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Malformaciones Congénitas Broncopulmonares. Toma de

Decisiones para Diagnostico, Clasificacion y Tratamiento

Lorenzo Felipe Pérez-Fernandez, Ramiro Jorge Cabrera Meneses, Brenda Veronica

Figueroay Figueroa
Introduccion

Los errores en la embriogénesis de los érganos que conforman la via aérea y el parénquima
pulmonar dan lugar a un amplisimo espectro de anomalias o malformaciones congénitas
broncopulmonares cuya expresion clinica es naturalmente polimorfa; esto es: pueden ser
incompatibles con la vida como es el caso de una malformacion adenomatoide congénita tipo
Ill asociada a malformaciones mayores, potencialmente mortales como es el caso de una
enfisema lobar congénito progresivamente creciente, o bien, casualmente descubiertas en
adultos oligosintomaticos como pudiera ser el caso de un secuestro pulmonar extra lobar. El
proceso diagnostico, la clasificacion y el tratamiento plantean los siguientes problemas:

Se trata de entidades nosoldgicas relativamente infrecuentes de manera que, no alcanza una
vida para contar con series cuya significancia cuantitativa permita sustentar una experiencia

clinica amplia y solida.

En los textos de embriologia y de cirugia se encuentran excelentes revisiones y
descripciones monograficas donde ya se hace mencion de la gran cantidad de factores que
hacen particularmente dificil el proceso diagndstico y de clasificacion; por ejemplo: con
frecuencia es imposible determinar si una lesion dada es de naturaleza congénita o
adquirida. El término “quiste” para algunos autores es equivalente de malformacién congénita
en tanto que, para otros es solo la descripcion, a menudo imaginativa, de una lesion hueca
que ocupa espacio.>*** La nomenclatura y clasificacién de estas enfermedades como ha
sido informada en los textos es variada, compleja, dificil de conceptualizar y de aplicar en el

proceso diagnostico y terapéutico.

El problema se complica mas porque habitualmente se presentan asociadas dos o0 mas
malformaciones que incluyen, con mayor frecuencia: el aparato cardiovascular, la via

digestiva, el diafragma, el sistema renal, los cuerpos vertebrales y la pared del torax.

También es cierto que, los procedimientos para estudio por imagen con tecnologia de punta

han modificado sustancialmente el abordaje diagndstico y terapéutico, todo lo cual hace
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mandatorio revisar los recursos técnicos, sus indicaciones y la interpretacion de los

resultados.

Sobre estas bases se justifica la revisidbn de este capitulo esencialmente neumoldgico y
pediatrico, con los siguientes objetivos: conocer la gradacion cientifica y el nivel de evidencia
de la informacion publicada sobre malformaciones congénitas broncopulmonares. Presentar
la casuistica Institucional colectada en 40 afios de estudio bajo criterios uniformes. Sefalar
las modificaciones a la guia para estudio clinico y tratamiento del nifio que es admitido por
sospecha fundada de malformacion congénita broncopulmonar. Informar la suma de esta
experiencia y sus implicaciones en las areas de investigacion, docencia, asistencia y

administracion.
Estrategia de busqueda

Se llevo a cabo la revision cualitativa de la literatura especializada limitada a la especie
humana y a la edad pediatrica, utilizando las palabras clave “lung congenital malformation”, lo
cual permitié descartar una gran cantidad de publicaciones sobre malformaciones congénitas
que no involucran directamente al pulmoén. La bldsqueda asi limitada, realizada en cinco
bases de datos: PubMed (cincuenta y cuatro articulos), Lilacs (seis articulos), Artemisa (un
articulo), Scielo (dos articulos), Cochrane (cero articulos), arrojé un total de 63 publicaciones.
(cuadro 1) En la clasificacibn del material obtenido de acuerdo al nivel del gradiente

6,789 siendo su

cientifico® se encontré cuatro articulos en los niveles de revisién sistematica,
analisis sobre series de casos, no se encontraron ensayos clinicos aleatorizados o no
aleatorizado. Solo se encontr6 un articulo de cohorte.’® La mayoria de los informes
correspondieron a reportes de casos aislados que refieren los autores en forma anecddtica,
particularmente interesantes por su complejidad o rareza; o bien a series de casos y
controles que son representativos del problema que se confronta'!!?13141%18 donde “|a
agudeza clinica, la intuicion y la experiencia, no siempre aceptadas en la tendencia actual de
la enseflanza de la medicina basada en la evidencia, substituyen la carencia de estudios

epidemiolégicos y aleatorizados”.*” (cuadro 1)



Cuadro No.1. Revision bibliografica Cualitativa. Gradacidn cientifica

Tipo de Estudio Gradacion cientifica Articulos
Revision sistemética A 4
Ensayo clinico aleatorizado Al 0
Ensayo clinico no aleatorizado A2 0
Cohorte B 1

Casos y controles C 0
Estudio transversal D 0

Series de casos D1 28
Reporte de caso D2 28
Revision bibliografica E 5

De la informacion obtenida en esta revision se puntualizan los siguientes conceptos:
Definicion
Por congénito se entiende aquello que es innato, connatural, que nace con uno. Se dice de

las lesiones o malformaciones que existen desde el nacimiento o antes.*®

Las embriofetopatias han sido definidas como alteraciones congénitas de la forma, de la
biologia y del comportamiento, inducidas en cualquier fase de la gestacion y detectadas al
nacimiento o mas tardiamente. También es posible detectar malformaciones del producto
durante la vida intrauterina por medio de procedimientos diagndsticos no invasivos.®?°

Epidemiologia

En la literatura internacional se menciona que, el 3% del total de recién nacidos vivos

presentan anomalias morfolégicas diversas (1.5% a 7% segun diversos autores).*?

En México, las malformaciones congénitas en general, deformidades y anomalias
cromosoémicas, ocupan el lugar nimero 14 dentro de las principales causas de egresos

hospitalarios.*

En el Instituto Nacional de Pediatria las malformaciones congénitas se presentan en el
siguiente orden aproximado de frecuencia: cardiovasculares, neurologicas, osteomusculares,
urologicas, digestivas, broncopulmonares, mediastinales, del diafragma y de la pared anterior

del torax.
Etiologia

El 25% de las anomalias morfoldgicas al nacimiento tienen un origen genético determinado.

Corresponden a embriofetopatias conocidas el 10%; en el restante 65% los autores



mencionan una intrincada conjuncion de factores genéticos y del entorno como son: las
infecciones virales de la madre en las primeras semanas de la gestacion, las radiaciones y
otros contaminantes ambientales, el tabaquismo de los padres, la ingestion de drogas

teratogénicas y otros.
Nomenclaturay clasificacion

Los autores han propuesto multiples clasificaciones de acuerdo a diversos factores como
son: el tejido donde presumiblemente se origina la malformacion, las caracteristicas
anatomicas, los trastornos funcionales y desde luego, la descripcion de la imagen
radioldgica,’? todo lo cual ha dado lugar a una nomenclatura igualmente variada, amplia y

compleja. (cuadros 2-3)

Cuadro 2. Clasificacion de las “anormalidades o trastornos de la via aérea” de
acuerdo a diversos factores.

Etiologia Congénita o adquirida

Tejido de origen Broncogénico, gastroentérico, pulmonar, alveolar
Caracteristicas anatémicas | solitario, multiple, sélido, buloso

Alteracion funcional Comunicado o0 no a la via aérea, lleno de aire 0 de moco
Imagen radiol6gica Multiples descripciones

Cuadro 3.- Términos aplicados en la literatura especializada a las “anormalidades o
trastornos de la via aérea” en base a la imagen radioldgica.

