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l. TiITULO

“MALFORMACIONES CONGENITAS PULMONARES DIAGNOSTICADAS
MEDIANTE TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA EN PACIENTES PEDIATRICOS DE
LA UMAE DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA DEL CENTRO MEDICO
NACIONAL LA RAZA”



Il. RESUMEN

Titulo: “Malformaciones congénitas pulmonares diagnosticadas mediante tomografia
computarizada en pacientes pediatricos de la UMAE Dr. Gaudencio Gonzalez Garza

del Centro Médico Nacional La Raza”.

Autores: Investigador responsable Dra. Xochitl Lizbeth Serrano Almanza. Tesista: Dr.

Alejandro Gonzalez Reyes.
Antecedentes:

La tomografia computarizada se ha establecido como la modalidad de imagen gold
standard en la caracterizacion radiografica de malformaciones pulmonares congénitas,
lo que le confiere ventajas como alta resolucion espacial y tiempos de adquisicion

cortos. Sin embargo, su aplicacién clinica es menos uniforme @,

Objetivos:

e Identificar el tipo de malformaciones congénitas pulmonares (parenquimatosas,
via aérea, broncopulmonares, vasculares) y su frecuencia en la poblacion
pediatrica que fue atendida en el servicio de radiodiagnéstico del Hospital
General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza.

e Conocer la localizacion anatomica mas frecuente de estas entidades.

e Identificar las caracteristicas tomograficas de las malformaciones congénitas
pulmonares en la poblacion infantil de esta UMAE.

Material y Métodos:

Se realizé un estudio retrospectivo, transversal, descriptivo y observacional utilizando
archivos de imagen del sistema PACS. Se revisaron los estudios de tomografia
computarizada realizados a la poblacion pediatrica de este hospital con la sospecha
diagndstica de una malformacion congénita pulmonar en el periodo comprendido del 01
noviembre de 2014 al 01 de julio de 2018. Se analizaron los resultados mediante

estadistica paramétrica descriptiva con mediciones de tendencia central y gréaficos.



Resultados:

En el presente estudio se encontré que de los 31 casos confirmados de malformacion
congénita pulmonar, 16 corresponden a pacientes femeninos y 15 a masculinos. La
distribucion de edad al diagndstico desde 0 afios (1 dia a 11 meses con 30 dias de
vida) hasta 12 afios. Siendo mas frecuentemente diagnosticadas en menores de 1 afio
y de éstos lo mas frecuente hacer el diagnéstico en recién nacidos (menores de 30 dias
de vida).

El tipo de malformacion congénita pulmonar mas frecuente fue predominantemente
parenquimatosa, seguida por vasculares y combinadas. Dentro de las primeras la méas
diagnosticada fue la malformacién congénita de la via aérea pulmonar antes llamada
malformacion adenomatoidea quistica. El tipo mas frecuente fue la 1 seguida por la tipo
2. En ninguna fuente revisada asocia la lateralidad de la afectacion, mientras que
encontramos que el tipo 1 afectdé predominantemente el pulmén izquierdo y el tipo 2 al
pulmon derecho.

Dentro de las malformaciones predominantemente vasculares se diagnosticaron las
malformaciones del desarrollo pulmonar como la entidad mas frecuente. La hipoplasia
pulmonar y la lateralidad de la afectacion derecha, asi como la no predominancia en
agenesia, discrepando en cuanto a la aplasia ya que se reporta que no hay
predominancia por hemitérax en este estudio encontramos afectacion pulmonar

derecha.

Las malformaciones congénitas pulmonares combinadas halladas méas frecuentemente
fue el secuestro pulmonar. El resto de las entidades abordadas se apegan a lo descrito

en la literatura en cuanto a localizacién y caracteristicas imagenolégicas.

Conclusion:
Podemos concluir que los resultados obtenidos en este trabajo se apegan totalmente a
la literatura nacional e internacional, las malformaciones congénitas pulmonares son

entidades infrecuentes, que se pueden diagnosticar a cualquier edad, sin embargo lo
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mas comun es que se diagnostiquen durante los primeros meses de vida y

practicamente sin predisposicion por sexo.

Las caracteristicas imagenolégicas nos permiten clasificar estas entidades,
nuevamente correlacionandose con lo ya descrito en diferentes trabajos, sin ninguna

aportacion en este rubro.

En ninguna fuente revisada asocia la lateralidad de la afectacion por malformacion
congénita de la via aérea pulmonar, mientras que encontramos que el tipo 1 afecto

predominantemente el pulmon izquierdo y el tipo 2 al pulmoén derecho.

En lo que respecta a las malformaciones del desarrollo pulmonar, se reporta que no
hay predominancia por hemitérax en aplasia pulmonar, sin embargo en este estudio
encontramos afectacion pulmonar derecha. En el caso del secuestro pulmonar
intralobar no tuvo predisposicion por hemitérax, pero el tipo extralobar se presenté en
hemitérax izquierdo como localizacion méas frecuente. El resto de entidades se

correlacionan con lo descrito universalmente.

Habra que tener en consideracion esta informacion por las relaciones estructurales y su
importancia para una adecuada planeacién quirdrgica. Esta informacién podra ser de
utilidad para apoyar a los diferentes servicios a realizar diagndsticos integrales en

beneficio de los derechohabientes.
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[I. MARCO TEORICO

Introduccion
Las malformaciones congénitas pulmonares constituyen un grupo heterogéneo de
trastornos del desarrollo, involucrando al parénquima pulmonar, el suministro arterial y

el drenaje venoso.

Incluyen el secuestro pulmonar, las malformaciones congénitas de la via aérea
pulmonar (antes conocida como malformacion adenomatoidea quistica), enfisema lobar
congeénito, quiste broncogénico, malformaciones vasculares, atresia bronquial, el

complejo hipoplasia, aplasia y agenesia pulmonar .

El tipo de lesion histolégica subyacente dependera del momento, es decir; la edad
gestacional y el nivel del arbol traqueobronquial en que se produce el trastorno de la
embriogénesis. La nomenclatura se ha modificado con frecuencia, la clasificacion mas

utilizada en la actualidad es la de Langston G,

Epidemiologia

La incidencia anual de malformaciones pulmonares congénitas se estima en 56 casos
por cada 100,000 recién nacidos vivos y 30 a 42 casos por cada 100,000 habitantes si
hablamos de la poblacién general, ya que pueden ser diagnosticadas en cualquier
momento de la vida ®. En el reporte de prevalencia de malformaciones congénitas
registradas en el certificado de nacimiento y muerte fetal de la Secretaria de Salud en
México en el periodo 2009 - 2010 las enfermedades congénitas del aparato
respiratorio representaron 355 casos siendo el 1.2% del total con una tasa de

prevalencia de 0.9 por 10, 000 nacimientos ©.

Etiologia
La etiologia de las malformaciones pulmonares congénitas es mayormente
desconocida, se ha sugerido un mecanismo patogénico comdn para todas ellas, con

cuatro factores etiolégicos que actian solos o en combinacion: defecto en la
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diferenciacion y separacion de la porcién ventral del intestino anterior primitivo,

obstruccion de la via aérea intraltero, anomalias vasculares y factores genéticos ©.

Fisiopatologia

Tienen un origen comun en un punto concreto del desarrollo embriologico del intestino
anterior — pulmén. Las alteraciones por etapas pueden manifestarse como algunas de
las siguientes malformaciones pulmonares; en el periodo embrionario (agenesia
pulmonar, malformaciones  bronquiales, quistes  broncogénicos). Periodo
pseudoglandular (malformacion congénita de la via aérea pulmonar antes, hipoplasia
pulmonar, secuestro pulmonar). Periodo canalicular, sacular y alveolar (hipoplasia

pulmonar) ¢4,

Clasificacion: Espectro de las malformaciones congénitas pulmonares .

