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REBUMEN

Con objeto de identificar la frecuencia
aproximada de las malformaciones congénitas
Pulmonares, en un periodo de 10 afios, se
revisaron los archivos del Servicio de Patologia,
asf como de 1los expedientes clinicos vy
radiol6gicos del Hospiital Infantil de México,
se obtienen los casos de malformaciones
congénitas pulmonares.

Se ldentificaron 24 casos, gque se agruparon de la
siguiente manera: quistes broncogénicos (34%),
malformaci6én adenomastoidea quistica congénita
(30%), agenesia e hipoplasia pulmonar (26%),
enfisema 1lobar infantil (7%), malformacién
vascular pulmonar (3%).

Se describen las peculiaridades de cada caso por
medio de tablas y se discuten los hallazgos
encontrados con aquellos referidos en la
literatura.
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INTRODUCCION.,

La primera descripcidn de cambios quisticos en el pulmbn aparecil en -
1634 (1) cuando Luis Nufiez describié a una nifia de 3 afios de edad que mu
rid de "Quartan Crénico" y en la autopsia tenfa una membrana llena de ma
terial purulento en lugar de pulmdn, Bartholinus (1) quien revisd los ha
llazgos de este caso pensd que &sto fuera un artefacto post mortem y que
Fontanus (1) en 1639 es a quien se le debe de dar realmente el crédito

por su reporte Inicial de enfermedad congénita del pulmdn.

Su paciente un nific de & afos murid de marasmo y la autopsia reveld que
los pulmones estaban reemplazados por una pequeia vejiga ilena con una -
substancia membranosa y rodeada de pequefias vénulas que teniendo su ori-

gen en la tridquea parecfa llevar enfriamiento al corazén.

El reporte de Meyer's en 1859 (1) fue el primero de varios que aparecid

en la literatura europea, en los Estados Unidos Pappenheimer (1) descri-
bid el primer caso en 1912 y se refirid al reporte europeo. Kockert re-
portd el segundo caso en 1919 y menciond algunas de las teorfas europeas

de la patogenia.
Koontz en 1925 revisd la literatura existente y encontrd 108 casos (1).

Se ha tratado de clasificarlos en varias ocaslones en sintomidticos y =
asintom3ticos, Brunner (2), conmo derivados del espaclio aéreo, linfitices
o elementos pleurales. Moffat (2) 1960, conmgénitos o adquiridos con mil
tiples subclasificaciones (Spencer, 1962) (2), miltiples o solitarios, -
Potter, 1061 (2).

En cuanto a su etiologfa tenemos algunos reportes de autores como Caffey
1953 (2), que seflala la rareza de los quistes congdnlitos pulmonares, &l
reportd 13 casos demostrados antes de la edad de los 6 meses y los si= =
guld radiolégicamente, la posterior desaparicidn de los quistes en 8 ni-
fios sugleren que los quistes no fueran el resultado de una malformacién
congénita pero que representaba neumatoceles adquiridos, ademis efectud
una serie de radiograffas de tSrax en 500 recién nacldos al azar no en--

contrando imigenes sugestivas de cavidades pulmonares,



En un perfodo de 22 afios encontrd sdlo un quiste pulmonar en un mortinato
y ninguno en neonatos en el Bables Hospital in New York Caffey por lo tan
to retd la creencia que quistes en el pulmén de lactantes menores fueran

slempre de origen congénito.

En alguncs casos es muy diffcll decir si un quiste que es primero visto -
después del perfodo de recién nacido es congénitoc o adquirido. EI1 hallaz-
go histoldgico de un revestimlento de epitelio columnar ciliado ha sido -

citado como evidenci{a de un origen congénito del quiste.

De cualquier manera los estudios de Pryce 1948 (2), ponen duda a esto, &l
encontrd cavidades cubiertas por epitelio columnar ciliado en 2 pacientes

cuyos pulmones habfan mostrado una imagen radiolégica normal.

Conways 1951, suglerc que su etiologfa es obvia cuando los quistes son en
contrados en mortinatos o en recién racidos durante las primeras horas pe

ro en otras edades se deberd descartar que no sean adquiridos.

Las grandes series de casos han sido reportadas de clfnicas quirdrgicas -
dado que la reseccidn ha sido una forma éumﬁn de tratamiento. La corta -
edad no ha sido un factor limitante para el procedimiento quirirgico ya -
que Gross en 1964 y Belanger 1964 (1)} efectuaron resecciones pulmonares =
en reclen nacldos de 27 dfas con buenos resultados, las I{ndicaciones en -
ambos fue compromiso respiratorio producido por uma les{dn qufstica expan

diente en ambos casos, el epltelio limear recubrfa la periferia qufstica.

Varios camblos en el funcionamlento pulmonar fueron documentados preopera
toriamente en varios pacientes por Capel y Belcher (1), mostrando mejorfa

en las pruebas hechas en el postoperatorio.

En cuanto a la imagen radioldgica podemos decir que la mayorfa de los au-
tores estan de acuerdo en que se observa una estructura clrcunscrita bien
definida con aire o 1Iquido en su interlor generalmente redonda vista en -

el mediastino o en el parénquima.

