MO AT 7

UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO '
FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSTGRADO E INVESTIGACION  leumologis Pedidtrica

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
HOSPITAL DE PEDIATRIA DR SILVESTRE FRENK FREUND
DEL CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI

“DESCRIPCION CLINICO-RADIOLOGICA Y TIEMPO DE DIAGNOSTICO
EN PACIENTES PEDIATRICOS CON MALFORMACIONES CONGENITAS
PULMONARES”

TESIS PARA OBTENER EL GRADO DE ESPECIALISTA EN
NEUMOLOGIA PEDIATRICA

PRESENTA:

DRA. ANAKAREN GUADALUPE URBINA REYES
Residente de 2° afio de Neumologia Pediatrica -Tesista
Centro Médico Nacional Siglo XXI, Hospital de pediatria Dr. Silvestre Frenk Freund
Instituto Mexicano del Seguro Social
Tel: 8711648140. Email: anakaren_gur3@hotmail.com

TUTOR DE TESIS Y ASESOR METODOLOGICO:

DRA. BLANCA ESTELA MARTINEZ MARTINEZ
Medico adscrito al servicio de Neumologia pediatrica
Investigador responsable y asesor metodoldgico
Centro Médico Nacional Siglo XXI, Hospital de pediatria Dr. Silvestre Frenk Freund
Instituto Mexicano del Seguro Social
Tel: 55157543228. Email: blancamtzmtz2012@hotmail.com

Ciudad de México Octubre de 2023



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
HOSPITAL DE PEDIATRIA DR SILVESTRE FRENK FREUND
CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI

Autoridades Académicas

Dra. Amanda Idaric Olivares Sosa
Directora de la Division de Educacidn Médica e Investigacién en Salud
Centro Médico Nacional Siglo XXI, Hospital de pediatria Dr. Silvestre Frenk Freund
Instituto Mexicano del Seguro Social

Dra. Abigail Hernandez Cabezza
Jefa de la Division de Educacion en Salud
Centro Médico Nacional Siglo XXI, Hospital de pediatria Dr. Silvestre Frenk Freund
Instituto Mexicano del Seguro Social

Dra. Laura Patricia Thomé Ortiz
Profesor Titular de Especialidad
Jefe de Servicio de Neumologia Pediatrica
Centro Médico Nacional Siglo XXI, Hospital de pediatria Dr. Silvestre Frenk Freund
Instituto Mexicano del Seguro Social

Dra. Blanca Estela Martinez Martinez
Profesor Adjunto de la Especialidad y Directora de Tesis
Centro Médico Nacional Siglo XXI, Hospital de pediatria Dr. Silvestre Frenk Freund
Instituto Mexicano del Seguro Social



17/7/23, 9:44 SIRELCIS

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL c

DIRECCION DE PRESTACIONES MEDICAS ~ )
@ a { uo

Dictamen de Aprobado

Comité Local de Investigacién en Salud 3603.
HOSPITAL DE PEDIATRIA, CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI

Registro COFEPRIS 17 CI 09 015 042
Registro CONBIOETICA CONBIOETICA 09 CEI 032 2017121

FECHA Lunes, 17 de julio de 2023

Maestro (a) BLANCA ESTELA MARTINEZ MARTINEZ

PRESENTE

Tengo el agrado de notificarle, que el protocolo de investigacién con titulo “DESCRIPCION CLINICO-
RADIQLOGICA Y TIEMPO DE DIAGNOSTICO EN PACIENTES PEDIATRICOS CON MALFORMACIONES
CONGENITAS PULMONARES"” que sometid a consideracién para evaluacion de este Comite, de acuerdo con las
recomendaciones de sus integrantes y de los revisores, cumple con la calidad metodoldgica y los requerimientos
de ética y de investigacidn, por lo que el dictamenes APROBAD O:

Numero de Registro Institucional

R-2023-3603-041

De acuerdo a la normativa vigente, deberd presentar en junio de cada afio un informe de seguimiento técnico
acerca del desarrollo del protocolo a su cargoe. Este dictamen tiene vigencia de un afio, por lo que en caso de ser
necesario, requerird solicitar la reaprobacién del Comité de Etica en Investigacion, al término de la vigencia del

mismo.
ATENTAMENTE __ |

/ L
Doctor (a),Rocio C/ardﬁ varrete

Presidente del Comité-tocal de Investigacion en Salud No. 3603

Lvipriean

IMSS

SECCTHEYATTY SO EOARIDIAT sg 0 ia

tne / sirelcis ame Vo fe D~ _/
hitps/ sirelcis imss qob ms2isclheis/protonoing cictamen/65559