Anormalidades predominantemente | Malformacion congénita de la via aérea
parenquimatosas pulmonar

Enfisema lobar congénito

Atresia bronquial congénita

Quistes broncogénicos

Anormalidades de la via aérea (atresia o
estenosis laringea y traqueal)

Anormalidades predominantemente

vasculares

Arteria pulmonar Complejo agenesia — aplasia — hipoplasia,
interrupcion  proximal de la arteria
pulmonar

Vena pulmonar Estenosis de vena pulmonar, varices
venosas

Arteria y vena pulmonar Malformaciones arteriovenosas

Combinacién de anormalidades | Secuestro  pulmonar  (intralobar vy

parenquimatosas y vasculares extralobar)

Sindrome de la cimitarra, sindrome de

pulmén hipogenético
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Cuadro clinico

Su presentacion clinica y severidad varian de acuerdo con el grado de afectacion
pulmonar y su ubicacion en la cavidad toracica, pueden ser asintomaticas, siendo su
diagnostico basado en hallazgos incidentales de rayos x de térax, o bien causar

sintomas respiratorios tempranos y severos ©.

Diagnostico
La radiografia y la tomografia computarizada de térax son las principales herramientas

para el diagnostico posnatal.

Radiografia de térax

Las malformaciones se manifiestan como una lesién radiopaca o radiotransparente.
Las lesiones grandes pueden presentarse con cambios que afectan todo un hemitérax
(por ejemplo, malformacion congénita de la via aérea pulmonar), hiperinsuflacion,
desplazamiento del mediastino y complicaciones como neumotérax, mientras que otras
pueden producir caracteristicas mas sutiles incluyendo anormalidades vasculares (por
ejemplo sindrome de cimitarra), anomalias de las vias respiratorias con quistes

broncogénicos y anomalias asociadas (cardiacas y de columna vertebral).

Tomografia computarizada de térax
Se establece como la modalidad de imagen “gold standard” en la caracterizacion de
malformaciones pulmonares congénitas, le confiere ventajas de alta resolucion espacial
y tiempos de adquisicion cortos. La caracterizacion de la lesién por este método influye
en la planificacion quirdrgica postnatal.

Dadas las consideraciones sobre la seguridad de la radiacion, particularmente en la
poblacidn pediatrica radiosensible y los riesgos de contraste con el yodo, es imperativo
gue el examen esté justificado y optimizado. El campo de examen recomendado se
extiende desde los apices pulmonares hasta la aorta abdominal hasta el segundo nivel

vertebral lumbar, para garantizar la evaluaciéon de la lesion pulmonar y también de
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posibles vasos andmalos que pueden surgir tan inferiormente como la aorta abdominal

en secuestro pulmonar extralobar.

Se puede administrar contraste intravenoso generalmente como un unico bolo, a mano
o0 mediante inyeccion de bomba automatica, en base a 2 ml/kg de volumen corporal, y
la exploracibn comienza a coincidir con la opacificacion del sistema arterial
(aproximadamente 20 segundos después de la inyeccion). Una modificacion de esta
técnica usando un bolo dividido 50/50 del volumen de contraste, sugerida si hay
problemas de diagnéstico que requieren una opacificacion Optima de ambos sistemas
venosos arterial y pulmonar. Los parametros de escaneo tales como pico de kilovoltaje,
miliamperaje y espesor de corte axial también se optimizan usando algoritmos
pediatricos ajustados por edad. Finalmente, la reconstruccién posterior a la exploracion
se emplea para proporcionar imagenes reformadas de multiples planos (MPR) de alta
resolucién y reconstrucciones tridimensionales de lesiones y anatomia vascular

anémala asociada @,

Se debe considerar que el diagnostico definitivo de algunas alteraciones solamente se

podréa establecer con la confirmacion histolégica ©.

Tratamiento

El manejo depende del tipo de malformacion y de la aparicion de sintomas, por ello se
debe individualizar la conducta a seguir en cada caso y tipo de malformaciéon; aunque
la mayoria de los autores recomiendan la reseccion de la lesién; no existe en la
actualidad un consenso sobre la actitud quirdrgica, sobre todo en pacientes

asintomaticos ©.

Anormalidades predominantemente parenquimatosas

Malformacion congénita de la via aérea pulmonar

La malformacion congénita de la via aérea pulmonar, antes llamada malformacién

adenomatoidea quistica, es una alteracion en el desarrollo de las vias respiratorias

14



terminales, falta de desarrollo alveolar y organizacion inadecuada del mesénquima

pulmonar 9.

Es infrecuente, con una prevalencia en 0.8 por 10.000 recién nacidos vivos, siendo la
anomalia pulmonar congénita mas comun. Series reportan una ligera preponderancia
masculina, aunque otras no encuentran predileccion por el sexo. No esta relacionada
con factores maternos como la raza, la edad o las exposiciones; ni con predisposicion
genética excepto por el tipo 4 asociado a sindrome de blastoma pleuropulmonar

familiar. Las manifestaciones clinicas de varian ‘2,

Clasificacion de Stocker modificada.
Tipo O: rara, severay letal, surge de la traquea o bronquio. Los quistes son pequefios.

Tipo 1: mas comun (50% al 70% de los casos), surge del bronquio distal o del
bronquiolo proximal. Hay un pequefio nimero de quistes ecolucentes grandes, miden
de 2 a 10 cm o un Unico quiste dominante >10 cm. Las paredes son delgadas y pueden

tener un efecto de volumen significativo.

Tipo 2: 15% al 30%, surgen de bronquiolos terminales. Quistes de 0.5 a 2 cm con areas
sélidas que pueden ser dificiles de distinguir del tejido circundante.

Tipo 3: 5% al0%, provienen de un tejido de tipo acinar. Quistes tan pequefios que la

lesion parece solida o muy grandes que distorsionen el contenido del torax.

Tipo 4: 5% al 15%, quistes grandes de hasta 10 cm y se han asociado con malignidad

con el blastoma pleuropulmonar. Son de origen alveolar .

El diagnostico se realiza mediante imagenes radiograficas. Los tipos 1, 2 y 4 se
caracterizan por quistes llenos de aire, sin embargo, los tipos 1 y 4 tienden a aparecer
como una unica lesién, con uno o0 unos pocos quistes grandes que pueden estar

completamente llenos de aire o tener niveles hidroaéreos. El tipo 2, los numerosos
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guistes pequefios parecen mas homogéneos, con una apariencia "burbujeante”. Por el
contrario, los tipo 3 a menudo aparece como una lesion grande, solida y homogénea.
La presencia de neumotorax, o quistes bilaterales o multifocales, sugiere fuertemente

un tipo 4.

La tomografia computarizada del térax se correlaciona con los hallazgos patolégicos.
Identifica con precision tanto quistes pequefios <2 cm de diametro, como grandes, y su
contenido. Se recomienda la reseccion incluso de lesiones asintomaticas debido al
riesgo de infeccion, hemorragia, compromiso respiratorio agudo y transformacion

neoplasica 1%,

Enfisema lobar congénito
Es una malformacion que se caracteriza por una sobre distension de los espacios
aéreos de uno o0 mas loébulos o un segmento pulmonar, con compresion y

desplazamiento de las estructuras adyacentes.

La localizacién mas frecuente es en el I6bulo superior izquierdo hasta en 40 — 60%, 20
— 30% en l6bulo superior derecho y 20 — 35% en I6bulo medio. Es una entidad rara. En
la mitad de los casos no se encuentra la causa y en la otra la obstruccién intraluminal
es la causa mas frecuente. En 2% de los casos la causa es extrinseca, por anillos

vasculares o adenopatias mediastinales *9.

