento del d1afr6g
ma ipsilateral. La broncoscop1a y la broncograf1a no son 
necesarias en todos los casos. reservándose para aquellos 
pacientes de mayor edad y cuyos slntomas no son del todo 
sugestivos de la patolog1a. (7) 
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D!.ACNOSTICO DIFERENCIAL 

El dldl~.nóstico difPrenclal de la agenesia pulmonar incluye 
varins p.1tolog13s. entre las cuales puede mencionarse la 
atelec:tasia pulmonar total secundarla a procesos que ocasionen 
taponamiento del bronquio principal. Deberá descartarse en 
estos casos la po::db1.l idad de cuerpo extraño en v1as aéreas. 
Otra posibilidad es la presencia de condensación pulmonar 
masiva .secundaria a un pror.eso neumónico que se manif lesta 
radioc,raficamente por la opacidad del pulmón afP.cLado. Tam
bién puede confundirse con un derrame pleural lnícccioso. 
t.raum.fl.t.ico ó secundario a alteraciones en la dinámica del 
aclaramient.o pleural. Todas estas patolog1as pueden descar
tarse razonablemente mediante el anállS1$ de los antecedentes. 
los hallazp,.os c11n1cos y radiográficos, y la evoluciOn del 
padecimicnt.o. (12) 

La hipoplasia pulmonar debe distinguirse de entidades tales 
como atelectasia seementaria 6 lobar,6 condensación pulmonar 
segmentaría mediante el análisis de los datos nnteriormente 
mencionados en los casos de agenesia pulmonar. 

El secuc3t.ro pulmonar cleber.:l Ue:Jcart.ar:Je en aquellos C.'.3Sos 
en que se haya detectado LJlt.eración pulmonar en alguno de sus 
segmentos 6 lóbulos. Lo anterior manlfestado por la presencia 
de una opacidad persistente en la radiografia de torax, sin 
otro dato que ~up.,ir>r.:1 alp,una pato1op,1a espec'íf1ca,como los 
mencionados par·a los casos de aeenesla e hipoplasia pulmonar. 

La malformar.lón adcnomato1dea qulsttca coneénita puede 
sospecharse en aquellos casos en que exista un cuadro de 
insuficiencia respiratoria aunado a una alteracibn de tipo 
qu1st1co en las radiograftas do torax. Deberá diferenciarse de 
un cuadro de hernia dlafrae,mátlca congénita con hern1ac10n de 
las asas intestinales al hemltorax afectado. ~En los casos de 
imaeen de quiste único, la poslh11.ldad de quiste bronco&énico 
debera tomarse en cuenta en el <liar.nóstico diferencial. Si se 
presenta la variedad tipo III de la mallormac16n adenomatoidea 
qu1st1ca deberán descartarse entidades quo cursen con conden
sación pulmonar. 

El enfisema lobar congénito puede confundirse con aquellas 
entidades que provoquen una obstrucción enfisematosa de un 
lóbulo pulmonar. En el diagnóstico diferencial debe incluirse 
al quiste broncogénico. neumotórax, obstrucción bronquial 
extrinseca. asi como la variedad poco frecuente del sindrome 
de S~yer-James-Mc Leod que se define como la presencia de 
hiperclaridad pulmonar unilateral debido a una bronquitis 
oblit.erativa periférica 6 bronquiolitis con at.rapamient.o de 
aire e h1poplas1a de la arteria pulmonar 1ps1lateral. exis
tiendo en esta, atrapamiento de aire en la fase ventilatoria 
del gamagrama. (29) 
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TRATAMIENTO 

El tra~amiento de los pacientes con agenesia pulmonar sin 
malíormaciones a otro nivel puede ser minimo. En los casos en 
los que existe una malformación mayor asociada. el paciente 
puede llegar a requerir de apoyo ventilatorio hasta que esta 
sea corregida. Lo anterior puede ejemplificarse en el pa
cientn con atresia esofágica y Clstula traqueoesofAgica aso
ciada a agenesia pulmonar. No existe un Lratamiento especifi
co para la corrección de la agenesia pulmonar a excepción del 
tLansplant.e pulmonar. aún no bien establecido en edad pediS.
t.rica. (13) F:n los casos de agenesia y atresia esofágica, se 
ha postulado como tratamiento la aortopexia para liberar la 
compresión traqueal con que suelen acompa~arse. (21,34) 