INDICE

RESUMEN ESIUCTUIATO. ... .t e e e ae e 4
N ] (=Tt =T0 1= =S 5
EPIdEmMIOIOgIA. ... e e 6
EliOpatOgeNIa. ... o 6
ClaSIfICACION. ... e 7
(@1 = Lo [ {0 I o 11 o o TSR PP 9
AbOrdaje diagnOSHICO. ... ..o e 9
Seguimiento de los pacientes posterior al abordaje diagndstico................ccoovvevennenn. 11
Planteamiento del problema......... ... 16
Pregunta de iNVESHIgacCiON. .........ccooiuiiiii e e e 16
B8 11 1S3 o> T o ) o 17
[ 00 =S 17
O BEIVOS. . .ttt aa 18
ODbBJEtIVO PHNCIPAL. ...t e 18
ODbjetivoSs @SPECITICOS. ... . ettt 18
Y F= = = UV 1 £1=3 (T [0 L 19
Criterios de selecCion de |a MUESTIA. ........o.iii e e 20
TamaRo de |a MUESIIA. ... e e eanens 21
Definicion de variables. ....... ... 22
Procedimiento para realizar un algoritmo ...........cooiiiiiiii e, 29
Descripcion general del @StUAIO. ..........eiii 30
ANAIISIS STAAISTICO. ..o ene ettt e 31
Factibilidad Yy aSpeCiOS ElICOS. ... .ottt 32
Recursos humanos, fiSicos y finanCieros. ... . ..o 34
RESUR A0S . .. e e 35
IS CUSION ... e 39
L7 0] o111 13 ) o X 43
2] o] o T =1 T 44
Y T30 1 7 47
Hoja de recolecCiOn de datOS. ........oveieieiie e e 47
Cronograma de actividades. .. ... oo 48
Algoritmo diagndstico de malformaciones congénitas pulmonares...............c.cccveene 49



RESUMEN ESTRUCTURADO

“Descripcion clinico-radioldgica y tiempo de diagnostico en pacientes pediatricos
con malformaciones congénitas pulmonares”

Martinez-Martinez Blanca E., Urbina-Reyes Anakaren G.

Antecedentes: Las malformaciones pulmonares congénitas (MPC) son un grupo
heterogéneo de entidades clinicas que se originan durante la embriogénesis pulmonar, con
afectacion a estructuras vasculares, broncoalveolares, pleurales y/o parénquima pulmonar.
Representan el 8-18% de todas las malformaciones, con una tasa de supervivencia mayor
95%, cuando se realiza un diagndstico oportuno; contrario a esto, existe alto riesgo de
complicaciones, compromiso de la funcién pulmonar y hasta riesgo de malignidad.*
Objetivo: Describir las caracteristicas clinico-radioldgicas y el tiempo de diagnéstico en
pacientes pediatricos con malformaciones congénitas pulmonares.

Material y Métodos: Se realizo un estudio observacional, transversal y retrospectivo en
pacientes pediatricos con diagnostico de malformacién congénita pulmonar, realizado del
afo 2018 a 2022 y atendidos en hospital de pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI.
Se describid las principales caracteristicas clinicas, radioldgicas, tiempo para llegar al
diagnoéstico desde la primera valoracion por el servicio de neumologia pediatrica, nUmero
de estudios, numero de consultas, tiempo de estancia hospitalaria y numero de
hospitalizaciones previas al diagndstico.

Resultado: Se incluyeron 23 nifios con diagndstico de malformacion congénita pulmonar,
52% mujeres (n=12) y 48% hombres (n=11). Las malformaciones mas frecuentes fueron:
malformacién congénita de la via aérea en el 22%, hipoplasia pulmonar en 18% vy el
secuestro pulmonar en 17.4 %. El 60% de los pacientes fueron asintomaticos, 41% presentd
datos de dificultad respiratoria y un 30% datos de sobreinfeccion bacteriana. El estudio
tomografico permitid la sospecha diagnostica y oriento el abordaje en el 87% de los
pacientes (n=20). Radiol6gicamente, una imagen hiperdensa fue el hallazgo tomogréfico
mas frecuente en el 39% de los pacientes. En nuestro hospital se realiz6 el abordaje de
malformaciones congénitas pulmonares en un minimo de 2 dias y maximo de 156 dias, con
una media de 3 consultas médicas y 2 hospitalizaciones.