Las manifestaciones clinicas son variables y va desde pacientes asintomaticos,
taquipnea y sibilancias a disnea intensa con cianosis; suelen presentarse en el periodo
neonatal, algunos incluso no se diagnostican hasta la edad escolar. "

El diagndstico se puede realizar en una radiografia de térax; muestra distension del
I6bulo afectado y desplazamiento mediastinico, con compresion y atelectasia del
pulmén contralateral. El diafragma a menudo aplastado debido a la hiperinflacion. Si la
radiografia se obtiene inmediatamente después del nacimiento, el l6bulo afectado

puede aparecer opacificado debido al liquido retenido.
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La tomografia computarizada establece el diagndstico en casos atipicos y pueden
demostrar una fuente intrinseca o extrinseca de obstruccion de las vias respiratorias.
La terapéutica depende de la evolucion espontanea de las lesiones, y del caracter

sintomatico o no ®®.

Atresia bronquial congénita

Es una anomalia poco frecuente y se debe a la falta de formacion parcial de un
bronquio lobar, segmentario o subsegmentario. El bronquio distal a la atresia tiene
desarrollo normal, se rellena de secreciones y dilata formando un broncocele. Por lo

general se diagnostican durante la infancia 9.

Predomina en varones 2 a 1. Los pacientes afectados pueden presentar signos de

dificultad respiratoria o infecciones recurrentes. Sin embargo pueden ser asintomaticas
(20)

En la radiografia de térax se observa como una zona hiperinsuflada y radiotransparente
gue puede comprimir tejido adyacente y causar un desplazamiento del mediastino. Hay
un predominio del lado izquierdo. Cuando la apariencia es atipica, el diagnostico puede
confirmarse por tomografia computarizada que demuestra el broncocele como una
opacidad tubular ramificada con atrapamiento de aire en el pulmon adyacente. El
tratamiento es quirargico conservando tejido funcional pulmonar, que tiene

posibilidades de recuperacion @7,

Quiste broncogénico

Es una malformacion congénita benigna generalmente localizada en el mediastino
70%. Generalmente solitario lleno de liquido o moco. También puede situarse en
parénquima pulmonar (periféricos), en la cavidad pleural y fuera del térax en el cuello,

la lengua o la piel 2.

Raro (7 a 15%), son el segundo subtipo mas comun de quistes del intestino anterior.

Las tasas de prevalencia son de 1 caso por 68,000 habitantes. La sintomatologia
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depende de su localizacion y tamafio, los mediastinales pueden ser asintomaticos, en

cuanto a los intraparenquimatosos pueden producir mecanismo de valvula ©2.

En la radiografia de térax son lesiones redondas de densidad de agua que pueden
presentar niveles hidroaéreos. La tomografia computarizada muestra lesiones quisticas
0 con atenuacion de tejido blando, que parecen solidas. El tratamiento de eleccion es la

reseccion quirdrgica completa o el drenaje por puncion. 24,
Anormalidades predominantemente vasculares

Arteria pulmonar

Malformaciones del desarrollo pulmonar: Complejo agenesia, aplasia, hipoplasia
pulmonar

La agenesia es una ausencia completa del parénquima pulmonar, los bronquios y el
suministro vascular. La aplasia presenta un bronquio rudimentario de terminacion
ciega, ocurren por igual en ambos lados del térax, mientras que la hipoplasia puede ser

primaria o secundaria, mayormente afectando el pulmén derecho .

Son anomalias poco comunes (1 por cada 15 000 nacidos vivos), afectan ambos sexos
por igual. La verdadera incidencia de hipoplasia es desconocida. La mayoria de los
casos son secundarios a anomalias congénitas (como hernia diafragmética congénita y

malformacion congénita de la via aérea pulmonar) 9.

La etiologia exacta de la agenesia es desconocida, pero los factores genéticos, los
agentes virales y la deficiencia dietética de vitamina A durante el embarazo se cree son
responsables. El cuadro clinico puede ser de dificultad respiratoria temprana grave, y

muerte @7,

En la radiografia de torax se encuentra falta de aireacion del pulmoén afectado,
desviacién de las estructuras toracicas hacia el mismo lado e hiperinsuflacion
compensatoria del pulmoén contralateral y herniacién a través de la linea media. La

angiotomografia puede demostrar la ausencia total o parcial de la arteria pulmonar y
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del parénquima. La tomografia computarizada es la modalidad de eleccion, con la

capacidad de diferenciar entre el complejo ¢®.

Arteria'y vena pulmonar
Malformaciones arteriovenosas
Son conexiones directas entre las ramas de la arteria y la vena pulmonar. Unicas o

multiples y muestran vasos ectasicos dispersos en medio del parénquima pulmonar.

Son raras. Cuadro clinico con disnea, hemoptisis, palpitaciones y dolor en el pecho. La
presentacion clinica inicial es bastante rara en nifios pequefios y bebés y tiende a

ocurrir en niflos mayores y adultos.

El diagnostico se puede realizar por motivos clinicos y radiologicos, seguido de

confirmacion patoldgica 9.

Radiograficamente aparecen como nodulos homogéneos redondos, ovales o
festoneados. Son mas comunes en los Iébulos inferiores y en la periferia del pulmon.
En la tomografia: nédulo redondo u ovalado (<3 cm) o masa (23 cm) de densidad
uniforme, bordes bien demarcados y l6bulos ocasionales, por lo general, de 0.5a 5 cm
de diametro, pero ocasionalmente excede los 10 cm, con vasos de nutricios y de

drenaje grandes. La angiografia pulmonar es el estandar de oro %3,

Combinacién de anormalidades parenquimatosas y vasculares

Secuestro Pulmonar
Es una malformacién poco frecuente. Consiste en una lesion de tejido pulmonar sin
funcionamiento, que carece de la comunicacién normal con el arbol traqueobronquial, y

que recibe su aporte sanguineo de la circulacion sistémica ©2.

Supone el 1 — 6% de todas las malformaciones congénitas de via aérea inferior. No se

ha definido alguna etiologia ©2.
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Existen dos tipos: intralobar y extralobar. El intralobar es una lesion de parénquima
pulmonar contigua al pulmén normal adyacente, el extralobar es una lesion de
parénquima pulmonar con un saco pleural propio que puede presentarse en el

mediastino o en el espacio subfrénico ®%.

Las manifestaciones clinicas pueden comenzar temprano en la infancia con mdultiples

episodios de neumonia con tos crénica y recurrente.

En radiografias el secuestro intralobar aparece como una lesién ocupante de espacio,
densa con margenes definidos, a veces con aire y tabiques en su interior, 0 como una
lesion multiquistica. El secuestro extralobar esta rodeado por su propio recubrimiento

pleural, es mas frecuente en la base pulmonar izquierda.

En tomografia computarizada es una lesion sélida que puede ser homogénea o
heterogénea, a veces con cambios quisticos, identificando anomalias asociadas. La
angiotomografia es el método diagnéstico de eleccion ©.

Sindrome de la Cimitarra
Es un tipo raro de drenaje pulmonar anémalo parcial que se caracteriza por la conexién
anomala de las venas pulmonares derechas en la porcion suprahepatica de la vena

cava inferior o0 a la auricula derecha, por encima de la desembocadura de esta vena.

El sindrome incluye dextrocardia por el grado de hipoplasia del pulmén derecho y de la
rama derecha de la arteria pulmonar, anomalias sistémicas de la irrigacién arterial del

pulmén derecho, secuestro broncopulmonar del [6bulo inferior ©©.

Incidencia baja de 1 a 5 por 100 000 nacimientos. Comunmente en mujeres. Tiende a
afectar con mayor frecuencia al pulmén derecho. La variante infantil presenta peor
pronostico y sintomas mas severos, como insuficiencia respiratoria, cianosis,

infecciones respiratorias frecuentes y falla de crecimiento ©7.
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Radiograficamente incluyen un pequeiio pulmoén (hipoplasia) radiotransparente,
disposicion anormal de las arterias pulmonares y una vena pulmonar aberrante que
cursa hacia la vena cava inferior. Dando la caracteristica apariencia de "cimitarra o

espada turca’.