Quiste aéreo Quiste buloso gigante

Quiste en balén Bula subpleural gigante

Quiste broncoalveolar Pulmén en panal de abeja

Quiste broncogénico Enfisema lobar

Bula enfisematosa Bula enfisematosa gigante
Enfisema buloso Hiperinflacion pulmonar inflamatoria
Pseudo enfisema crénico obstructivo Enfisema localizado hipertréfico
Bronquiectasia quistica Neumatocele

Enfermedad quistica congénita Quiste pulmonar a tension

En la literatura nacional Morales Villagbmez M ha informado una nueva clasificacion de
enfermedades pulmonares congénitas basada en la correlaciéon anatomopatoldgica,?® cuyo
sentido clinico hemos adoptado con alguna modificacion, a efecto de hacerla operativa en el

proceso diagnostico y en la toma de decisiones terapéuticas. (cuadro 4)



Cuadro 4. Clasificacién operativa de malformaciones congénitas broncopulmonares

Anomalias traqueobronquiales o de segmentacion Laringotraqueomalacia, agenesia, atresia, estenosis,
megalia, bronquio traqueal o bronquio de cerdo,
bronquio esofagico, bronquio puente, I6bulo de la acigos,
isomerismo pulmonar, bronquiocele o mucocele, |6bulo

de la acigos

Malformaciones pulmonares Agenesia, aplasia, hipoplasia, secuestro, malformacion
adenomatoide quistica, enfisema lobar congénito, I6bulo
polialveolar, quiste alveolar o mesotelial, [6bulo o

pulmon supernumerario, linfangiectasias

ui iasti 2Nicos, 3ricos, 3ricos,
stes mediastinales Broncogénicos astroentéricos broncoentéricos
duplicaciones intestinales, ectopia de restos

embrionarios, diverticulo epifrénico

Diversas combinaciones de dos o mas anomalias | Sindrome del pulmén hipogénico o de Halasz (signo de
broncopulmonares, cardiovasculares, de vias | la cimitarra), Pulmon con irrigacion arterial sistémica sin
digestivas, de diafragma, de los cuerpos vertebrales | secuestro pulmonar, malformacion arteriovenosa

y de la pared del térax, verdaderamente complejas y

dificiles de clasificar

Expresion clinicay proceso diagnostico
Laringomalacia

Es consecuencia de la inmadurez y reblandecimiento de los cartilagos que conforman las
estructuras gléticas y con menor frecuencia de los cartilagos de trdquea y bronquios, que por
esta razon se colapsan y no mantienen la luz de la via aérea, sobre todo en el tiempo
inspiratorio de la respiracion. Es un trastorno que se consulta con frecuencia y que ocasiona
gran inquietud y angustia en los padres porque clinicamente se expresa desde el nacimiento,
0 en las primeras semanas de vida, con estridor inspiratorio de tono caracteristicamente tiple,
acompafado de tiro y de cianosis, que se modifican y aln desparecen con la hiperextension
del cuello o en la posicion prona. El diagnostico de certeza se establece por laringoscopia
directa y broncoscopia que se practican manteniendo el automatismo respiratorio del
paciente a efecto de estudiar la motilidad de las estructuras anatémicas, donde es

caracteristico observar el desplazamiento hacia la linea media y en sentido cefalocaudal de




los repliegues aritenoepigléticos que, de esta manera, obstruyen la luz de la via aérea.
(figuras 1-3) En ocasiones se observa también el colapso de las paredes de la traquea y
bronquios en sentido anteroposterior. La evolucion del trastorno es benigna en la mayoria de
los casos esperandose la completa desaparicion del estridor en los primeros dos a seis
meses de edad, por esta razon, el tratamiento de eleccién es conservador y consiste en
mantener al paciente en posicion de Rossiere o con el cuello hiperextendido, monitorear la
respiracion, poner especial atencion en los procesos infecciosos de vias aéreas superiores y
en el reflujo gastroesofagico patolégico que puede ser consecuencia o causa de los
sintomas. En casos particularmente graves donde persisten los sintomas por mas de 12 o0 24
meses determinando incluso deformacion de la pared anterior del térax del tipo del pecho
excavado, algunos autores han informado diversas opciones de tratamiento quirdrgico como
son: la ferulacion de la trAquea por tragueotomia, la aritenoglotoplastia, la epiglotectomia, la

reseccion de mucosa redundante y la péxia de la pared de la traquea a las estructuras
23,24

vecinas, con resultados no uniformes.

Fig. 1 — 3. Masculino de 1 afio de edad con estridor tiple. La secuencia de las imagenes endoscépicas
muestra el colapso de las estructuras gléticas hacia la linea media y el desplazamiento cefalocaudal que
ocluye la luz de la via aérea y establece el diagndstico de laringomalacia.

Agenesia de latrdquea

Corresponde necesariamente al material de autopsia. Se encuentra referida en los textos, sin
embargo, es de tal suerte infrecuente que no se tiene registrado ningun caso en el

Departamento de Patologia de la Institucion.



Estenosis congénita de traquea

La estenosis congénita de la traquea y del resto del arbol traqueobronquial, con todo y ser
infrecuentes, si se encuentran representadas en el material clinico y en el material de

autopsia. (figura 4)

Bronquio traqueal ] ] ]
L Figura 4. Representacion esquematica de

diversas malformaciones traqueobronquiales
o de segmentacion: estenosis congénita de
trdquea, bronquio  traqueal,  bronquio

esofagico, mucocele.

Bronquio esofagico

Se trata de neonatos que desde la primera respiracion presentan estridor aspero, bifasico,
gue no desaparece con los cambios en la posicion del cuello, tiro supraesternal e intercostal
bilateral, retencién de secreciones bronquiales que eventualmente se infectan y severa

dificultad respiratoria.

Las radiografias simples de torax y cuello en incidencias frontal y lateral son de gran utilidad
en el estudio de la luz de la via aérea desde el espacio supraglético hasta los bronquios

principales derecho e izquierdo.

En nuestro concepto, el estridor de cualquier tipo es indicacién precisa y urgente de estudio
endoscopico de la via aérea y de la via digestiva alta, en todos los casos, con propdsito
diagnéstico y terapéutico. Permite la observacién directa de los procesos morbosos, la toma
de muestras por aspirado, cepillado y biopsias, la practica de dilataciones que alguna vez
constituyen el tratamiento definitivo como es el caso de algunas membranas laringeas, la

aplicacién de medicamentos y la extraccion de materiales o cuerpos extrafos.

El esofagograma es un estudio sencillo e inocuo, de gran utilidad en el estudio de las
compresiones extrinsecas de la pared esofagica y de la via aérea de diferente etiologia; por
ejemplo: malformaciones del tipo de los anillos vasculares, de procesos tumorales o

inflamatorios, y en las anomalias que comunican la via aérea con la via digestiva.



El angiotomograma computado precisa con detalle el calibre, aspecto y longitud de la
estenosis y la eventual asociacion con otras malformaciones asociadas, especialmente

cardiovasculares.

En el tratamiento de las estenosis segmentarias de traquea y bronquios se deben valorar los
siguientes factores: su probable etiologia y patogenia, el tiempo de evolucion, el aspecto
inflamatorio agudo potencialmente reversible o bien fibroso cicatricial irreversible, el calibre
de la estrechez y su longitud. Han sido informados diversos procedimientos con resultados
no uniformes: dilataciones mecanicas, neumaticas, ferulacion con canulas de traqueotomia,
colocacion de “stents” y reseccion de la porcion malformada con anastomosis termino-
terminal en una extension que puede incluir hasta dos o tres cartilagos traqueales. Las
estenosis multiples en forma de “rosario” que incluyen ambos arboles bronquiales son
incompatibles con la vida. El trasplante pulmonar es un recurso que debe ser considerado.
(fiauras 5-10)

Py .

Figuras 5-10. Masculino de tres dias de edad, referido por dificultad respiratoria severa, estridor aspero bifasico
acompafiado de tiro supraesternal e intercostal que no se modifica con los cambios de posicion del cuello. La Rx de
torax muestra interrupcion de columna aérea correspondiente a la trdquea a nivel de la linea supraclavicular e imagen
sugestiva de retencion bibasal de secreciones bronquiales. En la broncoscopia se encuentra estenosis infundibular del
tercio inferior de la traquea, que se comprueba en el tomograma computado con reconstruccion de la via aérea. La
estenosis se dilata facilmente con broncoscopio rigido de 2.5 mm DE. Desaparecen los signos de obstruccion de la
via aérea. La broncoscopia de control y el TC muestran que el calibre de la traquea es practicamente normal



Bronquio traqueal o bronquio de cerdo

Es la malformacion traqueobronquial mas frecuente cuando se incluyen en la tabulacion los
casos asintomaticos casualmente descubiertos en grandes series de estudios
broncoscopicos. Se describe como un bronquio que nace de la porcidon derecha del extremo
inferior de la traquea, uno o dos centimetros por arriba de la carina principal. Cuando este
bronquio ventila la totalidad del I6bulo superior 0 alguno de sus tres segmentos se le llama
bronquio lobar, cuando es independiente del I6bulo superior se le llama bronquio

supernumerario y cuando termina en fondo de saco se denomina diverticulo traqueal.