En algunas ocasiones se ha asociado con bronquiectasias o anormalidades -

de 1a arteria pulmonar Spencer (1), la lesidn no es familiar ni tilene =



predominancia por un sexo. La posibilidad de predisposicién racial o et
nolgica fue propuesta por el trabajo de Hinds (1), quien reportd una al
ta incidencia de casos de bronquiectasias qufsticas y saculares en los -
Maori comparados con Europeos y Neozelandeses, otra peculiar alta fre- -
cuencia de camblos quisticos en el pulmdn ha sido vista en Israel espe—-
cialmente en la poblacifn de Yemen e Iraq, por lo que Baum (1) suglere -

una asociacldn &tnica.

En cuanto a la Malformacién Adenomatoiden Qufstica Congénita podemos de-
clr que este es el padecimiento que tlene poco tiempo de ser descrito -
por primera vez siendo Ch'in y Tang en 1949 quienes lo describleron, pre
viamente a estos autores la malformacién se inclufa bajo el término gene
ral de "Enfermedad Qufstica del pulmén'.

Casos probables de Malformacidn adenomatoidea Quistica del Pulmén -
(MAQP) fueron descritos desde 1859 cuando Meyer (3) describid un quiste
del pulmdn derecho en un feto de & meses de vida. La delgada pared del
quiste que era casi del tamafic de una nuez que se propaga al parénquima
pulmonar cerca de la rafz del pulmdn porvlc que la mayorfa de los casos
compromete la periferia del mismo. Zipkin en 1907 (3) describld quistes
en el pulmdn inferior izquierdo de un feto de 1800 gramos con fibras mus

cilares eatriadas v cflulas ac?¥ como estructuras glandulares epliellales.

Hasta 1978 hablan sidodescritos 142 casos que encajaban en la definicidn
de MAQC. La mayorIa de estos casos, 108 de 13B, en cuyas edades fueron
reportadas,fueron reclen nacldos menores de un wmes de edad incluyendo emn
ilas primeras horas del dfa sin embargo, existen reportes de MAQC en pa--
clentes de 35 y 24 afios, pero se reflere que s6lo en 10X de los casos -

van a ser reportados despufs del afio.

Se encontrd ademis que los hombres tienen una ligera predominancia, 71 =
mageulinos 57 femeninos, sin embargo, no parece haber una predominancia
racial, la malformacidn se observd igualmente en prematuros y de término
51:486

La reseccidn quirirgica del segmento involucrado ha sido descrita en 73



cagos con 63 sobrevivientes, esta malformacidn ha sido descrita con igual
frecuencia en ambos pulmones, por lo que se debe considerar que es una lg
si6n unilateral, en los reportes existentes se dice que se ha visto afec-
tado un solo 18bulo (562) perc un 10T se ha visto comprometido en ambos =
ladoa. Otro dato clfinico que se menclona ps la presencia de annsarca des
crita desde la primera ocasidn por Ch'ln y Tang (3) 9 de Il casos, pero =

solamente se ha asociado a 7 casos adicionales de MAQC.

La MAQC se ha reportado aunada a otro tipo de malformaciones en 25 casos

en especial relaciondndose mds al tipo II de Stocker (4).

En cuanto a la Agenesia e Hipoplasia pulmonar podremcs wmencionar que el -
término splasia o agenesla se aplica a la ausencla o casi ausencia de cre
cimiento de una estructura mientras que hipoplasia estﬁ reservada para =
aguella condicidn de falta de desarrollo, desafortunadamente estos térmi-
nos no pueden ser aplicados en un sentido patoldgico estricto como en el
caso de 1a hipoplasia del pulmfn, la cual es en algunos casos una secuels

de agenesia parcial.

Los defectos de desarrollo del pulmdn y los vasos pulmonares fueron en un
principto de interés anatdémico y embrioldgico, pero con el advenimiento -
de estudios como la broncograffa, anglograffa y el estudio mss amplio de
las pruebas de funcidn respiratoria muchas de estas malformaciones pueden

ser dlagnosticadas en vivo (5).

Con base a la publicacidn de Oyamada, CGasul y Holinger en 1953 en la que
analizan los hallazgos de 109 casos de los cuales la lesidn se encontrd =
en 50 casos del lado derecho y 56 del lado izquierdo indicando que no hay
predominio. Schaffer 1966 (5) menciona en un andlisis estadfstico de ca
sos de agenesia pulmonar que cuando el lado afectado es el derecho lleva
peor prondstico que siendo ésta del lado izquierdo, sugirlendo que esto -
puede ser debido & una mayor rotacidn del corazin y su contenido mediasti

nal con mayor distorcidn de los vasos sangufineos, trdquea y bronquios.

La agenecsia pulmonar se ha reconocido con un incremento de frecuencia, -
anterior a 1942, sbélo 3 casos han sido diagnosticados correctamente ante

mortem, es muy posible que muchos de estos casos hayan sido confundidos con



atelectasias, algunos de estos casos se han visto asocilados a malformacip

nes del tracto urinario y del aparato cardiovascular, Clark, 1954 (6).