La tomografia confirma el diagnostico y la presencia de otras malformaciones
asociadas, identificAndose la reconstruccion volumétrica como una buena herramienta
para determinar el recorrido completo del vaso, previo a la correccion quirargica. El

tratamiento depende de la presencia de hipertension pulmonar e insuficiencia cardiaca
(30)

Incertidumbre

El servicio de Cirugia Pediatrica del Centro Médico Nacional La Raza revisé
expedientes de pacientes con diagnéstico de malformaciones pulmonares congénitas
entre agosto del 2003 a enero de 2013, con estudios tomograficos del sistema PACS
(picture archiving comunication system) y reporte quirdrgico o histopatologico;
obteniendo 84 casos siendo la mas frecuente la malformacién congénita de la via aérea
pulmonar con 46 casos, seguida por enfisema lobar congénito 16 casos, 12 casos de
secuestro pulmonar (extralobar 5 e intralobar 7) y los quistes broncogénicos con 10
casos. Reportando una incidencia similar a otras series en alrededor de 0.4 por 1000

recién nacidos.

La radiografia y la tomografia computarizada torécica son las principales herramientas

para el diagndstico.
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IV.  JUSTIFICACION

Las malformaciones congénitas pulmonares son raras con una incidencia anual de 56
casos por cada 100,000 recién nacidos vivos, con una tasa de prevalencia de 0.7 a 0.9

reportado en la literatura.

La implementacién de la tomografia computarizada permitié diagnosticar de manera
certera la presencia de éste tipo de entidades. Ademas de usarlos como herramienta

diagnostica, tiene gran importancia en la planeacion quirdrgica y seguimiento.

Entonces surge la necesidad de realizar éste trabajo para identificar en cuantos
estudios de tomografia computarizada realizados por la sospecha diagnéstica de
malformacion congénita pulmonar en ésta UMAE se confirmé el diagndstico, con la

finalidad de conocer tipos, frecuencia y localizacion anatémica de estas enfermedades.

Esta informacién podra ser de utilidad para apoyar a los diferentes servicios a realizar

diagndsticos integrales en beneficio de los derechohabientes.

22



V. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢,Cuales son y qué caracteristicas imagenoldgicas y distribucién anatdmica tienen las
malformaciones congénitas pulmonares mas frecuentes diagnosticadas a través de la
tomografia computarizada realizadas en el servicio de Radiologia e Imagen del Hospital

General Centro Médico Nacional La Raza?
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VI. OBJETIVOS

Objetivo general:

e I|dentificar el tipo de malformaciones congénitas pulmonares (parenquimatosas,
via aérea, broncopulmonares, vasculares) y su frecuencia en la poblacion
pediatrica que fue atendida en el servicio de radiodiagnostico del Hospital
General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza.

Objetivos especificos:
e Conocer la localizacion anatdmica mas frecuente de estas entidades.
e Identificar las caracteristicas tomograficas de las malformaciones congénitas

pulmonares en la poblacion infantil de esta UMAE.
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VIl. HIPOTESIS

No aplica por tratarse de un estudio retrospectivo — descriptivo.
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VIIl. MATERIAL Y METODOS (PROGRAMA DE TRABAJO)

DISENO METODOLOGICO

Lugar donde se efectuara el estudio:

El estudio se llevd a cabo en el servicio de Tomografia Computarizada del
Departamento de Radiologia e Imagen de la UMAE Hospital General Dr. Gaudencio

Gonzalez Garza, CMN La Raza del Instituto Mexicano del Seguro Social.

Disefio de la investigacion:

1. Transversal
2. Retrospectivo

3. Descriptivo

Acorde a lo propuesto por nuestro protocolo se realizd una evaluacion por un radiélogo
experto, posteriormente se obtuvo concordancia intra observador y se analizaron los
resultados mediante estadistica paramétrica descriptiva con mediciones de tendencia

central y graficos.

Universo de estudio.

Estudios de imagenologia de pacientes pediatricos a los que se les realiz6 tomografia
computarizada toracica por la sospecha diagnoéstica de malformacion congénita
pulmonar y que se confirmé el diagnostico radiolégico, en la UMAE Hospital General
Dr. Gaudencio Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza en el periodo
comprendido del 01 noviembre de 2014 al 01 de julio de 2018.

Criterios de seleccion:

Inclusion:
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e Estudios de imagen de pacientes pediatricos a los que se les haya
realizado tomografia computarizada toracica en este hospital por la
sospecha diagnoéstica de malformacion congénita pulmonar.

e Diagnostico radiolégico de malformacion congénita pulmonar confirmado

por tomografia computarizada de térax.
Exclusion:

e Estudios con imagenes de malformacion congénita pulmonar
diagnosticada en pacientes mayores de 16 afios y 11 meses.
e Pacientes sin confirmacion radiolégica de malformaciéon congénita

pulmonar por tomografia computarizada de torax.
Eliminacion:
¢ Archivos de imagen incompletos de pacientes pediatricos con diagnostico
de malformacion congénita pulmonar.

Tamano de la muestra:

Se incluyeron todos los archivos de imagen de pacientes pediatricos que
tuvieran tomografia computarizada de torax realizada en el servicio de
Radiologia e Imagen de esta UMAE, en el periodo comprendido del 01
noviembre de 2014 al 01 de julio de 2018 donde se haya confirmado el

diagnéstico de malformacion congénita pulmonar.

DEFINICION DE VARIABLES

VARIABLE DEPENDIENTE: MALFORMACION CONGENITA PULMONAR

1. Definicion conceptual: Constituyen un grupo heterogéneo de trastornos del

desarrollo embrioldgico, involucrando al parénquima pulmonar, via aérea, el

suministro arterial y el drenaje venoso.
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2. Definicion operacional: Alteraciones congénitas de los pulmones y circulacion
— drenaje sanguineo.
3. Indicador: De acuerdo a sus caracteristicas:
e Parenquimatosas.
e Vasculares
o Arteriales.
o Venosas.
o Arteriovenosas.
e Combinadas
o Parenquimatosas y vasculares.

4. Escala de medicion: Cualitativa politémica.

VARIABLE INDEPENDIENTE: TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA.

1) Definicién Conceptual: Método de imagen que utiliza la energia convertida en
radiacion ionizante para crear imagenes transversales y reconstrucciones
multiplanares mediante operaciones matematicas.

2) Definicion operativa: Método radiolégico que emplea radiacion ionizante,
donde se evalla la atenuacion y la interfase entre los diferentes tejidos a través
de una escala de grises.

3) Indicador:

e Imagenes transversales que abarquen desde &pices pulmonares hasta
cupulas diafragmaticas o abdomen superior, con el apoyo o no de medios
de contraste.

e Reconstrucciones coronales del &rea anatomica de intereés.

e Reconstrucciones sagitales del area anatdbmica de interés.

4) Escala de medicion: Cualitativa nominal.

VARIABLES DEMOGRAFICAS
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Edad

1) Definicion conceptual: Tiempo de vida transcurrido desde el nacimiento de un
individuo.

2) Definicion operacional: Tiempo en cuantificada en afios que ha vivido una
persona desde su nacimiento; sera corroborado con su numero de seguridad
social.

3) Indicadores: Edad en afios y meses cumplidos.

4) Escala de medicion: Cuantitativa continua.

MALFORMACION CONGENITA DE LA VIA AEREA PULMONAR

1. Definicion conceptual: Alteracion en el desarrollo de las vias respiratorias
terminales, por falta de desarrollo alveolar y organizacion inadecuada del
mesénquima pulmonar.

2. Definicion  operacional: Malformaciones de caracteristicas quisticas
adenomatoideas, de tamafio variable.

3. Indicador:

e Por sus caracteristicas:
o Tipo 0: apariencia predominantemente solida, interior aire.
oTipo 1: paredes delgadas, interior aire o heterogéneo (aire,
liquido).
o Tipo 2: apariencia solida, homogéneos.
o Tipo 3: apariencia solida, homogénea.
o Tipo 4: contenido aire o heterogéneo (aire, liquido).
e Por su tamafio:
o Tipo O: quistes pequefios.
o Tipo 1: quistes de 2 a 10 cm o Unico dominante.
o Tipo 2: quistes de 0.5a 2 cm.
o Tipo 3: quistes muy pequefios 0 muy grandes.
o Tipo 4: quistes grandes >10cm.