La sospecha fundada de bronquio traqueal se establece en presencia de neumonia
recurrente, homofocal en el vértice del pulmén derecho y también en pacientes que
desarrollan atelectasia del l6bulo superior derecho consecutiva a intubacion endotraqueal,
donde la canula de intubacién obtura el bronquio a su salida de la trdquea. El diagnéstico de
certeza se establece por broncoscopia y por traqueobroncografia, sin embargo, el
tomograma computado con reconstruccion tridimensional de la via aérea y endoscopia virtual
ha substituido a la broncografia tradicional con la ventaja de ser menos invasivo. (Figuras 11-
14) El bronquio tragueal asintomatico, casualmente descubierto, no es tributario de

tratamiento. Los casos sintomaticos se tratan necesariamente con reseccion quirdrgica.
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Figuras 11-14. Paciente de dos afios de edad con neumonia recurrente, homofocal, en el vértice del pulmén derecho.
Imagen endoscépica que muestra la carina principal, los bronquios principales derecho e izquierdo y un orificio en la porcién
lateral derecha de la trdquea que corresponde a un bronquio andémalo. Tomograma computado Yy reconstruccién
tridimensional demostrativos. Diseccion transoperatoria del bronquio andmalo. El paciente falleci6 con hipertension
pulmonar e infeccién por citomegalovirus. Pat6logo Dr. Daniel Carrasco Daza



Bronquio esofagico

En esta malformacion se encuentra una porcién del parénquima pulmonar que se comunica
directamente a la luz del es6fago por medio de un bronquio perfectamente formado. Es una
anomalia infrecuente. Se ubica, como la mayoria de las malformaciones pulmonares del tipo
de la aplasia o de la agenesia, en el hemitorax derecho. Se asocia a malformaciones
pulmonares y cardiovasculares mayores y se manifiesta desde el nacimiento con sintomas
cardiopulmonares graves, frecuentemente incompatibles con la vida. En la casuistica
Institucional se informa un solo caso de dificil diagndstico y clasificacion. Se trata de un
recién nacido que es referido por dificultad respiratoria grave, taquipnea y cianosis. Se
diagnostica por ecografia comunicacién interauricular y comunicacion interventricular. La
radiografia de térax muestra una opacidad en todo el hemitérax derecho sugestiva de
atelectasia pulmonar. La broncoscopia muestra ausencia del arbol bronquial derecho que se
confirma con broncografia. En el esofagrama se observa que el material radioopaco se
distribuye en el hemitérax derecho lo cual fue definitivo para indicar toracotomia exploradora
derecha con caracter urgente. Se encuentra una masa de parénquima pulmonar malformado
gue ocupa toda la cavidad pleural derecha, con irrigacion sistémica proveniente de la arteria
aorta, no comunicado a la via aérea sino a la luz del eséfago distal a través de una estructura
tubular semejante a un bronquio. Se practicé la resecciébn completa de la malformacion y la
sutura del cabo esofagico. La pieza quirargica fue informada como tejido pulmonar
malformado, sin cisuras lobares ni segmentacion, con una formacion bronquial perfectamente
identificada. Este caso puede ser clasificado como agenesia pulmonar derecha, bronquio
esofagico del pulmén derecho, secuestro de todo el pulmoén derecho, o mejor adn, como una
combinacion de todas estas malformaciones congénitas broncopulmonares, de la via

digestiva y cardiovascular. (figuras 15-20)
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Figuras 15-20. Recién nacido con grave dificultad respiratoria. La Rx de térax mostré opacidad total del hemitérax
derecho. La broncoscopia y broncografia ausencia de arbol bronquial derecho. En el esofagograma se observa
una comunicaciéon anémala al hemitérax derecho. En la exploracién quirlrgica se encuentra una masa de tejido
pulmonar malformado que ocupa toda la cavidad, irrigada por un vaso arterial sistémico y comunicada al es6fago
por un bronquio bien formado. Se tratd con reseccién de la malformacién pulmonar y sutura del mufidn esofagico a
la manera de una neumonectomia. S.E.G.D de control y Rx. de alta.

Bronquiocele o mucocele

Es una forma de atresia bronquial en la cual, la porcion proximal de un bronquio lobar o
segmentario termina en un fondo de saco de manera que no se comunica con la via aérea
central o proximal. El fondo de saco bronquial se llena de secrecion mucosa que,

eventualmente, se infecta. Los alveolos correspondientes a la region anatomica afectada son
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ventilados por vias colaterales lo cual da lugar a un area de sobredistension pulmonar
localizada. El resto de las estructuras distales es normal, sin embargo, puede encontrarse
asociada con otras anomalias congénitas. Se trata de una malformacién poco frecuente que
en la clinica se expresa por sintomatologia y signologia respiratorias sugestivas de un
proceso neumonico persistente o recurrente homofocal. La imagen radioldgica es variable,
los autores informan que en nifios pequefios se manifiesta como una opacidad parabhiliar
con densidad de contenido liquido; en adultos se interpreta en ocasiones como un nodulo
pulmonar solitario.?® En la casuistica Institucional se cuenta con tres casos. En uno de ellos
la imagen radiologica semejaba nddulos pulmonares y cavitacion lo cual dio lugar a confusion

con tuberculosis pulmonar y enfisema lobar (Figuras 21-25)

Figuras 21-25. Preescolar masculino con neumonia recurrente homofocal en vértice del pulmén izquierdo.
Torax deforme por “abombamiento” en la mitad superior izquierda. La Radiografia posteroanterior de térax es
sugestiva de cavitacion pulmonar. Se inicia tratamiento con antifimicos que incluyen rifampicina. La radiografia
de control muestra desaparicion de la imagen sugestiva de cavitacion, sin embargo, se hace evidente un area
de hiperlucidez intraparenquimatosa persistente. Broncoscopia normal. Broncografia con ausencia de ramas
bronquiales en la mitad superior del hemitérax izquierdo. En la toracotomia exploradora se encuentra el I6bulo
superior izquierdo sumamente distendido, agenesia parcial de pericardio y un pequefio pulmén
supernumerario. Se practica lobectomia superior y reseccion del pulmédn supernumerario. En la pieza
anatOmica se diagnostica: enfisema lobar congénito, malformacién adenomatoide quistica tipo Il y
bronquiocele infectado

Cisuras anOmalas o supernumerarias

La cisura de la acigos es talvez la hendidura anémala o supernumeraria mas mencionada en
los textos. Da lugar al llamado Iébulo de la acigos que es una porcién del I6bulo superior del
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pulmon derecho, escindido por una invaginacién extrapleural de la vena acigos a través del
parénquima pulmonar. Se identifica en los estudios radioldgicos de imagen como una sombra
curvilinea que termina en la propia vena acigos y que ha sido descrita como “imagen en
lagrima”.?® Su importancia en la clinica deriva de los errores o confusiones a que da lugar en
el momento de la interpretacion radiologica pero no tiene, necesariamente, significacion

patologica.
Isomerismo pulmonar

Es la formacion en espejo de uno u otro arbol bronquial. En el isomerismo pulmonar derecho
ambos lados tienen la morfologia del arbol bronquial derecho, y lo mismo ocurre cuando se
trata de isomerismo pulmonar izquierdo. Esta malformacion se descubre ocasionalmente en
procedimientos endoscoépicos practicados por diversas indicaciones que no tienen ninguna

relacion con el isomerismo pulmonar propiamente dicho.
Bronquio puente

Es una malformacién poco frecuente en la cual ambos pulmones estan conectados entre si
por un bronquio que se localiza en situacion distal a la carina principal, es decir, a la via
aérea normal. Se asocia con malformaciones congénitas mayores en diversos aparatos y
sistemas de manera que es practicamente incompatible con la vida. En la casuistica
Institucional se cuenta con dos casos diagnosticados por criterios anatomopatoldgicos en
material de autopsia. (figuras 26-27) Sin embargo es importante saber que han sido

informados algunos casos aislados de tratamiento quirdrgico exitoso. 2’