Conclusiones: Las malformaciones congénitas pulmonares son mas frecuentes en
mujeres en un 52%, La malformacion congénita de la via aérea fue la malformacion mas
frecuente, seguido de hipoplasia pulmonar y en tercer lugar el secuestro pulmonar. La
tomografia computarizada del térax oriento el diagnostico en el 87% y permitié la
confirmacion diagnéstica en el 39% de los casos. El tratamiento quirdrgico no debe
retrasarse hasta la edad adulta, para lo cual es fundamental un diagnéstico oportuno.
Palabras clave: Malformaciones pulmonares congénitas, diagndéstico, hallazgos
radiolégicos, manifestaciones clinicas.



ANTECEDENTES

Introduccién

Las malformaciones pulmonares se definen como un grupo heterogéneo de
entidades clinicas que se originan por anomalias durante los distintos estadios de
desarrollo pulmonar, las cuales pueden ser de origen vascular, broncoalveolar,

pleural y del parénguima pulmonar.!

Algunos autores sugieren utilizar el término “malformaciones pulmonares del térax”
(MP) en lugar del término “malformacion congénita”, el cual se considera
pleonasmo, con la finalidad de unificar nomenclatura. Dentro de las MP se engloban
principalmente la malformacion congénita de la via aérea pulmonar, anteriormente
llamada malformacion adenomatoidea quistica, el secuestro pulmonar, el quiste
broncogénico, el enfisema lobar congénito, la agenesia, aplasia y la hipoplasia

pulmonar. ?

En cuanto a su embriologia, el desarrollo pulmonar se puede dividir en estadios, de

los cuales, la Ultima etapa culmina hasta el periodo postnatal:?

» Periodo embrionario: entre la 32 y la 6 semana de gestaciéon se desarrolla un
diverticulo ventral (respiratorio) en el extremo superior del intestino primitivo
anterior. Al final de la 52 semana las vias aéreas destinadas a convertirse en los
cinco bronquios lobares han comenzado su desarrollo.?? Esta etapa se caracteriza
por la aparicion de los primordios pulmonares; traquea, bronquio principal,
bronquios lobares y segmentarios, ademas de que la traquea y el esofago se

separan. ?

* Periodo pseudoglandular: (final de la 62 hasta la 172 semana de gestacion). Se
produce la ramificacién de los bronquios en forma dicotomica que culmina con la
formacion de los bronquios subsegmentarios, bronquiolos terminales y tabulos

acinares. Se encuentran presentes glandulas mucosas, cartilago y musculo liso. 2

* Periodo canalicular: (entre semanas 16 y 26). Se desarrolla la porcion periférica

del arbol bronquial. Se desarrollan los futuros bronquiolos respiratorios, se lleva a



cabo la formacién de acinos y vascularizacién del tejido pulmonar adyacente; asi

como la diferenciacién de células epiteliales alveolares tipo | y tipo II. %3

* Periodo sacular: (entre la 26 y 36 semana de gestacion) comienza el desarrollo
alveolar. Hacia la semana 26 el pulmon presenta racimos terminales de vias aéreas
llamadas saculos. Se produce dilatacion y subdivision de saculos alveolares,

aumento del area de intercambio de gases y sintesis de surfactante. 3

» Periodo alveolar: De las 36 SDG hasta la adolescencia. Aparecen septos
secundarios en los septos primarios existentes en el pulmén sacular. Se presenta
mayor crecimiento y alveolizacion del pulmoén, aumento del area de intercambio de
gases, maduracion de la red alveolocapilar, asi como aumento de la sintesis de

surfactante.?

Epidemiologia

Las MP son poco frecuentes comparadas con las enfermedades respiratorias
adquiridas, constituyendo entre el 8 y el 18% de todas las malformaciones.
Respecto a la malformacién congénita de la via aérea, se menciona como la
malformacion pulmonar més frecuente, con una incidencia de 1 en: 25 000 hasta 1
en 35 000 por afio y corresponde al 25 % de las malformaciones congénitas
pulmonares. En los ultimos afios se incremento el diagndstico precoz de las MP,
directamente relacionado al uso rutinario de la ecografia prenatal durante el control
del embarazo. Se estima que el 10% de los casos se identifican al nacimiento, un
14% en la edad adulta y el resto (que representa la mayoria de los casos) se
diagnéstica durante la infancia. En ocasiones, constituyen un hallazgo en una