4. Escala de medicion: Cualitativa politbmica y cuantitativa continua.
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ENFISEMA LOBAR CONGENITO

1. Definicion conceptual: Sobre distensién congénita de los espacios aéreos de
uno o mas lobulos o un segmento pulmonar. Con desplazamiento de estructuras
adyacentes.

2. Definicion operacional: Malformacion congénita con aumento del tamafio de un
l6bulo 0 segmento del pulmon.

3. Indicador: Por su localizacion.

e Derecho.
e lzquierdo.
e Segmentario.
e Lobular.
4. Escala de medicion: Cualitativa politémica.

ATRESIA BRONQUIAL CONGENITA

1. Definicion conceptual: Anomalia poco frecuente, con formacion parcial de un
bronquio lobar, segmentario o subsegmentario.
2. Definicion operacional: Ausencia o formacion parcial del bronquio a cualquier
nivel, formacion de broncocele.
3. Indicador:
e Caracteristicas del broncocele:
o Hiperdenso.
o Isodenso.
o Hipodenso.
e Morfologia:
o Tubular.
o Ramificado.

4. Escala de medicion: Cualitativa politomica.
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QUISTE BRONCOGENICO

1. Definicion conceptual: Malformacion localizada generalmente en el mediastino,
solitario lleno de liquido o moco.
2. Definicion operacional: Anomalia localizada en mediastino (central) o
parenquimatoso (periférico), pleural entre otros, llena de liqguido o mucosidad.
3. Indicador:
e Por su localizacion:
o Central o mediastinal.
o Periférico o parenquimatoso.
o Extra pleural.
e Caracteristicas:
o Hipodensas homogéneas o heterogéneas.
o Isodensas.
o Hiperdensas homogéneas o heterogéneas.

4. Escala de medicion: Cualitativa politébmica.

MALFORMACIONES DEL DESARROLLO PULMONAR

1. Definicion conceptual: Malformaciones que involucran el parénquima
pulmonar, los bronquios y la vascularidad.
2. Definicion operacional: Complejo de malformaciones que afectan pulmones y
bronquios a distintos niveles.
3. Indicador:
e Agenesia: Ausencia completa de pulmon.
e Aplasia: Bronquio rudimentario, ausencia de pulmén y arteria
pulmonar.
e Hipoplasia: Bronquio formado pero de tamafio reducido, no
funcionante.

4. Escala de medicién: Cualitativa politbmica.
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MALFORMACION ARTERIOVENOSA

1. Definicion conceptual: Alteraciones que involucran estructuras vasculares, con

arteria nutricia y drenaje venoso propio.

2. Definicion operacional: Alteracion con conexiones directas entre las ramas de

la arteria y la vena pulmonar.
3. Indicador:
e Localizacion:
o Central.
o Periférica.
o Lobular.
o Segmentario.
e Morfologia:
o Redondo.
o Oval.
o Festoneado.

4. Escala de medicion: Cualitativa politdmica.

SECUESTRO PULMONAR

1. Definicion conceptual: Lesion de tejido pulmonar sin funcionamiento, que

carece de la comunicacién normal con el arbol traqueobronquial, y que recibe su

aporte sanguineo de la circulacion sistémica.

2. Definicion operacional: Anomalia de tejido sélido que no tiene funcién y no se

comunica con las vias respiratorias,
3. Indicador:
e Localizacion:
o Intralobar.
— Solida homogénea.
— Sodlida heterogénea.
o Extralobar.

— Solida homogénea.
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— Sdlida heterogénea.
4. Escala de medicion: Cualitativa politomica.

SINDROME DE LA CIMITARRA

1. Definiciobn conceptual: Drenaje pulmonar anémalo parcial por conexion
anomala de las venas pulmonares derechas en la porcion suprahepatica de la
vena cava inferior o a la auricula derecha, por encima de la desembocadura de
esta vena.

2. Definicion operacional: Drenaje andémalo de venas pulmonares a vena cava
inferior.

3. Indicador:

e Tamafio del pulmon:
o Hipoplasico.
o Normal.

¢ Drenaje venoso:
o Vena cava inferior.
o Auricula derecha.
o Vena porta.

4. Escala de medicion: Cualitativa politémica.

LOCALIZACION ANATOMICA:

1. Definicién conceptual: Determinacion del lugar donde se encuentra una
malformacion congénita pulmonar.
2. Definicion operacional: Situacion de la malformacién congénita con respecto a
la anatomia toracica con enfoque pulmonar.
3. Indicador:

e Derecha: Lobular o Segmentaria.

e lzquierda: Lobular o Segmentaria.

4.- Escala de medicion: Cualitativa politomica.
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IX. CONSIDERACIONES ETICAS

Este trabajo de investigacion se realizar4 a través de la revisibn de imagenes de
archivo electrénico PACS de pacientes pediatricos con algun estudio en este hospital,

la informacion e identidad de pacientes sera conservada bajo confidencialidad.

Confidencialidad

A cada paciente le serd asignado un numero de identificacion y con éste serd
capturado en una base de datos. La base de datos solo estara a disposicion de los
investigadores o de las instancias legalmente autorizadas en caso de asi requerirlo.
Los investigadores se comprometen a mantener de manera confidencial la identidad y
datos de los pacientes participantes y a hacer un buen uso de las bases de datos que
resulten de la investigacion omitiendo los datos como nombre y niumero de seguridad

social de cada uno de los pacientes.

Consentimiento informado

De acuerdo a lo estipulado en el Articulo 17.1, del reglamento de la Ley General de
Salud en Materia de Investigacion para la salud, el presente trabajo de investigacion se
clasifica sin riesgo, tratandose de investigacién documental retrospectiva, donde no se
realizara ninguna intervencién o modificacion intencionada en las variables fisioldgicas,

psicolégicas y sociales de los individuos que participen en el estudio.

Este protocolo de investigacion cumple con las consideraciones emitidas en el Codigo
de Nuaremberg, la Declaracion de Helsinki, promulgada en 1964 y sus diversas
modificaciones incluyendo la actualizacion de Fortaleza, Brasil 2013, asi como las
pautas internacionales para la investigacion médica con seres humanos, adoptadas por
la OMS y el Consejo de Organizaciones Internacionales para Investigacién con Seres
Humanos; en México, cumple con lo establecido por la Ley General de Salud y el IFAI,

en materia de investigacion para la salud y proteccion de datos personales.
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X.

RECURSOS HUMANOS

Se conté con asesor especialista en Imagenologia Diagnostica y Terapéutica
altamente capacitado en la interpretacion de estudios y en metodologia de

investigacion.

Se cont6 con residente de Imagenologia Diagndstica y Terapéutica que realizo

la tesis.

Se contd con personal médico con especialidad en Imagenologia Diagnéstica y
Terapéutica, los cuales tienen amplia experiencia en la interpretacion de los
estudios archivados en el sistema PACS, ademas se emplearon equipos

sensibles y especializados para la obtencion de imagenes diagndsticas.

No se requiri6 de financiamiento externo o de recursos extra por parte del
hospital, ya que los que se emplearon forman parte del protocolo cotidiano para

la atencién del derechohabiente para su diagnéstico radioldgico.
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XI. FACTIBILIDAD

El presente estudio es reproducible debido a que en este hospital al ser una unidad de
referencia concentra poblacion en condiciones raciales y socioeconémicas similares.
Ademas, se cuenta con la infraestructura tecnologica y humana, un registro radiolégico
digital completo, la informacion de dicha base de datos y expedientes clinicos

suficientes para permitir el andlisis de las variables del estudio.
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Xll.  RESULTADOS

Se realiz6 una base de datos en Microsoft Excel 2010, posteriormente el andlisis
estadistico descriptivo por frecuencias.