Figuras 26-27. Recién nacido que fallece como consecuencia de mdultiples malformaciones mayores en
aparatos respiratorio, cardiovascular y digestivo. En el transoperatorio de neumonectomia izquierda se
encuentra un bronquio anémalo que ventila la base pulmonar. En el material de autopsia se demuestra que
este bronquio anémalo, en situacion distal a la carina principal, se comunica con el arbol bronquial derecho -
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Malformaciones pulmonares

Las anomalias en la forma y la estructura del parénquima pulmonar propiamente dichas son:
Agenesia, aplasia, hipoplasia, secuestro pulmonar, malformacion adenomatoide quistica,
enfisema lobar congénito, I6bulo polialveolar, quiste alveolar o mesotelial, l6bulo o pulmén
supernumerario, linfangiectasias pulmonares. Se pueden describir, de manera simplista, en

los siguientes términos:
Agenesia: ausencia de uno o ambos pulmones.
Aplasia: presencia de un esbozo broncopulmonar hiliar, rudimentario, no funcional.

Hipoplasia: pulmén de aspecto normal pero de pequefio tamafio. Se distinguen dos formas

clinicas:

a) Que no interfiere con la funcion respiratoria.

b) Que determina insuficiencia respiratoria.

Figuras 28-30. Representacion esquematica de agenesia, aplasia e hipoplasia pulmonar. La linea
punteada representa la agenesia parcial o total del hemidiafragma derecho o izquierdo.

Agenesia pulmonar

Se entiende como la ausencia congénita de todo un pulmon incluyendo el bronquio principal
o bronquio fuente. También se menciona en los textos la ausencia congénita de un Iébulo o
de un segmento e incluso la falta total de ambos pulmones, obviamente incompatible con
cualquier halito de vida. Se trata de una malformacién poco frecuente, habitualmente
asociada a multiples malformaciones mayores en los aparatos cardiovascular, digestivo,
genitourinario, musculoesquelético y en el diafragma. En la serie Institucional la agenesia
pulmonar se ha localizado en la mayoria de los casos en el hemitérax derecho, al igual que
las malformaciones musculoesqueléticas asociadas que se extienden a lo largo del
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hemicuerpo derecho. Se manifiesta desde el momento del nacimiento por cianosis y
dificultad respiratoria grave, con o sin insuficiencia cardiaca. La sospecha fundada de esta
malformacion se establece con la radiografia frontal de térax donde se observa una opacidad
completa del hemitérax derecho, con desplazamiento del corazén y de los O6rganos
mediastinales hacia el mismo lado lo cual podria sugerir atelectasia, sin embargo, la sombra
hepatica se encuentra desplazada hacia arriba, las visceras huecas abdominales se
proyectan en el reborde costal derecho y los espacios intercostales se muestran amplios con
respecto a los correspondientes en el lado izquierdo. (figuras 31-36) El diagndstico de
certeza se establece por broncoscopia, angiotomograma pulmonar con reconstruccion
tridimensional de la via aérea, ecografia y estudio hemodindmico completo donde la
medicion directa de la presion arterial pulmonar es de vital importancia. La serie
esofagogastroduodenal y el gamagrama pulmonar perfusorio permiten descartar
malformaciones asociadas. El tratamiento de esta malformacion es el de las enfermedades

asociadas.

-
»

Figuras 31-36. Preescolar femenino que consulta por episodios repetidos de dificultad respiratoria. Rx de térax
gue muestra opacidad total del hemitdrax derecho sugestiva de atelectasia pulmonar. La broncoscopia muestra
ausencia de arbol bronquial derecho que se documenta con broncografia. Se descartaron malformaciones
asociadas. La paciente evolucioné sin trastornos en su crecimiento y desarrollo. Las pruebas funcionales
respiratorias a los 18 afios de edad fueron normales



Aplasia pulmonar

Se entiende como la presencia de un esbozo broncopulmonar hiliar, rudimentario, no
funcional. Las consideraciones mencionadas para la agenesia pulmonar aplican de igual
manera a la aplasia, es decir, se trata de una malformacion poco frecuente, que se localiza
preferentemente en el lado derecho y que se acompafa de malformaciones mayores que
con frecuencia son incompatibles con la vida. El esbozo broncopulmonar malformado
funciona como un corto circuito arteriovenoso, aumenta el espacio muerto anatomico,
ademas de constituir un reservorio de secreciones que eventualmente se infectan. En la
broncoscopia es posible observar una estructura malformada correspondiente al bronquio
principal derecho. Los estudios de imagen que han sido mencionados y el estudio
hemodinamico complementan el diagnéstico. En la experiencia Institucional los casos de
aplasia pulmonar han fallecido como consecuencia de mdultiples malformaciones mayores
asociadas y de hipertensién pulmonar. (figuras 37-39) Sobre estas bases proponemos como
tratamiento de los casos sintométicos la reseccién quirargica y la reconstruccion de las
regiones anatdomicas malformadas, siempre y cuando, el corazén y el pulmén contralateral se
encuentren estructural y funcionalmente sanos. En términos generales la hipertension
pulmonar severa contraindica el abordaje quirdrgico, sin embargo, en algunos casos se ha
observado la disminucién de las cifras de presion pulmonar después de la correccién

quirdrgica, lo cual plantea una linea de investigacion.

Figuras 37-39. Recién nacido masculino con dificultad respiratoria severa y cianosis. Rx de térax que
muestra opacidad completa del hemitérax derecho con desviacion del corazén hacia el mismo lado. La
sombra hepatica se proyecta en la base del mismo hemitérax. La broncoscopia y la broncografia mostraron
un esbozo broncopulmonar rudimentario. En la exploraciéon quirdrgica se encontré un mufién de tejido
pulmonar malformado que fue resecado, agenesia del hemidiafragma derecho que fue tratada con la
aplicacién de una malla, y corazén de tres cavidades incompatible con la vida.
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Hipoplasia pulmonar

Se entiende como la presencia de un pulmoén de aspecto normal pero pequefio. El aspecto
de la superficie, el color, la forma, la consistencia, la disposicion de las cisuras y la
segmentacion bronquial son completamente normales pero su tamafio se encuentra
armonicamente disminuido. Cuando por razones justificadas se ha tomado biopsia de un
pulmén hipoplasico el estudio histolégico del parénquima es igualmente normal. A diferencia
de las malformaciones anteriormente descritas, la hipoplasia pulmonar se observa casi
exclusivamente en el pulmén izquierdo, como consecuencia de diversos factores que, de
manera directa o indirecta impiden el desarrollo del pulmén durante la vida intrauterina. La
hernia diafragmatica congénita del tipo de Bochdalek es la causa mas frecuente de
hipoplasia pulmonar junto con la agenesia y la eventracion diafragméticas, el secuestro
pulmonar extralobar, el derrame pleural y las distrofias neuromusculares que limitan el
desarrollo de la caja toracica. Se trata de una malformaciéon relativamente frecuente y
practicamente privativa del hemitorax izquierdo, precisamente por ser consecuencia directa
de la hernia de Bochdalek. Las manifestaciones clinicas al nacimiento son: dificultad
respiratoria de grado variable, taquipnea, tiro, taquicardia, cianosis, hipoxia, acidosis
respiratoria, abdomen en batea y signologia en hemitorax izquierdo relacionada con la
presencia de visceras abdominales en la cavidad pleural. En el tratamiento quirdrgico de la
hernia de Bochdalek se reseca sistematicamente el saco herniario y se explora
intencionadamente el defecto herniario en busca de secuestros pulmonares eventualmente
presentes. Se coloca bajo visién directa, antes de la correccion el defecto diafragmatico, una
sonda intrapleural que sera conectada a un sistema de sello de agua sin succion, de manera
de propiciar la expansién gradual del pulmon hipoplésico, sin provocar la desviacién aguda
de las estructuras mediastinales. Es posible que persista un pequefio neumotérax que
siempre termina por desaparecer. Un grupo limitado de pacientes evoluciona en el
postoperatorio inmediato con insuficiencia respiratoria que no permite su retiro del ventilador,
aumento del cortocircuito arteriovenoso y falta de reexpansion de los I6bulos pulmonares;