En la hipoplasia pulmonar se puede es~ablecer que el trata
miento de los pacientes debe ser conservador en la mayor 
medida posible. Su tratamiento médico estará encaminado a 
solucionar los problemas infecciosos con que suelen acompa~ar
se. La resección del tejido pulmonar hipcplásico se reservará 
para aquellos pacientes con infecciones recurrentes en dicha 
área, ó complicadou con hemoptisis. (5,13) 

Una vez que se diagnóstica la existencia de un secuestro 
pulmonar 1ntra 6 extralobar~ el paciente debera someterse a 
resección quirúrgica del área afectadaj tomando en cuenta que 
como primer paso durante la lntervención,deberá identificarse 
y ligar la arLerla que irriga el secuestro para evitar acc1-
den~es por Ja retracción ó ruptura de la misma durante la 
resección del tejido anormal. (15) 

La terapéutica en los casos de malformación adenomat.o1dea 
quistica pulmonar.comprende la resección del lóbulo ó lóbulos 
afectadas. No es convenlent.e la lobectomla parcial 6 segment.a
ria pcr los pequeños qulst.es que suelen aparecer en la perife
ria de la lesión. Durante la resección, el cirujano tendrá 
presente que puede haber un vaso anómalo, (15) 

En el eníisema lobar congénito el tratamiento más conve
niente es la resección del lóbulo afectado. La intervención 
quirúrgica puede ser urgente en el neonato.a1 el lóbulo afec
tado se expande rapidamente. En raras ocasiones el ataque 
bilateral ha sido manejado mediante lobectom1as en varios 
tiempos quirúrgicos. (7) 
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PRONOSTICO. 

Aún slu oLras a11úmal ia$ aBree.adaH, los pacient.~s con aeene
sia pulmonar tienen una probabilidad de vida más cort.a que los 
nii".ios normales. l.a mayori.a de los pacient.es de la literatura 
sobrevivieron hasta la segunda década de la vida. El paciente 
de mayor edad repo:-tado es de 72 años. El promedto do vida 
esperado con 1:~ agenesia pulmon.:lr der·echa fué de 6 años a 
diferencia de los 16 años espei·.:idos en la ae(mcsia Jzqulerda. 
(21) 

La agenesia pulmonar derecha se asocia a un pronostico más 
grave debido a la mayor incidencia de anormalidades cardiacas 
ó al mayor erado de desviación me<lla:Jttnal con la cual suelen 
acompa~arse. Al rotar el mediastino hacia la derecha, ~e 
induce cierto grado de obstrucctón dP. la traquea, produciendo 
una alteración e11 Ql drenajr~ bronquial y mayo1- suscept..ib111dad 
il la infección. (3,5,1:q 

El grado de hjpoplasia pulmonar al nacimient.o, determina la 
oportunidad de sobrevida del neonat.o. Si este sobrevive el 
periodo neonatal, el rest.o del parénquima pulmonar continúa 
creciendo y desarrollándose normalment..e, lo que conlleva a una 
mejoria gradual de la ~unción pulmonar. La medición del 
volumen del liquldo amniótico parece ser el factor predict.ivo 
mtts íidedigno para el desarrollo de hipoplasia pulmonar. Todo 
niño que permanece por más de i·¡ d1as en oligoh1dramnios,muere 
por hipoplasia pulmonnr grave. (11,33} 

El secuestro pulmonar trat..ado quirurgicamente permite un 
desarrollo pulmonar posterior sin alteraciones.Por el contra
rio,aquellos que no reciben tratamiento alBuno Llenen alta 
morbilidad por sepsis y f1sLu1as ext.racardiacas con repercu
sión hemodinámica.(23) 