Los resultados del estudio se encuentran organizados en base a las variables de
investigacion establecidas. A continuacion se presentan los datos referentes a los 31
estudios de tomografia computarizada de térax solicitados al servicio de Radiologia e
Imagen de esta UMAE en el periodo comprendido del 01 noviembre de 2014 al 01 de
julio de 2018 con el diagnéstico radiolégico confirmado de malformacion congénita

pulmonar.

Numero de casos por género

16

15

.

Hombres Mujeres

Gréfico 1. Numero de casos de malformaciones congénitas pulmonares por género.

Frecuencia de Malformaciones Congénitas
Pulmonares por Género

m Hombres

B Mujeres

Grafico 2. Frecuencia de presentacion de las malformaciones congénitas pulmonares
por género.
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En el presente estudio de los 31 pacientes diagnosticados con algun tipo de

malformacion congénita pulmonar 15 fueron hombres y 16 fueron mujeres expresado

en el gréfico 1. Lo que representa 48% y 52% en la distribucion de casos por género

respectivamente en el grafico 2.
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Edad expresada en aiios

Grafico 3. Numero de casos de las malformaciones congénitas pulmonares por edad

expresada en afos.

En el grafico 3 se representa la edad a la que se hizo el diagnéstico de alguna

malformacion congénita pulmonar, siendo la mas frecuente en menores de 1 afio con

13 casos, seguida por 1 y 2 afios de edad con 3 casos cada uno. Expresada mediante

porcentaje representa 42% para los menores de 1 afo, seguido por 10% para 1y 2

afos respectivamente. El resto de edades oscilan entre 2 o al menos 1 caso que

representan entre 7 y 3%.

Frecuencia del Diagndstico en menores de 1
afno de edad (expresada en meses)
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Grafico 4. Frecuencia del diagnostico de las malformaciones congénitas pulmonares en

menores de 1 afo de edad (expresada en meses).

La edad mas frecuente a la que se hizo el diagndstico de alguna malformacion
congénita pulmonar o la moda fue de 0 afios 0 menores de 1 afio (de 1 dia a 11 meses
con 30 dias de vida). Representando hasta el 46% de los casos diagnosticados en

menores de 1 mes de vida, seguida por 10 meses de edad con 15%.

Malformaciones Congénitas
Pulmonares
6
Predominantemente Predominantemente Combinadas
Parenquimatosas Vasculares

Gréfico 5. Numero de casos de malformaciones congénitas pulmonares por tipo.

En el grafico 5 el nimero de casos en cuanto a la distribucion por tipos de
malformaciones congénitas pulmonares, correspondi6 a 13 casos del subtipo
predominantemente parenquimatoso, 12 casos del subtipo predominantemente
vasculares y 6 del subtipo combinadas; esto es parenquimatoso / vascular. En cuanto
al porcentaje de frecuencia aparece con un 42% para el primer subtipo descrito, 39% y

19% respectivamente para el resto.

Predominantemente Parenquimatosas

W Malformacion
Congénita de la Via
Aérea Pulmonar

M Enfisema Lobar
Congénito
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Grafico 6. Frecuencia de las malformaciones congénitas pulmonares distribuidas por

subtipo predominantemente parenquimatosas.

En el grafico 6 se diagnostico el numero de casos por tipos de malformaciones
congénitas pulmonares predominantemente parenquimatosas, 8 casos de
malformacion congénita de la via aérea pulmonar antes conocida como malformacion
adenomatoidea quistica, 4 casos de quiste broncogénico, 1 caso de enfisema lobar
congénito y no se diagnosticaron casos de atresia bronquial congénita. La distribucién

por frecuencia fue de 61%, 31%, 8% y 0% respectivamente para estas malformaciones.

Frecuencia de Malformacion Congénita de la Via
Aérea Pulmonar por Tipo

Tipo 2
38%
Tipo 1
62%

Gréfico 7. Frecuencia de subtipo de malformacién congénita de la via aérea pulmonar

antes conocida como malformacién adenomatoidea quistica.

En cuanto a las malformaciones congénitas de la via aérea pulmonar se diagnosticaron
un total de 8 casos, 5 del tipo 1 y 3 del tipo 2. Ningun caso registrado para los tipos 0, 3
y 4. Correspondiendo en porcentajes a un 62% para la malformacién congénita de la

via aérea pulmonar tipo 1 y un 38% para el tipo 2.
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Afectacion Pulmonar MCVAP Tipo 1

Derecho

40%
lzquierdo

60%

Gréfico 8. Frecuencia de afectacion pulmonar en la malformacion congénita de la via

aérea pulmonar tipo 1.

Afectacion Pulmonar MCVAP Tipo 2

Gréfico 9. Frecuencia de afectacion pulmonar en la malformacién congénita de la via

aérea pulmonar tipo 2.

Los gréficos 8 y 9 expresan la localizacion de afectacion pulmonar en los casos
diagnosticados. En la malformacién congénita de la via aérea pulmonar tipo 1 lo mas
frecuente fue la afectacion izquierda con un 60% y el 40% restante de afectacion
derecha. En cuanto al tipo 2 se encontré afectacion del 67% para el pulmén derecho y

33% restante para el izquierdo.
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Se diagnosticé solo 1 caso de enfisema lobar congénito, con afectacion del pulmén

izquierdo, especificamente en el I6bulo superior.

No se diagnostic6 ningun caso de atresia bronquial congénita.
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Central o Mediastinal Periférico o Parenquimatoso
Tipo de Quiste Broncogénico

Grafico 10. Frecuencia del quiste broncogénico por localizacién. El color anaranjado
representa los quistes mediastinales o centrales y el color verde los periféricos o

parenquimatosos.

Se diagnosticaron 4 casos de quiste broncogénico, siendo el 50% centrales o
mediastinales representados por el color anaranjado en la gréafica y el otro 50%
periféricos o parenquimatosos sefialados con el color verde. Ningun caso diagnosticado
de quiste broncogénico extrapleural. EI 100% de los quistes fueron homogéneos e

isodensos a liquido mediante medicion de unidades Hounsfield.

Referente a las malformaciones congénitas pulmonares de tipo predominantemente
vasculares se registraron 12 casos de afectacion de la arteria pulmonar
correspondiente a malformaciones del desarrollo pulmonar, ningin caso de afectacion
a la vena pulmonar o de ambos vasos a la vez en relaciobn con malformaciones

arteriovenosas.
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Malformaciones del Desarrollo Pulmonar

Grafico 11. Frecuencia las malformaciones del desarrollo pulmonar por subtipo.

En este gréfico se representa la frecuencia de los diferentes subtipos de malformacion
del desarrollo pulmonar, del total de 12 casos, 8 correspondieron a hipoplasia pulmonar
con un 66% de los diagnosticos, 2 para aplasia y 2 para agenesia con

aproximadamente 17% cada uno.

Localizacidon de afectacion en Malformaciones

del Desarrollo Pulmonar
100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%
0%

Agenesia Aplasia Hipoplasia

Grafico 12. Frecuencia de afectacion por localizacion en malformaciones del desarrollo
pulmonar. El color azul representa afectacién al pulmén derecho y el color rojo al

pulmon izquierdo.
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Por localizacion de afectacion se diagnostico que la agenesia afectd a partes iguales

cada pulmon esto es un 50% cada uno, la aplasia afect6 al 100% el pulmén derecho y

la hipoplasia un 63% de afectacion derecha y el 37% restante de afectacién al pulmon

izquierdo.

Malformaciones Congénitas Pulmonares
Combinadas

M Secuestro Pulmonar M Sindrome de la Cimitarra

Grafico 13. Frecuencia las malformaciones congénitas pulmonares combinadas.

Las malformaciones congénitas pulmonares del tipo combinadas;

esto es

parenquimatosas y vasculares se diagnosticaron en 6 casos, de los cuales 4

corresponden a secuestro pulmonar con un 67% y 2 casos al Sindrome de la cimitarra

con un 33%.