radiografia de térax. #°

Etiopatogenia

La etiologia de las malformaciones pulmonares congénitas es desconocida, sin
embargo, se ha sugerido un mecanismo patogénico comun para todas ellas, con 4
factores etioldgicos que actian solos o en combinacion: 1.Defecto en la
diferenciacion y separacion de la porcion ventral del intestino anterior primitivo.
2.0bstruccion de la via aérea intradtero. 3.Anomalias vasculares. 4.Factores

genéticos.®



La hipotesis propuesta con mayor frecuencia es la existencia de una obstruccion de
la via aérea intraltero. En cuanto al aspecto genético, la malformacion congénita de
la via aérea (malformacion pulmonar mas frecuente), no se relaciona con
predisposicion genética, predileccidon de género, raza, edad o factores ambientales.
Por otra parte, la agenesia, aplasia e hipoplasia pulmonar, también cuentan con
etiologia no conocida, pero existen factores genéticos y teratogénicos a los que se
han asociados, y dan explicacion a su aparicion junta con malformaciones

cardiacas, esqueléticas, gastrointestinales, vasculares o genitourinarias.*®
Clasificacion

Existen multiples formas de clasificar enfermedades pulmonares congénitas, sin
embargo, en la literatura nacional, Morales Villagbmez ha propuesto una nueva
clasificacion basada en la correlacibn anatomopatolégica, que se ha modificado
respecto a datos clinicos, para facilitar el proceso diagndéstico y la toma de

decisiones terapéuticas.’®

Esta clasificacion se aborda de la siguiente manera:

Traqueomalacia, agenesia, atresia,

estenosis, megalia, bronquio traqueal o

Anomalias bronquiales o de bronquio de cerdo, bronquio esofégico,
Segmentacion bronquio puente, I6bulo de la acigos,

isomerismo pulmonar, bronquio cele o
mucocele, I6bulo de la acigos

Agenesia, aplasia, hipoplasia, secuestro,
malformacion adenomatoidea quistica,

Malformaciones pulmonares enfisema lobar congénito, |6bulo
polialveolar, quiste alveolar o mesotelial,
[6bulo o pulmén supernumerario,
linfangiectasias

Broncogénico, gastroentérico,
broncoentérico, duplicaciones intestinales,

Quistes mediastinales ectopia de restos embrionarios, diverticulo
epifrénico

Diversas combinaciones de dos o Sindrome del pulmén hipogénico o de
mas anomalias Halasz (signo de la cimitarra), pulmon con
broncopulmonares,



cardiovasculares, de vias irrigacion arterial sistémica sin secuestro
digestivas, de diafragma, de los  pulmonar, malformacion arteriovenosa
cuerpos vertebrales y de la pared
del térax, verdaderamente
complejas y
de dificil clasificacion

Fuente: Neumologia y cirugia de térax pediatrica Toma de decisiones para diagnéstico y tratamiento,
Pérez Fernandez L. 1°edicién, Ciudad de México, 2013.

Otra forma de clasificar las anormalidades o trastornos de la via respiratoria es de
acuerdo a diversos factores. ©

Etiologia Congénita o adquirida
Tejido de origen Broncogénico, gastroentérico, pulmonar, alveolar
Caracteristicas Solitaria, multiple, sélida, bullosa
anatémicas
Alteracion funcional Comunicado o no con la via respiratoria, lleno de aire o
de moco
Imagen radiolégica Multiples descripciones

Actualmente existe un debate sobre la clasificacion patolégica de las
malformaciones. Segun la clasificacion de Stocker de 2002, el término malformacion
congénita de las vias respiratorias pulmonares (MCAP), que remplazé a la antigua
malformaciéon adenomatoidea quistica, incluye cinco tipos.” La MCAP tipo O (tipo
bronquial, anteriormente descrita como displasia acinar) se caracteriza por vias
respiratorias de tipo bronquial separadas solo por abundante tejido
mesenquimatoso. Los tipos 1 (el tipo bronquial/bronquiolar) y 2 MCAP (el tipo
bronquiolar) se caracterizan por quistes >2 cm de diametro y multiples quistes
pequefios, respectivamente.® En la MCAP tipo 3 (el tipo bronquiolar/alveolar) la
lesion es sdlida, y no quistica, debido al exceso de estructura bronquiolar separada
por espacios aéreos que se asemejan al pulmoén fetal tardio, mientras que la MCAP
tipo 4 (el tipo periférico) se caracteriza por una delgada capa periférica, quistes de
paredes multiples, a menudo multiloculados. Sin embargo, la utilidad de las
clasificaciones es diferente dependiendo de si los obstetras, pediatras, radidlogos,