Del Enfisema Lobar Congénito podemos decir que a pesar de que fueron des-
critas sus caracter{sticas clf{nicas por Nelson en 1932 y las patolégicas
pot Overstreet (7) en 1939 no fue sino hasta 1943 que Gross y Lewis (7)
trataron un paciente con enfisema lobar del 16bulo superior derecho con -
Exito, en 1567 Murray (3) revisd reportes de 166 casos con enfisema lobar
congénito, posteriormente Stocker recopila 132 casos adicionales (3) men--
clonando ademds que un comprendimiento completo del Enfisema Lobar Infan-
til (ELI) no ha sido posible, la gran cantidad de nombres que se le han -
dado a este problema es una prueba de €sto; lobar enfisema infantil, enfi
sema de la nifiez, enfisema de la lactancia, enfisema lobar de lactantes,
broncomalaci{a segmental congénita y enfisema lobar congénito segmentado,
en cuanto a su frecuencia podemos decir que en grandes series se reportan
aproximadamente un caso por afo y que frecuentemente vienen acompafiadas -
de malformaciones un 42X aproximadamente (3), de estas las cardiovascula-
res son defecto ventricular septal o ducto arterioso persistente, la ano-
malfa de la parrilla costal fue la lesidn no cardfaca mds frecuentemente

afectada.

El ELL afecta lactantes menores, el 442 tiene una presentacidn de los sin
tomas en los primeros meses de vida y el 81X dentro de los primeros 6 me

ses, slendo el reporte del de mayor edad a los 8 afos, (3).

Este padecimiento es frecuentemente mal diagnosticade aun en nuestros -~
tiempos de tecnclogfa moderna, ya que el ELI puede presentarse en diferen
tes formas bien sea como una emergenclia en el meonato o como infecciones

recurrenteg en el preescolar.

La ffstula Arterlovenosa pulmonar, la mitad de los casos reportados han -

gido relaclionados con hemangiomas de la plel, Kafka 1961 (2)}.

La malformacién Arteriovenosa es rara, no se han reportado grandes series
el lactante descrito por Hall (2) presentaba insuficiencia respiratoria -

severa y un soplo sistdlico continuo, motivo por el cual se le tomd una -



radiograffa de tdrax la cual mostrd una densidad mal definida en la base
del pulmdn, misma que probd ser una malformacidn vascular con la con la -
arterlograffa, la reseccidn del 18bulo resultd en la disminucibn de los

sintomas.

DEFINICTION:

Quistes Broncogénicos: Son probablemente el resultado de un crecimiento

andmalo del intestino en la regién de la unién laringotraqueal, estan =~
delineados por epitelio respiratorio ciliado y frecuentemente poseen car
tflago en su paredes, estos quistes no se comunican con el drbol traqueg
bronquial, pero son encontrados en el mediastino cerca del hillo del pul
mbn, de los bronquios mayores o adyacentes a la musculatura. Estog va--
rfan en tamaino desde pocos milfmetros a varios centimetros de difmetro y
producen sfntomas por compresifn del lumen del esdfago o uno de los bron
quios mayores, los quistes bronquiogénicos tambi&n pueden ser encontra--
dos en la plel y tejido subcutdneo de la pared anterlor del tdrax o rara
mente en el drea de la escdpula. Quistes similares derivados del epite=-
110 bronquial pueden ser encontrados dentro del paré@nquima pulmonar, ya

sea bien solos o como un agregado de quistes que ocupan todo el pulmdn o
un 18bulo, Ramsay y Byron (8) menclonan que estos quistes son probable-

mente dcebidos a wna atresia tocal en el desarrollo del Arbol bronquial.

MicroscOpicamente la pared de dichos quistes semeja aquella de los bron-
quios mayores estando cubiertos de epitelic pseudoestratificado columnar

con una pared muscular que a veces semeja cartflago.

Estos quistes estan disterdidos por secreciones mucosas de las glindulas
subepiteliales. S1i los quistes se infectan el contenido va a ser puru-~

lento.

Malformacién Adenomatoidea Qufstica Congéuita. Es una lesidn unilateral
hamartomatoga que es usualmente sintomitica en los primeros dfas de vida,
que se presenta como una emergencia, existen 3 tipos morfoldgicos que se

pueden relacionar clinica y patoldgicamente.



Se dice que ocurre por igual en prematuros y recien nacidos a término,
se reportan por igual en el lado derecho que el izquierdo, se ha visto
agociada a anasarca y otro tipo de malformaciones congénitas, el su- -
plemento arterial y el drenaje venoso es usualmente por la arteria pul
monar normal y la vena del 18bulo involucrado. Se dice que esta pato-

logfa repregsenta un 25X de las malformaciones pulmonares.

Enfisema Lobar Infantil. Se caracteriza por sobredistensién y atrapa=
miento de alre en el 15bulo afectado, compresidn concomitante del teji
do pulmonar restante, desplazamiento del mediastino por herniacidén del
18bulo enfisematoso a través del mediastino anterior dentro del tdrax

opuesto. FEl enfisema lobar infantil usualmente involucra un 15bule, -

pero es fAcil que abarque mds de uno (7).

Las caracterfsticas histoldgicas incluyen sobredistensién del alveolo,
cartflago bronquial defectuoso y un incremento en la fibreosis alveolar
(3).