todo lo cual plantea la posibilidad de practicar neumonectomia. (figuras 40-45)
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Figuras 40-45. Recién nacido masculino con dificultad respiratoria grave. Rx de térax caracteristica de
hernia de Bochdalek. Se aborda por via abdominal. En la exploracién transdiafragmatica se encuentra el
pulmén izquierdo hipoplasico de aproximadamente un tercio del tamafio esperado. Se corrige el defecto
herniario y se aplica una sonda intrapleural conectada a sistema de sello de agua sin succion. Evoluciona
con neumotoérax izquierdo persistente e insuficiencia respiratoria que no permite disminuir los parametros
del ventilador. Se decide explorar el hemitérax izquierdo encontrandose el pulmén reexpandido, de aspecto
normal pero pequefio. Se pinza la arteria pulmonar con lo cual se obtiene la elevacion inmediata de la
PaO,, de esta manera se justifica la practica de neumonectomia. La evolucién es satisfactoria retirdndose al
paciente del ventilador 36 horas después; sin embargo, al iniciar la alimentacién oral en la tercera semana
de vida presenta vomito incoercible. La serie esofagogastroduodenal muestra estbmago intratoracico por lo
cual se practica funduplicacién de Nissen mediastinal. En la valoracién clinica y funcional respiratoria a
largo plazo se encuentra asintomatico, Rx de térax que muestra herniacion del pulmoén derecho a través del
mediastino anterior, pruebas funcionales respiratorias normales, sin trastornos en el crecimiento y
desarrollo.

Secuestro pulmonar

En la definicion original se dice que el secuestro pulmonar es una masa de parénquima
pulmonar no funcional, sin conexién a la via aérea y con irrigacién arterial sistémica. Este
término fue acufiado por Price DM en 1946.% Se distinguen dos formas de acuerdo con su

localizacion anatomica: El secuestro extralobar y el secuestro intralobar. (figuras 46-47)
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Figuras 46-47. Representacion esquematica de la descripcion original del secuestro pulmonar intralobar y
del extralobar. Se muestra la irrigacion arterial sistémica y el drenaje venoso. La localizacion de los

secuestros pulmonares es mucho mas frecuente en el hemitérax izquierdo, en la region basal y posterior

La definicion anterior se ajusta mas al secuestro extralobar donde el tejido secuestrado se
encuentra fuera del pulmén propiamente dicho, recubierto por su propia pleura visceral. Se
muestra completamente aneumatdsico, es decir, sin conexion alguna con la via aérea y con
irrigacion arterial sistémica que proviene con mayor frecuencia de la aorta abdominal a través
del hemidiafragma izquierdo, o bien de las arterias intercostales. El drenaje venoso es un
enigma transoperatorio. En nuestra serie no se ha identificado el drenaje venoso a la vena
hemiacigos o a la vena cava inferior como ha sido descrito. Este hecho probablemente
explique el derrame pleural del tipo del trasudado que se presenta en algunos casos, sobre

todo en recién nacidos.

El secuestro extratralobar se manifiesta con mayor frecuencia al nacimiento o en edades muy
tempranas, con signos de dificultad respiratoria y radiografia de térax que muestra una
imagen sugestiva de tumoracion basal y posterior izquierda, con moderado desplazamiento
de los 6rganos mediastinales. En ocasiones la imagen radiolégica sugiere derrame pleural. Si
se toma una muestra por toracocentesis el estudio citoquimico corresponde a un trasudado.
El ultrasonido es un procedimiento no invasivo que permite confirmar la presencia de
derrame pleural y en ocasiones mostrar la circulacion arterial sistémica aberrante que
posteriormente se confirma por angiotomograma computado. (Figuras 48-56) Se debe
establecer el diagnostico diferencial con: malformacion adenomatoidea quistica pulmonar,

quiste mediastinal, hernia diafragmatica, masas neoplasias y 6rganos ectopicos.
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Figuras 48-56. Recién nacido masculino que es referido por dificultad respiratoria moderada y Rx de térax sugestiva
de derrame pleural izquierdo. En la toracentesis se obtiene liquido seroso que en el estudio citoquimico corresponde
a trasudado. El ultrasonido muestra derrame pleural izquierdo y un vaso arterial sistémico aberrante proveniente de
la aorta abdominal. EI amigota es demostrativo de un vaso arterial que proviene de la aorta y que después de
atravesar el hemidiafragma izquierdo se distribuye en una masa sélida basal y posterior. En la toracotomia se
comprueba la presencia de un secuestro pulmonar extralobar cuyo pediculo esta formado por un vaso arterial
sistémico aberrante que se liga y secciona para s reseccioén. El I6bulo inferior moderadamente hipoplésico se
expande satisfactoriamente. El estudio anatomopatolégico muestra un parénquima pulmonar con alveolos
malformados que semejan pulmoén inmaduro. No hay malformacion adenomatoidea quistica.

El secuestro intralobar se encuentra en el interior de un l6bulo pulmonar, habitualmente el
I6bulo inferior izquierdo, sin una marcada separacion anatdbmica con el parénquima pulmonar
no secuestrado, por lo tanto, la circulacion de retorno drena a través de las venas

pulmonares, con la formacion de un cortocircuito de derecha a izquierda. El secuestro
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pulmonar intralobar tiene una “conexion anormal” a la via aérea. El término “conexion
anormal” es dificil de conceptualizar; se relaciona con ventilacidén por vias colaterales, por la
extensa destruccion parenquimatosa con inflamacion, regeneracion y bronquiectasias, y por
el propio arbol bronquial; lo cual ha dado lugar a controversia y debate en cuanto a su

etiologia congénita versus adquirida. °%12°30:3

El secuestro intralobar se diagnostica con mayor frecuencia en preescolares o escolares que
consultan por supuracién broncopulmonar cronica. Los estudios de imagen sugieren
destruccion pulmonar basal y posterior izquierda, o bien, la presencia de una masa sugestiva
de tumoracion. Los autores mencionan como posible origen del secuestro intralobar la
infeccién pulmonar crénica, o recurrente homofocal, sin embargo, las sinfisis o adherencias
pleurales que son constantes en los procesos infecciosos del parénquima pulmonar y que en
ocasiones toman la forma de un corddn fibroso, siempre vascularizado, son facilmente
distinguibles de los vasos arteriales sistémicos. El diagndstico de certeza se establece con la
demostracion angiogréfica de la irrigacion arterial sistémica aberrante. El angiotomograma

computado ha substituido con ventajas a la aortografia convencional. El tratamiento es la

reseccion quirargica lobar que incluye el tejido pulmonar secuestrado. (figuras 56-60)

Figuras 57-60. Escolar femenino con sindrome de supuracion
broncopulmonar crénica, homofocal, izquierda. La Rx de térax muestra
imagenes hiperlicidas, no hipertensas, de localizacion basal y posterior
izquierda, sugestivas de destruccién pulmonar y pleuritis. La aortografia
deja ver una arteria anémala que perfora el hemidiafragma izquierdo y
se distribuye en el seno de la opacidad basal y posterior. En la
toracotomia se comprueba la presencia de un secuestro pulmonar
intralobar. Se liga y secciona el vaso arterial sistémico aberrante y se
practica lobectomia inferior. Rx de alta por curacion
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Malformacion adenomatoide, quistica, congénita, pulmonar (MAQCP)