La mayor1a de los pacientes con malformacion adenomatoidea 
qu1stica de la variedad I y Il ~ratados mediante Jobectom1a, 
han Lenido una evolucl6n favorable, asi como la observada en 
los casos de enílsema lobar congOnito que recibieron trata
miento quirúrgico. Los pacientes con la variedad III de mal
formación adenomatoldea qu1stica son poco írecuentes y cursan 
con altos indices de mortalidad. (7,B,19) 

En los casos de enfisema lobar congénito.se ha observado 
una evolución adecuada desde el punto de vista funcional 
cardiopulmonar en la mayor1a de las series reportadas.una vez 
que son sometidos a lobectomia, con el parenquima residual sin 
otra alteración agregada. (35) 
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MATERIAL Y HEl'ODOS 

El presente estudio comprendió la revisión de los expedien
tes clln1co-radiol6gicos,de aquellos pacientes hospitalizados 
en alguno de Jos diferentes servicios del Hospital Infantil de 
México Federico Cóme~. cuyos diagnósticos 1nclu1an alguna de 
las malformaciones congénitas pUlrTKlnares,detectadas durante el 
periodo comprendido de enero de 1980 a diciembre de 1990. Las 
patologias básicas incluidas dentro de este estudio fueron: 

-Agenesia Pulmc>nar 
-Hipoplasia Pulmonar 
-Secuestra Pulmonar 
-Malformación Adenomatoidea Quistica Congénita 
-Enfisema Lobar Congénito 

La revisión de estos exped~entes incluyó el analisis gene
ral de los siguientes puntos: 

-Diagnóstico de ingreso. 
-Antecedentes personales. 
-Antecedentes familiares. 
-Edad y sexo. 
-Han1íestac1ones clinicas. 
-Anomalías congénitas asociadas. 
-Estudios de diagnóstico practicados. 
-complicaciones lntrahospitalarias. 
-Diagnóstico final establecido. 
-Tratamiento instituido. 
-Evolución. 
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OBJETIVOS 

OBJETIVO GENERAL 

Conocer las carocterl.st.icas generales de cada una de las 
malform.;:,cionen con&éniLas pulmonares más .frecuentes en nuestro 
medio.a lin de poder esLablecer pautas generales de diagnósti
co, tratamiento y pronóstico en este tipo de pacientes, los 
cuales son clotectados con poca frecuencia en la práctica 
clinica pediátrica . 

OBJETIVOS PARTICULARES : 

l)Conocer la incidencia de estas enfermedades en un hospi
tal pediáLrico general con atención de tercer nivel y asi 
pcxler determinar: 

a)Incidencia general de la patolog1a. 
b)Incidencia por edad y sexo. 

2)Establecer cuales son las anomalias congénitas mas fre
cuentes, encontradas concomitantemente con estas patolog1as. 

3)Determinar cuales son las principales manifestaciones 
clinlcas que presentaron los pacientes, as! como aquellas que 
orientaron al diaen6stico definitivo. 

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

5)0e~ectar las complicaciones observadas en el manejo de 
estos niños asi como la evolucion final presentada por cada 
grupo patol6e,1co. 

6)Exam1nar el tratamiento instituido en cada caso asi como 
los resultados def 1nitivos del mismo. 

?)Elaborar conclusiones en base al análisis de resultados 
que puedan ser útiles para lograr un manejo integral de estos 
pacientes en relación a la experiencia obtenida por el manejo 
de este grupo de patologias. 

23 



RESULTADOS 

AGENESIA PULMONAR 

Se detectaron seis casos de agenesia pulmonar en un lapso 
de 11 años. No se detectó ningún antecedente fam1liar de 
impc>rtancia. cuatro casos del sexo femenino y dos del sexo 
masculinos. La edad de presentación fué desde 15 d1as hasta 
los 5 años. siendo más frecuentemente diagnosticadas antes del 
añó de edad (3 casos). Todos los casos fueron unilaterales. 
En cuatro pacientes el lado izquierdo fué el afectado y en dos 
el derecho. En los seis pacientes se estableció un diagnósti
co erroneo al momento de ingreso al servicio de urgencias. 

Dos pacientes cursaron sin otra malformac16n congénita 
agregada. En los cuatro pacientes restantes las malformacio
nes encontradas incluyeron: malformación vertebral (hemivérte
bra), malformación anorrectal intermedia. comunicación 1nter
ventricular y labio y paladar fisurados. 