pat6logos o cirujanos evallan un estudio radioldgico.®



Cuadro clinico

Algunas malformaciones congénitas pulmonares se detectan antes del nacimiento
en la ecografia prenatal, sin embargo, cuando esto no sucede, al nacer la
presentacion clinica de la malformacion es variable. La mayoria de los recién
nacidos (>75 %) son asintométicos, y s6lo una minoria requiere asistencia
respiratoria. Mas alla del periodo neonatal, la presentacion se relaciona con
infecciones, tos cronica o sibilancias recurrentes; aunque la mayoria de los bebés
permanecen asintomaticos. Los sintomas se informan a una edad promedio de 7
meses. Sin embargo, muchas son manifestaciones no especificas y es poco
probable que estén relacionadas con la MCAP. En algunos casos puede
sospecharse una malformacién pulmonar por la coexistencia de anomalias
extrapulmonares, como hernia diafragmatica congénita, malformacion adicional, asi

como anomalias cardiovasculares.®

Abordaje diagndstico

Para el diagnostico de malformaciones pulmonares, en la etapa prenatal el
ultrasonido es el estudio de eleccion y disponible para su abordaje. La resonancia
magnética ayuda a evaluar la morfologia, volumen pulmonar, y facilita la evaluacion

de lesiones pequeiias. >1°

De acuerdo a un estudio realizado en USA por Rodrigo A, y col. en 2018, en 103
lactantes con malformacion congénita de las vias respiratorias pulmonares (MCAP),
la ecografia fetal detect6 85 (82,5%) lesiones y diagnosticé correctamente si una
lesiébn era o no una MCAP en el 75% de los casos con sensibilidad 93%,
especificidad 32%. La resonancia magnética fetal tuvo una tasa de concordancia
de 73 %, pero fue superior para determinar correctamente si un vaso de circulaciéon
sistémica estaba presente en el 80 % de los casos con sensibilidad 71 9%,
especificidad 88 %. El US tuvo una tasa de precision del 72 % (sensibilidad 49 %,
especificidad 93%). La tomografia de torax postnatal diagnosticd correctamente si
un MCAP estaba presente en el 84 % de los casos (sensibilidad 86 %, especificidad
77 %) y si un vaso de alimentacién sistémica estaba presente en el 90 % de los
casos (sensibilidad 92%). 11



En la etapa postnatal debemos apoyar nuestro abordaje en antecedentes y
hallazgos clinicos, asi como radiografia de térax donde se pueden observar
multiples hallazgos, como son: imagenes circulares radiollcidas y radiopacas,
asimetria pulmonar, niveles hidroaéreos, disminucion de volumen pulmonar o

hipoplasia de estructuras pulmonares.!

Se considera que el diagnostico por imagenes en el periodo posnatal puede ser un
desafio; sin embargo, el reconocimiento de varios patrones radiologicos
arquetipicos puede ayudar a estrechar el diagnéstico diferencial. Los principales
arquetipos radioldgicos descritos en la literatura incluyen (1) pulmon hiperltcido, (2)

quistes pulmonares, (3) opacidad focal y (4) radiografia normal.1?

De acuerdo con los distritos patrones radiograficos, es necesario considerar algunos

diagnésticos diferenciales como se muestra a continuacion:

Patrén Diagnéstico diferencial
radiografico
Pulmén * Hiperinsuflacién lobular congénita

hiperlucido < Complejo de agenesia-hipoplasia pulmonar
* Atresia bronquial
* Imitadores: compresion vascular extrinseca, enfermedad
pulmonar asociada a filamina A (FLNA), cabestrillo de la arteria
pulmonar, complejo de agenesia-hipoplasia pulmonar
Quistes » Malformacion congénita de la via respiratoria
pulmonares < Imitadores: Blastoma pleuropulmonar, enfisema intersticial
pulmonar, neumatocele, hernia diafragmatica
Opacidad  + Secuestro broncopulmonar
focal * Hiperinsuflacién lobar congénita
* Atresia bronquial
» Malformacion congénita de las vias respiratorias pulmonares
* Imitadores: derrame pleural, tumoracion.
Radiografia Cualquier lesion descrita aqui puede pasar desapercibida en la
normal radiografia inicial.