También conocida como pulmén poliquistico, es con mucho la malformacién congénita
broncopulmonar mas frecuente. Se trata de multiples formaciones quisticas en bronquios
terminales, revestidas de tejido cuboidal o columnar ciliado, con gran proliferacion celular y
de las glandulas secretoras de moco, y con disminucion acentuada del tejido alveolar, todo lo
cual le da el aspecto adenomatoide que, desde luego, no tiene ninguna implicacion
glandular.*? La variacién en el tamafio de los quistes y en la morfologia microscépica dio
lugar a la clasificacion original de Stucker JT,*® donde el tipo | corresponde a la presencia de
quistes grandes o dominantes, el tipo Il a la presencia de quistes pequefios y el tipo Il a las
formaciones sélidas adenomatoides.® Esta clasificacion fue modificada posteriormente por el
propio autor quien agrega los tipos 0 y IV; ademas propone que los quistes broncogénicos,
gastroentéricos o broncoentéricos, son de localizacion mediastinal y no intraparenquimatosa
pulmonar.®® Esta afirmacién coincide con la experiencia institucional donde, en una revisién
reciente no se encontraron quistes broncogénicos o gastroentéricos de localizacion
intraparenquimatosa Yy si un caso de bronquiocele o0 mucocele que se presta a diagnostico

diferencial. %

Tipo 0. Estructuras primitivas de bronquios grandes

Tipo I. Quiste grande o dominante rodeado de quistes pequefios de diferentes tamafios
Tipo Il. Formaciones quisticas pequefas y uniformes

Tipo Ill. Masa so6lida adenomatoide

Tipo IV. Estructuras terminales de tipo alveolar
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Las manifestaciones clinicas tempranas en productos de embarazos de alto riesgo, con
oligohidramnios o polihidramnios, son de mal prondstico. Se trata de neonatos que presentan
dificultad respiratoria desde el nacimiento, tiro, deformacién del térax, cianosis, insuficiencia
cardiaca, hipertension pulmonar, efecto de masa intratoracica con desviacién del mediastino
y diversos trastornos relacionados con malformaciones asociadas: cardiovasculares,
digestivas, vertebrales, del diafragma y renales. Frecuentemente se menciona la asociacion
de MAQCP con rifidn poliquistico, sin embargo, en la casuistica Institucional solo se cuenta
con un caso documentado. Es muy importante sefialar la eventual asociacion de MAQCP con
enfermedad maligna pulmonar del tipo del blastoma y del rabdomiosarcoma.*”* En nifios
mayores se manifiesta por infeccion respiratoria recurrente homofocal o por supuracion
broncopulmonar crénica y aun puede ocurrir que se descubra casualmente en pacientes
oligosintomaticos. Se considera sugestiva de MAQCP la Rx de térax que muestra multiples
imagenes hiperlicidas, intraparenquimatosas, moderadamente hipertensas, de diversos
tamafios, de paredes delgadas, llenas de liquido o con niveles hidroaéreos, que alternan con
areas de condensacion. La localizacion méas frecuente es unilobar, unilateral, con cierta
preferencia no significativa por los I6bulos medio y superior izquierdos.’ En raros casos llega

a ocupar todo el pulmon de un solo lado, o dos I6bulos de uno y otro pulmon. (figura 61)

Figura 61. Esquema que muestra la localizacion
anatémica en una serie de 24 casos de MAQCP y 9

de enfisema lobar congénito
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Los estudios de imagen por ecografia y TC de térax son bastante sensibles aunque no
especificos; permiten afinar el diagndstico topografico y la extension de las lesiones, ademas
de correlacionar estrechamente con los hallazgos anatomopatologicos,*® sin embargo, se
debe establecer el diagndstico diferencial con neumonia infecciosa complicada, hernia
diafragmatica, neumotorax tabicado y secuestro pulmonar. La broncoscopia preoperatoria
permite limpiar de secreciones el arbol bronquial, investigar la presencia de malformaciones

traqueobronquiales asociadas, la compresion extrinseca de la via aérea y la presencia de

malacia. (figuras 62-67)

Figuras 62-67. Femenino de 4 meses de edad referida por dificultad respiratoria progresiva, cianosis al
llanto y desaturacion de O, La Rx de térax y el TC muestran multiples imagenes hiperlicidas hipertensas,
intraparenquimatosas, algunas de ellas de gran tamafio. En la exploracion quirdrgica se encuentran
numerosas formaciones bulosas subpleurales que ocupan practicamente la totalidad del 16bulo inferior
derecho. La pieza quirdrgica correspondiente a lobectomia inferior muestra el aspecto caracteristico de una
MAGQCP tipo | y el estudio anatomopatolégico es confirmatorio. Rx. de alta

Enfisema lobar congénito

La sobredistension pulmonar lobar es la consecuencia inmediata del atrapamiento de aire en

la via aérea, incluidos los sacos alveolares, causado por un mecanismo de valvula adquirido
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como puede ser un cuerpo extrafio o un tapon de moco. Se define por su caracter reversible

una vez que el mecanismo de véalvula ha sido tratado.

El enfisema lobar congénito se describe como la sobredistension marcada y progresiva del
parénquima pulmonar en el I6bulo afectado, con la consecuente compresion vy
desplazamiento del tejido pulmonar adyacente y de los Organos vecinos, corazon y
mediastino. Caracteristicamente el parénquima pulmonar permanece distendido aun después

de la seccion quirargica del bronquio lobar.

En el enfisema lobar congénito se demuestra o se presume la presencia de un mecanismo
de valvula intrinseco o extrinseco, de naturaleza congénita, que determina atrapamiento de
aire con marcada sobredistensién de los alveolos que histolégicamente son normales.* El
estudio anatomopatolégico permite identificar una gran variedad de alteraciones en los
componentes embrionarios del endodermo y del mesodermo que determinan cambios en el
namero y tamafio de los bronquios de los alveolos. La obstruccion intrinseca mas
frecuentemente identificada en el estudio anatomopatolégico se origina en cartilagos
malformados en la pared de los bronquios terminales lo cual explica que, en la mayoria de
los casos, las carinas y los bronquios lobares se encuentren normales en la broncoscopia
preoperatoria. La obstruccion extrinseca congénita esta dada por malformaciones

vasculares, por broncomalacia y por masas tumorales. *”*

Las manifestaciones clinicas en la mayoria de los casos se inician desde el periodo neonatal
y consisten en: dificultad respiratoria progresiva, taquipnea, taquicardia, cianosis con el llanto
o durante la alimentacion, sindrome de rarefaccion pulmonar en la regién afectada v,
ocasionalmente, estertores sibilantes. En nifios mayores es posible observar deformacién del
térax por abombamiento unilateral y afeccién sistémica con falla en el crecimiento. La
sospecha fundada de enfisema lobar congénito se establece a partir de la radiografia simple
de térax en proyecciones posteroanterior y lateral, donde las alteraciones son caracteristicas
o cuando menos muy sugestivas. (figuras 68-73) Se trata de una imagen hiperldcida,
hipertensa, intraparenquimatosa, que corresponde a sobredistension pulmonar, con
desplazamiento de las estructuras anatémicas adyacentes, trdquea, corazén, mediastino y
pulmén. Se menciona una mayor frecuencia en la proyeccion del I6bulo superior izquierdo
seguida del l6bulo medio y del I6bulo superior derecho. Las diferencias no son significativas.’
También es posible encontrar que la malformacién comprende dos lobulos vecinos; por

ejemplo: superior y medio.
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Figuras 68-73. Masculino de dos meses de edad referido por dificultad respiratoria desde el
nacimiento, crisis de cianosis con el llanto, deformaciéon por abombamiento del hemitérax derecho,
sindrome de rarefaccidon pulmonar y sibilancias ocasionales en el mismo hemitérax. Detencién en la
curva de peso y talla. La Rx de térax muestra sobredistensién pulmonar que ocupa todo el hemitérax
derecho con gran desplazamiento del corazén y de las estructuras mediastinales. La broncoscopia
muestra carinas y bronquios lobares y segmentarios normales. En la toracotomia se encuentra el
I6bulo superior derecho con sobredistension permanente aun después de la seccién quirdrgica del
bronquio lobar. Los I6bulos remanentes son normales. Se practica lobectomia. El estudio
anatomopatolégico muestra que la mucosa respiratoria es normal y por debajo de ella los cartilagos
bronquiales se encuentran malformados. Ruptura por distension de algunos alveolos e infiltracién de
aire en el intersticio pulmonar. Cortesia del Dr. Eduardo Lépez Corella. Rx de alta por curacion.