En todos los casos se reg1sLr6 a 
insuficiencia respiratoria de leve a 
caso se encontró evoluciOn aguda de la 
el resto con evolución mayor a 15 d1as. 

su ingreso el dato de 
moderada. solo en un 
sintomatolog1a (1 dia), 

Todos cursaron con hipoventjlación y ausencia de murmullo 
vesicular a la explorac16n f1sica. 

sus radiografías de ingreso mostraron en todos los casos 
opacidad completa del helnitórax afectado, desviación del 
mediastino hacia el lado de la alteración, espacios intercos
tales acortados y sobred1stens16n pulmonar contralateral. 

En tres de los pacientes se realizó broncoscopla. estable
ciendose el diagnóstico. al detectar ausencia del bronquio 
principal del lado afectada. Los tres pacientes restantes no 
fueron sometidos a estudio endoscópico habiéndose realizado el 
diagnóstico mediante broncograf1a en dos pacientes, y en uno 
al realizar su estudia necrópsico. SOlo dos pacientes fueron 
sometidos a estudio gamagrafico. en uno para corroborar el 
diagnóstico y en otro como medio diagnóstico de ingreso. 

Dos pacientes fallecieron, uno por sepsis y otro por insu
ficiencia respiratorta grave a su ingreso Oe los cuatro 
pacientes restantes. tres se egresaron sin compl1c~c1ones y 
sin seguimiento posterior y uno se encontró asintam~tico 18 
meses después. 



HIPnf' .. ,S!A PULHONAO. 

Se detectaron diez pacientes del sexo masculino y diez del 
femenino en este erupo. La edad al momento de ingreso varió 
entre un dia y diez años. Seis pacientes eran recién naci
dos. 11 menores al año de edad y tres con mas de un año de 
vida. La hipoplasia pulmonar se encontró en el lado izquierdo 
en 15 pacientes.en lado derecho en cuatro y solo uno en forma 
bilateral. 

Las malformaciones congénitas acompai"i.antes en este grupo de 
pacientc3 fueran: 

-Hernia de Bochdalek 8 casos 
-Malformaciones cardiovascularcs 4 casas 

S1ndrome de Cimitarra (1 caso) 
Conexión anómala total 
de venas pulmonares a 
seno coronario (1 caso) 
Tronco arterioso tipo IV(l caso) 
Atresia pulmonar y comuni
cación interventricular Cl caso) 

-S1ndrome de Kartagener 1 caso 
-Hemivertebras 1 caso 
-Hipoplasia pectoral izquierda 1 caso 
-Anencefalia-atresia esofáB1ca-
men1ngocele dorsal.siamós onfaló-
pago 1 caso 

-Cenopat1a indeterminada 1 caso 

Total de casos con malformacion 
agregada 17 casos 
Pacientes sin otra malformación 3 casos 

TOT/,L 20 casos 

como metodo de diagnóstico inicial se realizó la broncosco
p1a en cuatro casos,broncografia en cuatro pacientes y gama
graf1a pulmonar en otros cuatro. Los ocho pacientes restantes 
no fueron sometidos a estudios de gabinete diagnósticoa:es
te, se estableció clinicameinte durante la ciruela correctiva de 
hernia de Bochdalek. 

Solo tres pacientes fueron sometidos a cirugia pulmonar. 
Uno de ellos fué intervenido para realización de 1obectom1a 
por presentar bronquiectasias más hipoplasia pulmonar.y dos 
restantes con card1opat1as congénitas fueron sometidos a 
segmentectom1a para su estudio h1stopatol6g1co. 
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Solo t.1~es pacienLes de este grupo.con cardiopat1a conaéntta 
y otras malformaciones eraves,rallecieron:el resto de los 
pacient.os fué ec.resado en buenas condiciones dec.conociendose 
su evoluclón posteriur. 