Secuestro Pulmonar

M Intralobar M Extralobar

Gréfico 14. Frecuencia del secuestro pulmonar por tipo.
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El secuestro pulmonar se diagnostico en 4 casos, correspondiendo 2 casos del tipo
intralobar y 2 extralobares. En el primer tipo se diagnostico afectacion al 50% para el
pulmoén derecho y el otro 50% para el pulmén izquierdo; mientras que en el tipo
extralobar la afectacion fue del pulmén izquierdo en ambos casos. Observandose todos
como una lesion homogénea y tras la aplicacion de medio de contraste presentando un

reforzamiento heterogéneo.
Finalmente el Sindrome de la cimitarra se diagnosticd en 2 casos, ambos presentaron

hipoplasia del pulmén derecho y el drenaje de la vena pulmonar fue hacia la vena cava

inferior.
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Xlll. DISCUSION

En el presente estudio se encontré que de los 31 casos confirmados de malformacion
congénita pulmonar, 16 corresponden a pacientes femeninos y 15 a masculinos, sin
embargo en la literatura revisada no se describe predileccién por sexo en general de
estas malformaciones. Zepeda y cols. en su estudio Malformacion congénita de la via
aérea pulmonar o malformacion adenomatoidea quistica congénita. Serie clinica de 16
pacientes Y asi como Chin T. en Pediatric Pulmonary Hypoplasia ®® no encontraron

predileccion por algun sexo respectivamente.

La distribuciéon de edad al diagnéstico desde 0 afios (1 dia a 11 meses con 30 dias de
vida) hasta 12 afios. Siendo més frecuentemente diagnosticadas en menores de 1 afio
y de éstos lo mas frecuente hacer el diagnéstico en recién nacidos (menores de 30 dias
de vida). Coincidiendo con Mondéjar-Lépez y cols.® donde refiere que el diagnéstico
se hace frecuentemente en recién nacidos, pero pueden ser diagnosticadas en

cualquier momento de la vida.

El tipo de malformacion congénita pulmonar mas frecuente fue predominantemente
parenquimatosa, seguida por vasculares y combinadas. Dentro de las primeras la mas
diagnosticada fue la malformacién congénita de la via aérea pulmonar antes llamada
malformacion adenomatoidea quistica correlacionandose nuevamente con Zepeda y
cols Y y Santiago y cols. en Incidencia de malformaciones broncopulmonares
congénitas en un periodo de 10 afios en un tercer nivel donde concluyen que es la

malformacion congénita pulmonar mas frecuente.

El tipo de malformacion congénita de la via aérea pulmonar mas frecuentemente
hallado en este estudio fue la tipo 1 seguida por la tipo 2. Coincidiendo con Sfakianaki
13) donde describe que el tipo 1 se presenta del 50 al 70% de los casos v el tipo 2 del
15 al 30%.

En cuanto a las caracteristicas tomogréficas en el tipo 1 hay un pequefio numero de
guistes que miden de 2 a 10 cm o un Unico quiste dominante >10 cm llenos de aire o

con niveles hidroaéreos. Mientras el tipo 2 los quistes van de 0.5 a 2 cm homogéneos
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referidos por Oermann ®? y que se correlaciona con lo hallado en este trabajo. En
ninguna fuente revisada asocia la lateralidad de la afectacion, mientras que
encontramos que el tipo 1 afecté predominantemente el pulmén izquierdo y el tipo 2 al
pulmon derecho.

Respecto al enfisema lobar congénito sblo se diagnosticé 1 caso correlacionandose
con lo descrito por Linares *® en cuanto a afectacién predominante en I6bulo superior
de pulmén izquierdo y Oermann “® en caracteristicas tomograficas. Los quistes
broncogénicos se diagnosticaron 50% centrales y 50% periféricos, ninguno
extrapleural. Garcia-Morin y cols. ©®? reportaron que 70% son centrales. Pero

concordando en que contiene liquido 0 moco y son homogéneos.

Dentro de las malformaciones predominantemente vasculares se diagnosticaron las
malformaciones del desarrollo pulmonar como la entidad mas frecuente. La hipoplasia
pulmonar y la lateralidad de la afectacion derecha, asi como la no predominancia en
agenesia, concordando con lo publicado por Woo #®, pero discrepando en cuanto a la
aplasia ya que reporta que no hay predominancia por hemitérax en este estudio

encontramos afectacion pulmonar derecha.

Las malformaciones congénitas pulmonares combinadas halladas méas frecuentemente
fue el secuestro pulmonar, en nuestro reporte hubo 50% de tipo intralobar y 50%

@4y 0ermann ®ya que ellos

extralobar con una ligera discrepancia respecto a Akdag
reportan que el tipo mas frecuente es el intralobar hasta en 70%, pero concordando en
cuanto a las caracteristicas tomograficas. No se hace referencia a la localizacién
anatomica de afectacion, sin embargo encontramos que el intralobar no tuvo
predominancia por hemitérax, pero el tipo extralobar se presentdé en hemitérax

izquierdo.
En cuanto a casos de sindrome de la cimitarra diagnosticados hay concordancia con lo

reportado por Mufioz-Castellanos ©® y Jaramillo ©” ya que la afectacion fue de pulmén

derecho con drenaje pulmonar hacia la vena cava inferior.
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XIV. CONCLUSION

Aungue la aplicacion clinica de la tomografia computarizada es menos uniforme, se ha
establecido como el gold standard en el diagndstico de las malformaciones congénitas
pulmonares que a su vez son infrecuentes. Ya que ofrece alta resolucion espacial y
tiempos de adquisicion cortos. Con el inconveniente de la exposicion a radiacion, que

debe ser un factor a considerar.

Podemos concluir que los resultados obtenidos en este trabajo se apegan totalmente a
la literatura nacional e internacional, las malformaciones congénitas pulmonares son
entidades infrecuentes, que se pueden diagnosticar a cualquier edad, sin embargo lo
mas comun es que se diagnostiquen durante los primeros meses de vida y

practicamente sin predisposicion por sexo.

Las caracteristicas imagenolégicas nos permiten clasificar estas entidades,
nuevamente correlaciondndose con lo ya descrito en diferentes trabajos, sin ninguna
aportacion en este rubro. La enfermedad mas frecuente es la malformacién congénita
de la via aérea pulmonar antes llamada malformacion adenomatoidea quistica. En
ninguna fuente revisada asocia la lateralidad de la afectacidbn, mientras que
encontramos que el tipo 1 afectdé predominantemente el pulmén izquierdo y el tipo 2 al
pulmén derecho.

En lo que respecta a las malformaciones del desarrollo pulmonar, se reporta que no
hay predominancia por hemitérax en aplasia pulmonar, sin embargo en este estudio
encontramos afectacion pulmonar derecha. En el caso del secuestro pulmonar
intralobar no tuvo predisposicion por hemitérax, pero el tipo extralobar se presenté en
hemitérax izquierdo como localizacibn mas frecuente. El resto de entidades se
correlacionan con lo descrito universalmente. Habra que tener en consideracion esta
informacion por las relaciones estructurales y su importancia para una adecuada
planeacién quirargica. Esta informacion podra ser de utilidad para apoyar a los
diferentes servicios a realizar diagnésticos integrales en beneficio de los

derechohabientes.
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XVI.  ANEXOS

GALERIA DE IMAGENES

Imagen 1. Malformacién Congénita de la Via Aére
Pulmonar Tipo 1. Tomografia computarizada con ventan:
pulmonar, en lébulo inferior de pulmén izquierdo se observa
multiples lesiones quisticas de tamafo variable, se identific:
una predominante mayor de 2 cm, ocupadas por densida

liquido. Desplazamiento mediastinal contralateral y pectu

4 |

Imagen 3. Enfisema Lobar Congénito. Reconstruccion

excavatum.

e

coronal de tomografia computarizada con ventana pulmonar,
I6bulo superior de pulmén izquierdo aumentado de tamafio,

con disminucion de la densidad y vascularidad.