Agenesia e Hipoplasia Pulmonar. El término agenesia de un Srgano se -
aplica a 1la ausencia o casi completa ausencla de crecimiento de una eg
tructura, mientras que hipoplasia es reservada para la condicidn en la
cual existe falta de desarrolle. Desafortunadamente cstoaA:Ermlnus no
pueden ser aplicados en un sentido patoldgico estricto debido a que hi

poplasia del pulmdn es frecuentemente una secuela de apenesia parcial.

La hipoplasia pulmonar puede ser causada por condiciones que limitan -
la cantidad de espacio disponible para el desarrolio del pulmdn como -
son hernia diafragmitica, hipertrofia cardfaca idiopdtica e hidramnios
severo, as{ como otros padecimientos que alteren la forma de la caja ~
tordcica (9).

La Ffstula Arteriovenosa Pulmonar es una entidad sumamente rara en la

cual la clanosis es el signo cardinal, las comunicaciones anormales en
tre arterias y venas pulmonares pueden ser solas o miltiples en algunos
casos en que se afecta sdlo un 18bulo, la intervencidn quirlrgica da -

buenos resultados (2).



JUSTIFICACION:

El presente trabajo se realiza con el fin de obtener la frecuencia =~
aproximada de las Malformaciones Congénitas Pulmonares en el Hospital
Infant1l de México.

OBJETIVOS:

Revisar la incidencia en el Hospital Infantil de México en un perfodo

de 10 afios, 1974-1984, de Malformaciones Congénitas Pulmonares.

Revisidn de bibliograffa y comparacifn de la incidencia con la litera
tura mundial.

MATERIAL Y METODOS:

Se revisaron los archivos del servicio de Patologfa del Hospital In——
fantil de M&xico, asf como el expediente clfnico y radioldgico del -
mismo Hospital. De los reportes de patologfa quirirgica, en total -
11775 y de los postmortem, en total 1793. Se obtuvieron 24 casos de
Malformaciones Pulmonares en el perfodo de tiempo comprendido entre -
1974 y 1984,

Se revisaron los protocolos de autopsia, las laminillas y material fo
togrdfico, se procedis a reclasificar dichas malformaciones de acuer-

do a las clasificaciones propuestas por Stocker y Spencer.



CLASIFICACION:

I. Quistes Broncogénicos

a) Tipo Central
b) Tipo Periférico

11. MalformaciSn Adenomatoidea Qufstica Congénita

Tipo I
Tipo Il
Tipo II1

II1. Agenesia e Hipoplasia Pulmonar
a) Agenesia Completa Bilateral
b) Agenesia Unilateral
t) Agenesia lobar y otras formas menores de anormalidades
congénitas.

La Hipoplasia Pulmonar no tiene subclasificaciones

IV. Enfigema Lobar Infantil

V. Malformacidn Vascular Pulmonar

a) Anormalidades Congénitas de la Arteria Pulmonar

b) Anormalidades Cengénitas de la Vena Pulmonar
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CLASIFICACTON ACTUAL EN LA QUE SE BASA EL PRESENTE ESTUDIO

1. Quistes Broncogénicos, utilizaremos la clasificacifn que refiere

Spencer (9), quien los divide en:

a) Tipo Central
b) Tipo Periférico

Los quistes centrales siendo derivados de grandes bronqulos muestran una
imagen similar a la estructura a la cual se efectud ia derlvacidn, 12 sy
perficie interna estd cublerta por epitelio respiratorio pseudoestratifi
cado e Incluye gldndulas mucosas, el resto de la pared consiste en pla--
cas de cartflago, un poco de tejido muscular y una abundancla de fibras

eldsticas.

El contenido es mucoso a menos que estd@ comunicado con el bronquioc o que

estuviera infectado.

Quistes de estructura similar pueden aparecer de la parte baja de la trd

quea o bronquio principal.

Con respecto a los quistes periféricos €stos representan una alteracidn
en los estadlos tardfos del desarrollo fetal, los quistes pueden o no -
comunicarse con el bronquio padre, estando revestldus por epltelic ci- -
liar o no cillade columnar y usualmente no contienen glindulas mucosas.
Las paredes pueden raramente contener unas pocas placas irregulares de -

cartflago, mucho tejido eldstico y escasas {ibras musculares.
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II. MALFORMACION ADENOMATOIDEA QUISTICA CONGENITA.

Este tipo de malformacidn serd clasificado segin Stocker (3) en tres -

tipos:

Tipo I. La lesidn estd caracterizada por grandes quistes miltiples u -
ocasionalmente un gran quiste predominante con pequefios quistes rodeando
a la estructura principal. Los quistes pueden medir 10 cms. de didmetro
el tipo I puede ocupar una porcidn de 1dbulo o mis de un 18bulo igual -
que los tres tipos, es unilateral.

Comunicacidn entre los quistes y el Arbol bronquial puede ser demostrada
una membrana brillante y estructuras vasculares pueden ser vistas a tra-
vés de la membrana, los quistes pueden estar llenos de aire o aire y 1f-

quido.

MicroscGpicamente los grandes quistes estdn revestldos por epitelio ci-
liado columnar a epitelio ciliado pseudoestratificado alto sobre una ca-

pa fibromuscular de aproxjmadamente 300 micras.