En la literatura especializada y en los foros de discusion académica persisten la discrepancia
y la controversia en relacién con la indicacion de tratamiento quirlrgico versus tratamiento
conservador. La regresién espontanea o reabsorcién de MAQCP diagnosticada en la etapa
prenatal y de secuestro pulmonar durante la nifiez ha sido informada en casos aislados, por
esta razon los autores recomiendan la conducta conservadora 0 expectante en los casos
asintomaticos.**?** En nuestra opinién el tratamiento quirdrgico se justifica en los casos de
sospecha fundada de enfisema lobar congénito, y en general, en todas las malformaciones

congénitas broncopulmonares por las siguientes razones:

Los casos verdaderamente asintomaticos, casualmente descubiertos, son excepcionales. A

los nifilos sanos no se les toman radiografias sistematicamente.
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Los pacientes consultan porque presentan sintomas respiratorios, deformacion del térax,
retencion de secreciones bronquiales que eventualmente se infectan, afeccion sistémica que

interfiere con el incremento en el medro y en el desarrollo.

La sobredistension lobar en el enfisema lobar congénito (ELC) es caracteristicamente

progresiva, es decir, el desplazamiento de los 6rganos vecinos es cada vez mas grave.

El parénquima pulmonar lobar sobredistendido no es funcional. El tejido pulmonar vecino,

comprimido y desplazado se muestra hipoventilado e hipoperfundido.
Se ha informado la asociacion de ELC con MAQCP y de esta con blastoma pulmonar.

El diagnostico de certeza se establece por criterios anatomatolégicos en el estudio de la

pieza resecada.

La recuperacion funcional respiratoria postoperatoria es completa y aun mejor que la funcion

respiratoria en las condiciones patolégicas preoperatorias

Sobre estas bases proponemos el siguiente esquema de toma de decisiones para todos los

casos de imagen sugestiva de sobredistension pulmonar localizada. (figura 74)

Se practicard broncoscopia que puede ser diagndéstica y/o terapéutica, con caracter urgente,
en todos los casos. Cuando se demuestre la presencia de un mecanismo de valvula
adquirido se llevara a cabo la instrumentacién endoscopica que permita resolver el problema;
por ejemplo: la extracciébn de un cuerpo extrafio accidentalmente aspirado. Cuando la
instrumentacién endoscépica no sea exitosa se practicara la operacion quirargica indicada,
también con caracter urgente. Cuando se encuentre una imagen endoscépica sugestiva de
un mecanismo de valvula congénito como puede ser una compresion bronquial extrinseca
pulsatil, se indicaran los procedimientos auxiliares que permitan fundamentar el diagnostico y
programar el tratamiento quirdrgico con caracter electivo. Cuando la broncoscopia sea
normal se practicard toracotomia electiva con diagndstico presuncional de enfisema lobar

congénito.
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IMAGEN HIPERLUCIDA HIPERTENSA SUGESTIVA DE
SOBREDISTENSION PULMONAR
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Figura 74. La toma de decisiones diagnésticas y/o terapéuticas en los casos de imagen hiperlicida,

hipertensa, sugestiva de sobredistension del parénquima pulmonar.

Quistes mediastinales o pulmonares

Se trata de malformaciones intratoracicas mediastinales, cervicales o pulmonares que se
describen como estructuras membranosas esferoides o alargadas, de localizacién intra o
extra pulmonar, comunicadas o0 no a la via aérea o digestiva, y llenas de aire, moco, pus o

varios. El estudio anatomopatoldgico permite diferenciar dos grupos:

a) Los que derivan de la via aérea, traguea o bronquios gruesos, de la via digestiva, o de
ambos. Su localizacién siempre es mediastinal o cervical y se conocen como quistes
broncogénicos, gastroentéricos, broncoentericos y  duplicaciones esofagicas o

intestinales

b) Los que derivan de bronquios terminales con alteracion estructural del cartilago. Su

localizacion es intrapulmonar. Son cuatro: la malformacion adenomatoide quistica
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congénita pulmonar, el enfisema lobar congénito, el bronquiocele o mucocele y el quiste

mesotelial o quiste alveolar.

Se llaman quistes broncogénicos cuando su interior se encuentra recubierto por epitelio
respiratorio y quistes gastroentéricos cuando el recubrimiento estd dado por epitelio
digestivo. En los quistes broncoentéricos se identifican tanto epitelio respiratorio como

digestivo, lo cual es frecuente.

Los quistes broncogénicos contienen moco estéril. Cuando se encuentran comunicados a la
via aérea o0 a la via digestiva este moco se infecta. Su localizacion es siempre mediastinal,
paratraqueal, subcarineal o cervical. La sintomatologia varia con la localizacion y con el
tamafio del quiste y corresponde a compresion de la via aérea o de la via digestiva. En la Rx
de torax los quistes mediastinales se observan como masas hiliares, paratraqueales o
paraesofagicas, de bordes lisos y pared bien definida. La TC de térax puede mostrar quistes
gue no fueron visibles en la Rx simple expresandose como masas de contorno lobular, liso,
pared uniformemente delgada y densidades de contenido liquido. La serie
esofagogastroduodenal es particularmente Gtil para demostrar compresion y desplazamiento
de la via digestiva y la eventual presencia de comunicacion con la luz de las visceras huecas.
Es frecuente la asociacion con otras entidades congénitas pulmonares, particularmente
malformacion adenomatoide y enfisema lobar congénito. Su tratamiento es la reseccion

quirdrgica.

Los quistes entéricos, duplicaciones esofagicas o duplicaciones intestinales, son formaciones
esféricas o tubulares en las cuales se reconoce una mucosa de tipo digestivo y dos capas
musculares. Con frecuencia coexisten restos embrionarios ectépicos de aparato respiratorio
o de aparato digestivo como son: cartilago, epitelio respiratorio, pancreas y duodeno. Pueden
0 no estar comunicados a la luz de la via digestiva. Se localizan en cualquier sitio desde la
boca hasta el ano. En la experiencia Institucional, las duplicaciones intestinales intratoracicas
con ectopia de restos embrionarios, han sido de localizacién mediastinal, posterior, basal y

del lado derecho.** #°
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Figura 75-78. Masculino lactante menor que presenta
dificultad respiratoria desde el nacimiento, deformacién del
hemitérax derecho por aumento de volumen y Rx con
opacidad esferoide, basal y posterior derecha. Aspecto
transoperatorio de una formacion quistica que semeja un
colon distendido, con comunicacion a la via digestiva, que es
resecado en su totalidad. Rx de alta.

Los siguientes son ejemplos de malformaciones congénitas broncopulmonares asociadas a
dos 0 mas malformaciones congénitas mayores en diversos aparatos y sistemas, lo cual
hace particularmente dificil su nomenclatura y clasificacién, asi como la toma de decisiones

terapéuticas.*®*’ (figuras 79-86)
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Figura 79-86. Escolar masculino. Hallazgo casual asintoméatico, sin embargo, presenta deformacion de la pared
anterior del térax del tipo del pecho excavado. Los estudios de imagen muestran opacidad tumoral apical
izquierda y medial con areas hiperltcidas. En la exploracion quirdrgica se encuentra una tumoracion mediastinal
sélida y quistica, con irrigacién arterial sistémica proveniente de la aorta, que termina en un pediculo tubular
gue se origina en la pared del eséfago. En la pieza resecada se encuentra tejido respiratorio, digestivo,
formaciones quisticas llenas de moco y epitelio esofagico. Rx de alta. Este caso se conoce en nuestro servicio
como ‘el eslabdn perdido” porque interconecta diferentes anomalias o malformaciones congénitas. En el
estudio anatdmo patolégico se muestra: corte transmural de pared bronquial con todos sus elementos. Detalle
de la transicién de los epitelios bronquial y esofagico. Panoramico y detalle del componente alveolar sacular y
tubular. Pat6logo. Dr. Daniel Carrasco Daza
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Resultados

La serie de malformaciones congénitas broncopulmonares colectada en el Instituto Nacional
de Pediatria entre los afios 1971 al 2011, esta integrada por 387 casos consecutivos en los
cuales el diagnostico de certeza se estableci6é a través del cuadro clinico, de los
procedimientos auxiliares propios de la especialidad, de los hallazgos en la exploracion
quirdrgica y del estudio anatomopatologico de las piezas resecadas. Se encuentran
representados todos los grupos etarios. Es mas numeroso el grupo de preescolares y

predomina el género masculino.