SECUESTRO PULMONAR 

Se encontraron 4 pacientes del sexo íemenino y tres del 
sexo masculino en este arupo. La edad de presentación varió 
desdo los 5 dias hasta los 8 menes de edad. La sintomatologia 
presentada por estos pacicmtes fué basicamente j nsu.f l el cnci.:i 
respiratoria de leve a moderada. con evolución variable de 
acuerdo al momento en que se realizó el diagnóstico de hernia 
de Bochdalek,la cual se encontró asociada en todos los pacien
tes. 

El diagnóstico se realizó en todos los casos con una radio
grafia de tórax ante la sospecha de hernia diafragmatica. El 
diagnóstico de secuestro pulmonar se realizó en todos los 
casos en el transoperatorio,determlnandose ieualmente si era 
de tipo intra 6 extralobar en ese momento. Cinco pacientes se 
consideraron como esta última variedad y dos casos solamente 
en la primera clas111cac16n. Pe los cinco pacientes con se
cuestro extralobar solo en tres casos se especificó el origen 
de su arteria nutricia;uno de ellos de aorta dorsal y dos con 
origen transdiafraemático. 

Solo un paciente del grupa.tenia malíormaciones agregadas 
al de su defecto diafraemático. Se detectaron en este caso 
alteraciones gcr.étican(trisomia 21),multiples malformaciones 
urinarias. vertebrales y gastrointestinales. 

Todos los pacientes fueron operados para reparación de su 
defecto diafragmático as1 como resección del secuestro. Cinco 
de ellos evolucionaron sin complicaciones y solo dos fallecie
ron por cuadros de sepsis. 

MALFORMACION ADENOMATOIDEA QUISTICA CONCENITA. 

Se detectaron 10 pacientes con esta patolog1a. Seis pacien
tes del sexo masculino y cuatro del sexo femenino. su edad al 
momento del diagnóstico se encontró deSde un dia hasta los 
seis anos. Se encontraran dos recien nacidos.siete lactanLes 
menores.y uno mayor de un a~o. 

La sintomatolog1a predominante en este 
ciencia respiratoria de leve a moderada. 
dros intermitentes de tos en los casos de 
pacientes). 
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A la exploración f1s1ca en todos los casos se dotectO 
hipoventilación del hemitorax afectado. 

Las radiogarfias de torax de todos los pacientes mostraron 
una imagen de hiperclaridad en el área afectada. En todos se 
detecto desviación mediastinal hacia el hemitorax contralate
ral. 

El lObulo pulmonar ~s frecuentemente 
superior 1zquierdo(cuatro casos). El segundo 
el inferior izquierdo (tres pacientes). Dos 
afectado el lóbulo superior derecho y uno el 

afectado fué el 
en frecuencia f ué 
pacientes ten1an 
inferior derecho. 

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

ENFISEMA LOBAR CONGENITIJ. 

se detectaron 17 casos. 13 del sexo masculino y cuat.ro del 
sexo f'emenino. La edad de presentación vario desde los .t.3 dias 
hasta los tres a~os seis meses. 

En la mayor1a de los pacientes.el inicio de la s1ntomatolo
g1a fué desde el primer dia de vida con caracter progresivo. 
En cinco pacientes su s1ntomatolog1a se inició despues del mes 
de edad. En todos los pacientes se registró el dato de insufi
ciencia respiratoria, as1 como en 11 cianosis, en diez tos y 
cinco con fiebre. 

En todos los pacientes se encontró 
hemitorax afectado. SOlo en cuatro casos 
miento del hemitorax. La hipersonoridad 
tres pacientes. 

hipoventilac10n del 
se detecto abomba

se reportó solo en 

La totalidad de los casos se acompañaba de zonas de hipor
claridad con rechazo del mediastino y colapso pulmonar. 

El lóbulo superior izquierdo se encontró afectado en doce 
casos,y cinco en el superior derecho. 

El tratamiento instituido en todos los casos fué la lobec
tom1a. 