Dependiendo en la distensidn de estos grandes quistes el epitelio puede
ser plano o mostrar proyecciones polipoides dentro del lumen. Tejido -
eldstico en cantidades mayores a lo normal pueden ser vistas abajo del =
epitelio a través de la lesifn. Quistes con un recubrimiento normal al-
veolar esparcidos a través de la lesidn, &stos semejan ductos alveolares

pero son de 2 a 10 veces mayores que el tamaiio esperado.

Estag estructuras semejantes a alveolos asrf como algunns segmentos del -
epitelio de grandes quistes contienen células productoras de moco. Es—-
tas ¢élulas mucogénicas puden ser encontradas en aproximadamente un ter-
cio del tipo I, pero no son vistas en las lesiones del tipe II y II1I, =~
También limitadas al tipo I de lesidn son pequefias zonas de cartflago en
la pared de los grandes quiste en el Area de comunicacidn al arbol bron-
quial, Estas porciones de cartflago son diferentes al tipe normal de -

cartflago bronquial.

Tipo II. Este tipo se caracterlza por estar compuesto de quistes milti-

ples separados, que raramente exceden 1.2 cms. de didmetro. E1 quiste -
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se comunica con el drbol bronquial y consecuentemente contienen aire en

lactantes que han respirade por cualquier perfodo de tiempo,

Los quistes estan cubiertos por una membrana que puede ser lisa o rugosa
¥ que pude dificultar para distinguir 1las estructuras bronquiales norma
les de las anormales. El total de la lesidn puede ocupar un didmetro me

nor a 1 cw. un 1Sbulo o tedo el pulmdn.

MicroscOpicamente los quistes de 1gual distribuci®n semejan bronquiolos
terminales, y ocasionalmente s6lo su desproporcional incremento en nime~
ro sirve para diferenciar &stos de los bronquiolos del pulmén normal. -
Los quistes estan cubiertos por epitelio ciliado columnar a cuboidal cu-
briendo la fibra muscular que raramente excede el grosor de 100 micras,
un incremento de tejido eldstico estd también presente por debajo del -~
epitelio. Cartflago o c@lulas secretoras de moco no estan presentes en
el tipo II. Los quistes que semejan bronquiolos se comunican con estrug
turas que semejan bronquiolos distendidos respiratorios, conductores al-

veolares y alveolos.

Tipo I1I. Este tipo de lesidn es una masa voluminosa que dado su tamafio,
produce un cambio mediastinal en todus lus cases, la superficie al corte
del pulmdn involucrado que es usualmente un ldbulo completo o todos los

16bulos, que raramente muestran quistes mayores de 0.5 cms. de didmetro.

MicroscSpicamente los quistes separados simétricamente estin recublertos

por epitelio cuboidal ciliado doblado intrinsecamente, una capa delgada

de tejido fibromuscular alrededor de algunos quistes raracente excede -
las 50 wmicras. Tejido eldstico es escaso, difuso a través de la lesidn.
Cartflago y células mucosas no existen. Los quistes mayores que semejan
bronquiolos en tamano y distribucidn se comunican con estructuras de ta-
maito intermedio que semejan bronquiolos respiratorios cublertos por epi-
telio cuboidal, Estos a su vez se ramifican en estructuras semejantes a
alveolos cublertas por células cuboldales simples. Las Gnicas estructu-
ras en la lesidn que no se encuentran cublertas por epitelio columnar -
son vasos, y en la periferia alveolos de apariencia normal. Las estruc-
turas cubiertas por epitelio estan rodeadas de te}ido mesenquimatoso =

suelto,
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El patrdn de cé&lulas cuboldales semeja ¢l estado gestacional canalicular
de desarrollo i{ntrauterino (16 a 20 semanas de gestacidn).
Secciones de porclones no {nvolucradas del pulmbn muestran una edad ges-

tacional normal.

111. AGENESIA E HIPOPLASIA PULMONAR.

En este prupo tambidn usaremo- el concepto que da Spencer (9):

a) Agenesla Completa Bilateral
b) Agenesia Unllateral
¢} Agenesla Lobar y otvas formas menores de snormalidades
congénitas.
El grupo B a su vez se subdivide en tres formas que fueron sugeridas en
primera instancia per Scnelder (9)

1. En la cual existe una ausencis completa de bronquio, tejido alveo

tar y su frrigaeién sanpufnea.

11, En la cual un bronqulo rudimentario proviene de la triquea sin te

jido pulmopar que abarque su punta.

111. En la gue un pobremente desarrollado bronqulio principal estd re-—

vestido de una masa de tejfdo pulmonar awormal.

Iv. ENFISEMA LOBAR INFANTIL.

Dado que no existe una clasiflcacidn de enfisema lobar infantil mencio-
naremos algunis de sus caracterlsticas patoldgicas, el involucramiento
de un ldbulp es frecuente, 18bulo superior izquierdo el 50%, 16bulo me-
dlo derecho 241 y 138bulos superiores derechos 18Y%, afeccidn del l&bule
inferior fue poro comin, caracter{sticamente el 1Sbulo afectado estaba
sobredistendido y a la excisidn del mismo no se desinfld.