Imagen 2. Malformaciéon Congénita de la Via Aérea
Pulmonar Tipo 2. Tomografia computarizada con ventana
pulmonar en lobulos superior y medio del pulmon derecho se
observan multiples lesiones redondeadas, isodensas a gas, no

mayores a 15 mm.

Imagen 4. Quiste Broncogénico. Reconstruccion sagital de
tomografia computarizada con ventana mediastinal, se
identifica lesion ovalada, isodensa a liquido, de localizacion

retrotraqueal que ejerce efecto de volumen sobre el esofago.
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Imagen 5. Agenesia Pulmonar. Reconstruccion coronal de
tomografia computarizada con ventana pulmonar, se observa
ausencia del pulmoén izquierdo y del bronquio principal
ipsilateral, con distension pulmonar derecha compensatoria y

desplazamiento mediastinal.

con ventana pulmonar, se observa disminucion del volumen de

pulmon derecho predominantemente de lobulo superior y

medio.

Imagen 6. Aplasia Pulmonar. Reconstruccion coronal de
tomografia computarizada con ventana pulmonar, se observa
ausencia del pulmon derecho con formacion del bronquio
principal ipsilateral que termina en saco ciego, asi como

desplazamiento mediastinal.

Imagen 8. Secuestro Pulmonar Intralobar. Tomografia
computarizada contrastada, se observa en segmentos
posterior e inferior del lobulo inferior derecho una imagen
triangular sélida con reforzamiento nodular , se identifico arteria

nutricia proveniente de aorta.



Imagen 9. Secuestro Pulmonar Extralobar. Tomografia
computarizada contrastada, se observa en segmento posterior
del lobulo inferior izquierdo una imagen triangular solida con

reforzamiento nodular, aporte vascular directo de aorta.

Imagen 10. Sindrome de la Cimitarra. A) Tomografia computarizada contrastada se observa dextrocardia. B)

Reconstruccion coronal, el drenaje de la vena pulmonar derecha hacia vena cava inferior “signo de la cimitarra”. C)

Reconstruccion volumétrica donde se identifica el drenaje pulmonar hacia vena cava inferior.
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Formato recolecciéon de datos

Nombre del paciente Fecha:
Edad: afos Sexo: F

M

Malformacion congénita: Si No

Tipo de malformacion congénita

Anormalidades
predominantemente
parenquimatosas

Malformacién congénita de la via aérea pulmonar

Tipo 0: Apariencia predominantemente soélida, interior aire, quistes
pequefios.

Tipo 1: Paredes delgadas, interior aire o heterogéneo (aire, liquido),
quistes de 2 a 10 cm o Unico dominante.

Tipo 2: Apariencia so6lida, homogéneos, quistes de 0.5 a 2 cm.

Tipo 3: Apariencia sélida, homogénea, quistes muy pequefios o muy
grandes.

Tipo 4: Contenido aire o heterogéneo (aire, liquido), quistes grandes
>10cm.

Enfisema lobar congénito

Derecho Izquierdo
Segmentario Lobular
Atresia bronquial congénita
Broncocele Tubular Ramificado
Hiperdenso Isodenso Hipodenso
Quistes broncogénicos
Central Parenquimatoso Extra pleural
Hiperdenso Isodenso Hipodenso
Homogéneo | | Heterogéneo
Anormalidades
predominantemente
vasculares
Malformaciones del | Agenesia Aplasia Hipoplasia
desarrollo pulmonar
Arteria'y vena Malformaciones arteriovenosas
pulmonar Central | Periférica | | Segmentario | | Lobular
Redonda | Oval | Festoneada
Combinacion de Secuestro pulmonar
anormalidades
parenquimatosas y Intralobar Extralobar
vasculares Sélido homogéneo Sélido heterogéneo
Sindrome de la cimitarra
Normal Hipoplasico
Vena cava inferior Auricula Vena porta
derecha
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Nombre del estudio: “Malformaciones congénitas pulmonares diagnosticadas mediante tomografia computarizada en pacientes

pediatricos de la UMAE Dr. Gaudencio Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza”.

Patrocinador externo (si aplica): Sin financiamiento

Lugar y fecha: Azcapotzalco, Ciudad de México, México a Julio de 2018

NUmero de registro: En Tramite

Justificacién y objetivo del estudio: El fin de este trabajo es buscar alteraciones pulmonares con las que nacié su hijo; a través del estudio de rayos

x del pulmén que se le hizo y por lo que su médico le pidi6 el estudio.

Procedimientos: Se van a revisar los estudios de rayos x hechos a su hijo por la sospecha de alteraciones del pulmén formadas
desde antes de nacer

Posibles riesgos y molestias: Investigacién sin riesgo para su hijo, ya que soélo se revisaran las imagenes guardadas en la computadora.

Posibles beneficios que recibira al participar en el estudio: La garantia de recibir respuesta a cualquier pregunta y aclaracién a cualquier duda acerca de los
procedimientos, riesgos, beneficios y otros asuntos relacionados con la investigacion y el tratamiento del sujeto.

Informacion sobre resultados y alternativas de tratamiento: Los resultados seguramente ya se los platico su médico, pero si usted quisiera conocerlos el investigador
actualmente esté en la mejor disposicién de proporcionarlos.

Participacion o retiro: La participacion es voluntaria, en el caso que usted quiera dejar de participar lo puede hacer sin que haya
ninguna repercusion en la atencion.

Privacidad y confidencialidad: Los datos obtenidos seran manejados con absoluta confidencialidad.

En caso de coleccion de material biolégico (si aplica):
No autoriza que se tome la muestra.
Si autorizo que se tome la muestra solo para este estudio.

Si autorizo que se tome la muestra para este estudios y estudios futuros.

Disponibilidad de tratamiento médico en derechohabientes (si aplica): Este estudio no utilizara farmacos para tratamiento

Beneficios al término del estudio: La garantia de recibir respuesta a cualquier pregunta y aclaracién a cualquier duda
acerca de los procedimientos, riesgos, beneficios y otros asuntos relacionados con la
investigacion y el tratamiento del sujeto. Sera posible saber si su hijo tuvo o no una
alteracion del pulmén.

En caso de dudas o aclaraciones relacionadas con el estudio podra dirigirse a: Departamento de Radiologia e Imagen del Hospital General en el Centro Médico Nacional La Raza.

Investigador Responsable: Dra. Serrano Almanza X6chitl Médico Adscrito al servicio de Radiologia e Imagen

Colaboradores: Dr. Gonzélez Reyes Alejandro Médico Residente de la especialidad Imagenologia Diagnéstica y Terapéutica

En caso de dudas o aclaraciones sobre sus derechos como participante podra dirigirse a: Comisién de Etica de Investigacién de la CNIC del IMSS: Avenida Cuauhtémoc 330 4° piso Bloque “B” de la Unidad de
Congresos, Colonia Doctores. México, D.F., CP 06720. Teléfono (55) 56 27 69 00 extensién 21230, Correo electrénico: comision.etica@imss.gob.mx y/o al Comité de Etica e Investigacion del Hospital General
Centro Médico Nacional La Raza “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” Unidad Médica de Alta Especialidad en Av. Jacarandas S/N Col. La Raza, Delegacion: Azcapotzalco, Ciudad de México. Direccion de Ensefianza
e Investigacion en Salud. Teléfono 5724 5900 Ext. 23383.

Nombre y firma de ambos padres o tutores o representante legal Nombre y firma de quien obtiene el consentimiento
Testigo 1 Testigo 2
Nombre, direccion, relacién y firma Nombre, direccion, relacién y firma

Este formato constituye una guia que deberd completarse de acuerdo con las caracteristicas propias de cada protocolo de investigacion, sin omitir informacién relevante del estudio.

Clave: 2810-009-013
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