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

Dist~ibución de casos por sexo 

MASCULINO FEMENINO TOTAL 

AGENESIA PULMONAR 2(331:) 4 (67:i:l 6(100J:l 

HIPOPLASIA PULMONAR 10(501:) 10(50J:) 20 (lOO:i;) 

SECUESTRO PULMONAR 3(431:) 4 (57:i:l 7(100l:l 

MALFORMACION ADENOMA- 6(60%) 4(40%) 10(100l:l 
TOIDEA QUISTICA 

ENFISEMA LOBAR 13(76J:) 4 (24:i:l 17 c1oo:i:i 
CGNGENITO 

TOTAL 34 MASC. 26 FEM. 60 (100%) 
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MALFORMACIONES CONGENITAS PULMONARES 

DistribucJ.ón de casos por grupa de edad 

RECIEN UNO-SEIS SEIS-DOCE MAYOR DE TOTAL 
NACIDO MESES MESES UN AílO 

AGENESIA 2 l 2 1 6 
PULMONAR (33%) (17:Cl (33:Cl (17:1:) (100:1:) 

HIPOPLASIA 6 6 5 3 20 
PULMONAR (30:C) (30:C) (25:C) (15:1:) (100:C) 

SECUESTRO 1 4 1 1 7 
PULMONAR C14:C) (58:C) (14;1:) (14:1:) (100:1:) 

M.ADENOMA- 2 4 3 l 10 
TOIDEA Q. (20;1:) (40:C) (30:C) (10:Cl (lOO:C) 

ENP.LOBAR 5 6 2 2 17 
CONm;NITO (29:C) (47:Cl (12:Cl Cl2l0 (lOO:C) 
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MALFORMACIONES CONGENITAS PULMONARES 

Localización de las lesiones 

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

LOBULO 
SLIP. IZQ 5 4 12 

LOBULO 
INF.IZQ. 10 6 3 

LOBULO 
SUP.DER. 2 2 5 

LOBULO 
MED.DER. 

LOBULO 
INF.DER. 2 

llEMITORAX 
IZQUIERDO 

HEHITORAX 
DERECHO 2 

TOTAL 6 20 7 10 17 
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HAL:'ORHACIONES CONGENITAS PULMONARES 

Tratamiento quirúrgico 

AGENESIA HIPOPLASIA SECUESTRO 111\LF.ADEN. ENF.LOBl\R 

LOBECT0-
1111\ SLIP. 
IZQ. 

LOBECTO-
HIA !NF. 
IZQ. 

LOBECTO-
MIA SLIP. 
DER. 

LOBECTO-
HIA INF. 
DER. 

RESECCION 
DEL 
SECUESTRO 

12 

1 3 

2 5 

7 
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MALFORMACIONES CONOENITAS PULMONARES 

Evolución 

AGENESIA HIPOPLASIA SECUESTRO MALF.ADEMAT. ENF.LOBAR 

ALTA EN 
CONDICION 17 5 10 15 
ADECUAD/\ 

DEFUNCION 2 3 2 o 2 

TOTAL ó 20 7 10 17 
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DISCUSION. 

Al igual que lo reportado en la literaLura mundial, la age
nesia pulmonar se encontró con mayor frecuencia en su variante 
unilateral izquierda. (6,10,13) En este estudio no se detectó 
algún caso de agenesia pulmonar bilateral. En la rnayori~ de 
los paci<?nt.es se detectaron anomalias coneénitas agregadas sin 
embargo astas no fueron condicionantes de eravedad a excepción 
de una comunicaclón interventricular sin repercusión hemodtná
mica para el paciente.a diferencia de lo descrito originalmen
te por Maltz y Nadas en 1968. (3) En base a lo anterior, la 
evolución observada en este grupo de pacientes fué similar a 
lo reportado por otros estudios. sin embargo, no se obtuvo un 
seguimiento adecuado de los pacienLes. ( 2,5.6,10) 

Los pacientes con hipoplasia pulmonar presentaron malforma
ciones de mayor gravedad que las detectadas en los casos de 
agenesia pulmonar, y estas fueron las determinantes de la 
evolución final. Estos hallazgos concuerdan con lo reportado 
en estudios previos. (1,11.26.) 