MicroscGpicamente el alveolo aparecla distendide, otros camblos alveo-
lares & intersticiales son mInimos.
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RESULTADOS .

Grupo 1. QUISTES BRONCOGENLICOS.

Se obtuvieron 8 casos que correspondfan a quistes broncogénicos, que de
acuerdo a la clasificacidn de Spencer (9), podfamos agruparlos en Cen--
trales 3 casos, Periféricos 4 casos, el restante correspondid a un quig
te que se manifestd como tumor intramedular cun un Sfndrcme de compre--

816n medular a nivel de T5~T6, caso 8, tabla 1.

Las edades fueron comprendidas entre 4/12 y 7a, 6/12, con un promedio -
de 3 a. 11/12.

La relacidn en cuanto al sexo de los paclentes fue la misma, 4 hombres
¥ 4 mujeres.

El pulmdn afectado mids comunmente fue el 1zqulerdo con & casos, de &s--
tos 3 correspondiercn al 1Gbulo superior izquierdo, y el restante al 15
bulo inferior izquierdo. En el pulmdn derecho se presentaron 2 casos -
afectando ambos el 13bulo medlo derecho.

El caso No. 3, tabla |, correspondié a un quiste broncogénico de tipo ~
central, el cual se origind en la regidn paratraqueal izqulerda y que -
se manifestd clinicamente come una masa en cuello, sin otra sintomatolo
gia agregada, después de la reseccidn quirirgica del mismo su evolucién

fue buecna y ne presentd alteraciones concomitantes.

El motive de consulta de estos paclentes a excepciln de los casos 3 y 8

fue por antecedentes de tos e infecciones de vias respiratorias bajas.



TABLA 1

QUISTES BRONCOGENILICOS

DATOS ANATOMOCLINICOS

Edad Tipo Evolucidn
Caso Ko. Sexo Localfzacisn Tratamlento

1 2 afios Central Buena evolucidn*
Fem. LSIz Lobectomfa

2 6 afios Periférico Emplema post 1Q"
Masc. LMD Reseccidn

3 2.2 afios Central Buena evolucidn*
Fem. Cervical izq. Reseccidn

4 5 meses Periférico Buena evolucidn¥
Fem. 181z Reseccidn

5 4.3 afios Central Buena evolucidn
Fem. 1S1lz Lobectonfa

] 4 meses Periférico Buena evolucldn*
Mase. LMD Reseccidn

7 1.9 afios Periférico Buena evolucidn®
Masc. LI1z Reseccidn

8 1.5 afos Intramedular Déficit Motor
Masc. nivel T6-T5 Reseccidn

* Vivos a la fecha del estudio.

" Se desconoce su evelucidn extrahospitalaria.

LSIz » L8bulo superfor izquierdo, LMD= L&bulo medio derecho.
LIlz = L8bulo inferior izqulerdo.
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(cuadros bronquiales) de repeticiSn para lo cual ya habfan recibido tra-
tamiento con antibidtices.

En cuanto al dlagnSstlcce de estos 6 casos se llevd a cabo por medio de -

placas radiogrificas en las que se delimitaba una cavidad.

Con respecto al tratamiento como se observa en la tabla 1, 6 de ellos se
les efectud una reseccidn del quiste y a los otros 2 lobectomia del 15bu

lo afectado.

La evolucidn postcirugfa fue satisfactorla con excepcidn del caso No. 2,
que cursd con emplema por Pseudomonas y que tuvo que permanecer 73 dias

intrahospitalarios después de los cuales se did de alta por mejorfa.

La evolucidn extrahospitalaria de los paclentes fue buena y sélo el caso

No. 8, dada la localizacidn del quiste presentaba déficit motor.

Grupo 1I. MALFORMACLON ADENOMATOIDEA QUISTICA CONGENITA.

Se obtuvieron 7 casos en total, la frecuencia segin el sexo fue la si- -

guiente: 5 masculinos y 2 femeninos.

Con edades comprendidas entre 32 dfas y B meses, con un promedio de 4.5

meses,

De acuerdo a la clasificacidn de Stocker (3), 5 correspondieron al tipo
11, una al tipo I y la {iltima al eipo 1II.

iEn cuanto a su localizaci8n, 5 se encontraron en el pulmdn izquierdo, -
estando 3 en el 15bulo superfor izquierdo y 2 en el 1sbulo inferfor iz-

quierdo.

En el pulmdén derecho se encontraron 2 malformaciones, una en el 18bulo

superior derecho y la otra en el 1Gbulo medic derecho.

En cuanto a las caracteristicas clinicas que presentaban los pacientes,
todos tenfan el antecedente de por lo menos una infeccidén de las vias -

respiratorias bajas y cursaban con tos de varias semanas de evolucidn.
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E1l diagnSstico de entrada en ninguno de los casos fue el de una probable

malformacibn adenomatoidea quistica congénita (MAQC).