La serie esta integrada en su mayoria por casos diagnosticados en la clinica y tratados con
reseccion quirdrgica de la malformacion. Un grupo minoritario fue incidentalmente
diagnosticado en material de autopsia. En algunos casos diagnosticados en la clinica no se
consider6 indicado el tratamiento quirdrgico, por ejemplo en bronquio traqueal asintomatico,
por lo tanto no se cuenta con pieza anatémica. La clasificacién por grupos muestra de que
las malformaciones quisticas mediastinales y pulmonares ocuparon el primer lugar en
frecuencia, si se considera que muchas de las hipoplasias pulmonares desaparecen una vez
corregido el defecto herniario que la origin6. La MAQCP es con mucho la malformacion
quistica pulmonar mas frecuente. (cuadro 5)

Cuadro 5. Tabulacion de las malformaciones congénitas broncopulmonares y mediastinales. Instituto Nacional
de Pediatria 1971 a 2011.

Malformaciones pulmonares

Hipoplasia pulmonar consecutiva a hernia de Bochdalek 60
Secuestro pulmonar izquierdo 20
Aplasia pulmonar 13
Pulmon hipogénico o pulmén de Halasz con secuestro pulmonar izquierdo 10
Agenesia pulmonar 9

Pulmén con irrigacion arterial sistémica sin secuestro 2

Total 114

Malformaciones tragueobronquiales y de segmentacién

Fistula traqueo esofagica determinante de neumopatia crénica 38
Laringobroncomalacia 33
Bronquio traqueal o bronquio de cerdo 14
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Estenosis congénita de tradquea de diversos tipos 11
Malformacién bronquial con estenosis de bronquio 7
Hendidura laringea 3
Lébulo de la &cigos asintomatico 2
Bronquio puente 1
Bronquio esofagico 1
Total 110
Quistes mediastinales o pulmonares

Malformacioén adenomatoide quistica congénita pulmonar 37
Quiste mediastinal broncogénico 25
Enfisema lobar congénito 22
Quiste mediastinal gastroentérico 13
Quiste mediastinal broncoentérico 9
Quiste mesotelial 2
Bronquiocele o mucocele 3
Total 111

Diversas combinaciones de dos o mas anomalias broncopulmonares, cardiovasculares, de vias

digestivas y de diafragma, dificiles de clasificar

Anillos vasculares con compresién bronquial y/o esofagica y broncoaspiracion

- 31
cronica
Hernia de Morgagni asociada a trisomia 18, malformacién cardiovascular, 13
hipertension pulmonar
Ectopia de restos embrionarios del aparato respiratorio en distintas localizaciones 3
Linfangiectasia congénita pulmonar 3
Hamaca pulmonar 2
Total 52

EL TOTAL DE LA SERIE ESTA INTEGRADA POR 387 CASOS CONSECUTIVOS

Se incluyen las hernias de Morgagni por su constante asociacion con hipoplasia pulmonar

sintomatica, si bien, la gran mayoria de estas hipoplasias terminan con la re expansion

pulmonar normal.
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Cuadro 6. Resultados del tratamiento en 107 casos tratados entre enero de 2001 a diciembre de 2011

Alta por curacién 37 34.57%
Causas de | Mortalidad quirdrgica: 2 1.86%
mortalidad L
1 caso de coagulacion intravascular y
sepsis
1 caso de trisomia 18 con hernia de
Morgagni
Otras causas de | 12 11.21%
mortalidad
Mortalidad global 14 13.08%
Desercion 25 23.26%
En seguimiento 31 28.97%
Total 107 100

Otras causas de mortalidad han sido: prematurez, asociacion de dos o mas malformaciones
congénitas mayores incompatibles con la vida, hipertension arterial pulmonar e incapacidad
del cirujano para negarse a intervenir un paciente gravemente enfermo, con la esperanza de
mejorar su condicion sistémica, sobre todo en lo que a hipertension arterial pulmonar se

refiere.
Comentario

Los pacientes fueron referidos por sintomas respiratorios graves en las primeras horas de la
vida, lo cual resulté ser indicativo de malformaciones complejas y de mal pronéstico. En
nifios mayores se encontraron diferentes combinaciones de: dificultad respiratoria, cianosis,
tos, estridor, tiro, estertores sibilantes, insuficiencia cardiaca, derrame pleural, infeccion
respiratoria recurrente homotopica, deformacién del térax, afeccion sistémica grave con
malnutricion y detencion del crecimiento, sin embargo, los niflos mayores tuvieron un mejor

prondstico.

La radiografia simple de térax resultdé ser particularmente sensible. El procedimiento

diagnéstico se orientd a partir de imagenes radiolégicas sugestivas de consolidacion
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pulmonar o mediastinal con desplazamiento de las estructuras anatomicas vecinas,
formaciones quisticas, sobredistension pulmonar localizada, atelectasia persistente. La
broncoscopia y panendoscopia, la serie esofagogastroduodenal, el ultrasonido de térax, el
ecocardiograma y el estudio hemodinamico completo incluyendo cateterismo cardiaco
permitieron la evaluacion completa de los casos. La broncografia y la aortografia han sido

substituidas con ventaja por el angiotomograma de alta resolucion.

El tratamiento de las malformaciones congénitas broncopulmonares es la reseccion
quirargica. En ocasiones fue necesario practicar operaciones quirdrgicas combinadas,

complejas, en uno o en varios tiempos quirdrgicos.

La mortalidad global fue del 13.08% y se relaciond con multiples malformaciones congénitas
mayores incompatibles con la vida. La mortalidad quirdrgica fue del 1.86% y se relacion6
esencialmente con hipertension arterial pulmonar, insuficiencia cardio respiratoria y sepsis.
La evaluacion postoperatoria en el grupo de sobrevivientes no mostré en el largo plazo

secuelas anatémicas ni trastornos funcionales.
Los resultados de éste analisis sugieren que:

Las malformaciones congénitas broncopulmonares son mas frecuentes de lo que ha sido

considerado.

La dificultad respiratoria, estridor, tiro y sibilancias son los sintomas mas frecuentes en recién
nacidos. En nifios mayores la infeccion respiratoria recurrente homotoépica y la deformacién

del térax con grave afeccion sistémica son los sintomas predominantes.

La sensibilidad clinica y la imagen radiolégica en la radiografia simple de térax, son
suficientes para sospechar de manera fundada la presencia de anomalias congénitas y para
orientar la indicacién de procedimientos diagndsticos propios de la especialidad.

La frecuente asociacién de dos o mas anomalias congénitas justifica la valoracion integral
particularizada que debe incluir el estudio hemodinamico con medicién de la presion arterial

pulmonar y el estado del pulmén contralateral.

Los estudios de imagen con tecnologia de punta han substituido con ventaja a los antiguos

procedimientos invasivos.
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La reseccion quirargica es el Unico tratamiento curativo. Esta indicado en todos los casos
excepto contraindicacion formal por malformaciones mayores asociadas incompatibles con la

vida per se, o hipertension arterial pulmonar severa.

La malformacion adenomatoide quistica congénita pulmonar ocupa el primer lugar en

frecuencia.

El diagnostico de certeza se establece conjuntando los datos clinicos con los estudios de

imagen, la exploracion quirdrgica y el estudio anatomopatolégico.
La clasificacién que se propone es operativa.

La morboletalidad se relaciona directamente con malformaciones congénitas mayores

asociadas y con hipertension arterial pulmonar.

La evaluacién clinica y funcional en el grupo de sobrevivientes no mostré, en el largo plazo,

secuelas estructurales ni funcionales.

La tarea asistencial y docente ha dado lugar a una serie de publicaciones y a la elaboracién

de guias para diagnéstico clinico y tratamiento.

Es necesario implementar lineas de investigacion relacionadas con las causas de

morboletalidad.
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