La broncoscop1a, broncografia y eamagrafia pulmonar son 
estudios que mostraron una alta precisión diagnóstica para los 
casos de agenesia e hipoplasia. <11,26,24) 

Nineuno de los pacientes con aeenesia pulmonar requ1r16 de 
un tratamiento quirúrgico especifico, al igual que lo observa
do en los casos de hipoplasia. lo cual concuerda con lo repor
tado en la literatura. (1,3,28) 

Los pacientes detectados con secuestro pulmonar se acompa
~aron en su totalidad de hernia diafragm.fstlca y fué en base al 
manejo de esta última que se logró establecer el diagnostico. 
No se detectaron anomaltas agregadas en la mayor1a de los 
casos y esto condicionó una evolución satisfactoria de este 
grupo de pacientes.Lo anterior establece una diferencia en 
cuanto la forma de presentación con la mayor1a de las series. 
(23,35,3&) 

En todos los pacientes con malformación adenomatoidea 
qu1stica pulmonar se encontraron las mismas caracterlsttcas 
clinicas y evolución a lo mencionado por otros autores, solo 
que no se encontró nincún caso de la variedad tipo III. 
(29,35) 

En todos los casos de enfisema lobar congénito, no hubo 
diferencia en la presentacibn clinica y evolución con el 
tratamiento utilizado. solo dos pacientes fallecieron, uno 
por la presencia de una fistula broncopleural y otro por 
complicaciones cardiopulmanares transoperatorias. 
(29,35) 
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CONCLUSIONES 

Las malformaciones congenltas pulmonares son entidades que 
se detectan con poca frecuencia en un hospital pediAtrico con 
atención de tercer nivel. En este estudio se obtuvo una inci
dencia proiredio de seis casos por ano incluyendo a todas las 
malformaciones de este estudio. 

No existieron factores hereditarios espec1ficos en este 
grupo de patolog1as. 

El sexo masculino es 
formación adenomatoidea 
congénito, no as1 en la 
sexo femenino. 

el mas afectado en los casos de mal
qu1stica pulmonar y enfisema lobollr 

agenesia pulmonar. en que predominó el 

Todos los tipos de alteraciones pulmonares de este estu
dio. afectaron con mayor frecuencia el pulmOn izquierdo y en 
forma especifica: 

Agenesia pulmonar 
Hipoplasia pulmonar 
Secuestro pulmonar 
H. Adenomato1dea Q. 

Enf. Lobar Congénito 

Pulm6n izquierdo (4/6 casos) 
Pulm6n izquierdo (lS/20 casos) 
LObulo inferior izqu1erdo(6/7 casos) 
Lóbulo superior e inferior 
izquierdos (7/10 caaoa) 
Lóbulo sup. izquierdo (12/17casos) 

A d1:ferencia 
en los casos de 
encontró como 
lObulo superior 

de lo reportado en la mayor1a de las series, 
enfisema lobar congénito, en este estudio se 

segundo lugar de :frecuencia de afecc10n al 
derecho. 

Las malformaciones coneénitas agregadas a la patolog1a 
pulmonar de base no fueron coondicionantes de gravedad salvo 
en los casos de hipoplasia pulmonar. 

NO se encont.raron malformaciones acompai'iantes en los casos 
de secuestro pulmonar.malformación adenomatoidea qu1st1ca y 
enfisema lobar congénito. 

Una radiografia posteroanterior y lateral de torax son 
adecuadas para el diagnóstico de las malxormac1ones congénitas 
pulmonares analizadas en este estudio. 

La broncoscop1a, broncograf1a y la gamagrafia pulmonar son 
métodos fidedignos para el dia&nOstico de patologiaa tales 
como la agenesia e h1poplas1a pulmonar. 
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El t.r.;;_amiento de la ar,enesia e hipoplasia pulmonar debe ir 
encaminado al soporLe cardiopulmonar requerido de acuerdo al 
grado de alección condicionado por estas patologias. No esta 
indicado el procedim1ento quirürgico en este grupo de patolo
g1as. 

El tratamiento espec11ico de la malformación adenomatoidea 
qu1st1ca pulmonar y del enfisema lobar congénito es la lobec
tom1a. Para los casos de secuestro está indicada la resección 
de la leslón. 

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

Es necesario tener un seguimiento más completo de este 
grupo de pacientos para corroborar su estado de función pulmo~ 
nar y comparar evolución con lo reportado en la literatura. 
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