El caso No.l y el No,3 {ngresaron como probable enfisema lobar, el ca-
so No.4 comp quistes pulmonares, el No,5 por neumonfa de etifologfa a de-

terminar,

En cuanto al caso No.6 y el No.7, éstos tenfan una clasificacidn lnicial
de quistes broncogénicos, pero debido a que se efectud una revisidn his-
toldgica de las mnlformaciones encontradas, estos dos casos correspondie
ron a malformaciones adenomatoldeas quisticas congénitas, que en su for-

ma histoldgica se clasificaron como del tipo I1.

El tratamiento instituldo en 7 casos fue quirirgico, a 4 de ellos se les
efectud lobectomfa del 16bulo involucrado (ver tabla No.2) y a 2 s8lo re-

seccldn de los quistes.

En el caso No.5 dadas las malas condiciones del paciente debidas a un -
cuadro infeccloso agregado (brenconeumonfa), se le instald tratamiento -
de sostén, mis antibidticos sistémicos, cursando con enterocolitis, vari

cela, septicemia y muerte.
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TABLA 2

MALFORMACION ADENOMATOIDE QUISTICA CONGENITA

DATOS ANATOMOCLINICOS

Edad Tipo Evelucidn
Case No. Sexo Localizacidn Tratamlento

1 8 meses Tipo 11 Buena evolucldn*
Fem. Lilz Lobectomfa

2 7 dias Tipo 11 Buena evolucidnk
Masc. LS1z Lobectomfa

3 32 dfas Tipo II Buena evolucidn¥
Masc, Lilz Lobectomfa

4 7 meses Tipo I Buena evolucldn¥
Fem. LSD Lobectonmia

5 3.3 meses Tipo 1I1 Fallecimiento"
Masge. LS1z

6 5 meses Tipo 11 Buena evolucidn®
Masc. LMD Reseccidn

7 8 meses Tipo I Se desconoce
Masec. LS1z Reseccidn

* Vivos a la fecha del estudio.
" CursS con Enterocolitis, Varicela y sepsis.

Abandond la consulta externa.

Lliz = L&bulo inferior izquierdo, LSIz = L&bulo superior izquierdo.

LSD = Libulo superior derecho, LMD = L8bulo medio derecho.
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Grupo I11. AGENESTA E HIPOPLASIA PULMONAR.

Este grupo comprende 6 casos distribuldos de la sigulente manera:

Un caso de agenesia pulmonar que corresponde al tipo B de la clasifica--
cibn de Spencer {(9), caso No.l (tabla 3), que corresponde a un lactante

menor de 48 dfas de vida, el cual habfa sido referido a esta Instltucidn
por presentar un sople cardlaco diastdlico grado ILIL/IV y ademids ausen-—
cia de ruidos respiratorios con manifestaciones clinicas de insuficien—-
cla respiratoria severa progresiva, gque resultd con la muercte de la pa-—-
clente, en los hallazgos postmortem se encontrd una hipoplasia del pul--
mén izquierdo y una comunicacidn interauricular en la zona del foramen -
oval,

Se obtuvieron 5 casos de hipoplasia pulmonar, sus edades estaban compren
didas entre 3 dfas y 4 afios ) meses, con un promedio de 2 aios.

La presentacidn por sexo fue masculino 4, femenino 1. En cuanto al si-
tioc de presentacidn 2 en el pulmdn derecho y 2 en el izqulerds, uno tu-
vo hipoplasia bilateral. Estos casos presentaban ademds de su malforma
cidn pulmonar otro tipo de malformaciones asociadas, como se puede ob--

servar en la tabla No.3.

Dada la caracterfstlca de cote padecimiento 5 pacientes fallecieron dep

tro del primer afio de vida.

El caso No.6 que correspondid a un preescolar masculine de 4 afios 2 me-
ses, tenfa el atecedente Je cuadros bronquiales de repeticidn y presen-
taba hipoventilacidn lzqulerda, dada la cronicidad del caso se le efec-
tud una toracotomia izquierda con una sospecha de un problema congénito
y se encontrd un pulmGn hipoplésico,motivo por el cual se le efectud -
neumonectomfa izquierda, teniendo una buena evolucidn postquirdirgica, -

pero ignordndose su evolucidn extrahospitalaria,



TABLA 3

AGENESIA E HIPOPLASIA PULMONAR

DATOS ANATOMOCLINICOS

Caso No. Edad Localizacidn Malformaciones

Sexo Malforeaclén Agregadas

1 48 dfas Agenesia der. Comunicacidn
Fem. Wipoplasla izq. Laterauricular

2 59 dfas Hipoplasia S{ndrome de 1a
Fem, Derecha Cimitarra

3 11 dfas liipoplasia Hernia de Bochdaleck
Masc, Derecha PCA, CIA

4 19 dfas Hipoplasia Hlernia de Bochdaleck
Masc. lzquierda

5 3 dfas Hipoplasia : Entermedad de
Masc., Bilateral Ebstein

6 4,2 anos Hipoplasia Ninguna*
Masc. lzquierda

* Su evolucidn extrahospitalaria se ignora.
PCA = Persistencia del conducto arterioso.
CIA = Comunicacidn interauricular.
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Grupo IV, ENFISEMA LOBAR CONGENITO.
Las caracterfsticas de este grupo se encuentran en la tabla No.4

Se encontraron 2 casos, ambos del sexo masculino, sus edades de 3 y 11

meses respectivamente.

En ambos casos el pulmdn izquierdo estuvo involucrado afectando el ldbu-

lo superior izquierdo.

Clfnicamente a su ingreso a este hospital, ambos presentaban insuficien-
cia respiratoria progresiva,

El diagndstico instituldo en ambos casos fue quirlirgico. En ambos casos
se efectud lobectomia, teniendo una evolucién postquirurgica buena, asf

como su evolucidn extrahospitalaria,

Grupo V. MALFORMACION VASCULAR PULMONAR.

Dentro de este grupo inclufmos un caso que corresponde a un paciente mas
culino de 16 dias de vida, el cual fue referido a este hospital por pre-

sentar cianosis, y con el diagndstico de una probable cardiopatfa,

El paciente fue estudlado desde ese punto de vista, efectuindosele estu
dios de anglograffas, cateterismo cardfaco, los cuales llevaron al diag
ndstico de cardlopat{a congénita clandgena, atresla pulmonar con comuni
cacldn Interventricular, persistencia del conducto arterioso y conducto
adrtico derecho. Ademiis se efectud el dlagn8stico de ffstulas arterio-
venosas en pulmdn izquierdo con hipoplasla de la arterla pulmenar, a es
te paciente se le efectud neumonectomfa izquierda y su evolucién a la -
fecha ha sido con eplsodios frecuentes de sangrado de tubo digestivo -

que han ameritado hospltalizacidn.



TABLA 4

ENFISEMA LOBAR CONGENITO

DATOS ANATOMOCLINICOS

No. Caso Edad Locallzacidn Evolucidn
Sexo Tratamiento
1 3 meses L&bulo superior Buena evolucidn*
Masc. izquierdo Lobectomfa
2 11 neses Lébulo superior Buena evolucidn¥
Masc. izquierdo Lobectomfa

* Pacientes vivos hasta el momento de realizar esta
revisidn.
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CONCLUSIONES

Las malformaciones pulmonares congénitas se presentan con una frecuencia
baja, no fue posiblie obtener la cifra exacta en la literatura revisada,
en la mayorfa de los casos estas patologfas no llegan al millar de casos

reportados.

Se tienen datos de gue la Malfzrzacifn Adenomatoldes Oufstica Conménita
ocupa aproximadamente el 257 de este tipo de patologfa y que el Enfisema
Lobar Congénito ocupa el 50%, dejando un 25% para el resto de malforma--

clones (3).

En cuanto a los quistes bronquiales que nosotros encontramos, 8 en total
esta cifra se vi8 modificada ya que en un principlo nuestro nimero era —
mayor, pero nos vimos vbligados a retirar aquellos casos en que se ha- -
bfan visto complicados con infeccién agregada, ya que modificaban la ima
gen histoldgica, por lo tanto desconociendo el verdaderc origen de los —

oismos.

En otros casos como el No.6 y el No.7, tabla 2, el diagndstico se madifi
¢ de haber sido clasificados como quistes bronquiales cambis a Malforma
cidn Adenomatoidea Qufstica, ésto lo atribuimos principalmente a que el

personal médico a cargo de la interpretacidnhistolégica no estd familia-
rizado con este tipo de malformaciones que es poco frecuente y a su des-

cripcidn contemporidnea (3), inicialmente en 1949,

En cuanto a la Malformacidén Adenomatoldea Quistica Congénita, Stocker -~
(3) menciona que hasta 1978 se hablan reportado aproximadamente 142 ca--
s0s en la literatura mundial, nosotros en el presente estudlo reportamos

5 casos que representaban aproximadamente un 5%.

Encontramos ademds igual que ¢l una predominancia mayor en el sexo mascu
lino 5:2, con relacidn a otras anormalidades conpénitas asociadas, €1 en
contré una mayor asociacién de @stas al tipo 11, nosotros a pesar de te-

ner 5 casos, ninguno de éstos tenfa malformaclones asoeciadas,

En cuanto a la sobrevida de nuestros paclentes 6 de ellos tuvieron una -
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evolucidn favorable después de la intervencién quirdrgica, solamente un
cago del tipo IIl que 1legd con infecciSn agregada severa fallecld, en -
el estudioc al que nos referimos, solamente mencionan sobrevida en pacien
tes del tipo I,

Con respecto a la agenesia e hipoplasia pulmonar creo que es conveniente
mencicnar que los casos que obtuvimos no es reflejo de la incidencia en
nuestro medio ya que estos padecimientos por lo general son incompati- -

bles con la vida, como le muestran nuestros resdltados.

Recordande que en nuestro hospital los estudios de anatomia patoldgica -
se llevan a cabo en pacientes que son llevados al mismo adn con vida, =

mientras que muchos de los autores reportan casos en mortinatos (3).

El enfisema lobar infantil se menciona en grandes series que la presenta
cidn de esta patologfa es de aproximadamente UN caso por afio {3) y que -

ta frecuencia de esta patolog¥a no se ha vigto afectada.

En cuanto a 1a localizacién nosotros coincidimos en ambos casos con la -
de mayor frecuencla referida en la literatura, afectando el lgbulo supe=-

ricr irquierde que se refiere aproximadamente en el 50% de los casos (3).
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