En el 2003, Langston observdé que una gran cantidad de malformaciones
pulmonares congénitas son lesiones hibridas, compuestas patolégicamente de dos
lesiones coexistentes, y propuso asi la teoria de que las malformaciones
pulmonares congénitas comparten un origen embriolégico comun. En apoyo a esta

teoria, Riedlinger et al., realiz6 un estudio en Boston en el 2006, incluyendo 47

10



pacientes con lesiones pulmonares congénitas, y encontré que la atresia bronquial
estaba presente en todas las lesiones caracterizadas preoperatoriamente como
secuestro broncopulmonar, asi como en el 70% de las lesiones caracterizadas
preoperatoriamente como malformacion congénita de la via aérea. Ademas de la
presencia de malformacion congénita de la via aérea en mas del 90% de los casos

de secuestro broncopulmonar.?

La tomografia de torax es el estudio mas util facilitando el abordaje diagndstico,
prequirtrgico y el seguimiento postquirdrgico del paciente.? La tomografia de térax
con medio de contraste se recomienda en todos pacientes en quienes se sospecha
malformacion congénita pulmonar ya que nos facilita observar la circulacion arterial
y drenaje venoso especialmente si se sospecha de secuestro pulmonar. Se ha visto
que la resonancia magnética no ofrece mayor ventaja que la tomografia de torax

para abordaje de malformaciones pulmonares.811

Por otra parte, Edward y Lee (2021) en Boston revisaron la tomografia de térax con
contraste de 18 pacientes pediatricos con diagnostico de lesion pulmonar congénita
combinada, encontrando que el hallazgo de tomogréafica méas frecuente fue una
lesion solitaria, bien delimitada, tanto sélida como quistica, lesidbn con nédulo sin
realce adyacente a una masa multiquistica bien delimitada que se present6 en el

100% de los pacientes. '3

En cuanto a bibliografia nacional se cuenta con el antecedente de un trabajo
realizado en el hospital de pediatria de CMNS XXI en 2016, donde se revisé
expedientes clinicos y radiolégico de 39 pacientes en un periodo de 10 afios, para
establecer concordancia del diagnostico prequirdrgico y anatomopatolégico de
malformaciones pulmonares. Se encontré6 concordancia del 76% para
malformaciones de la via aérea, 67% para quiste broncogénico, 67% para secuestro

pulmonar y 100% para enfisema lobar congénito. 1315

Seguimiento de los pacientes posterior al abordaje diagnoéstico
Aunque la mayoria de las MCAP tienen un prondstico favorable, con una tasa de
supervivencia >95 %, existe el riesgo de complicaciones prenatales vy

posnatales. Cuando ocurren complicaciones prenatales, las posibles opciones

11



terapéuticas incluyen la toracocentesis, la colocacién de una derivacion pleuro-
amnidtica, la escleroterapia percutanea guiada por ultrasonido o la ablacion por
radiofrecuencia/laser, la broncoscopia fetal y, en raras ocasiones, la cirugia fetal
abierta; ninguno de los cuales se basa en pruebas y todos deben considerarse como
altimo recurso. Los factores a tener en cuenta son la edad gestacional, la posicion
del feto y la placenta, la presencia de microquistes o de un componente vascular de
alto flujo y, sobre todo, si ha habido derivacion a un centro con equipo
multidisciplinar calificado y con experiencia. Se ha demostrado que la
administracion materna de betametasona durante el segundo trimestre de gestacion
induce la regresion de algunos trastornos pulmonares y revierte la hidropesia fetal,
lo que aumenta la tasa de supervivencia. Los esteroides disminuyen la produccién
de liquido pulmonar y aumentan su reabsorcion, imitando asi los cambios
fisiologicos del tercer trimestre. Estan indicados para lesiones microquisticas,
mientras que no esta claro si la malformacion macrocitica responde a este

tratamiento. 416

Si los sintomas y/o complicaciones se desarrollan después del nacimiento, primero
se debe estabilizar al nifio en la medida de lo posible y luego se deben tomar
decisiones terapéuticas. Con las mejoras tecnoldgicas en la cirugia minimamente
invasiva, las malformaciones pulmonares se pueden abordar por toracoscopia
asistida por video (VATS), una alternativa segura y factible a la toracotomia abierta.
La VATS generalmente no presenta complicaciones y permite que el pulmén
circundante comprimido se expanda. Las ventajas de la VATS sobre la toracotomia
incluyen incisiones mas pequefias con beneficios estéticos obvios, menos dolor,
tasas de complicaciones ligeramente mas bajas, estancias hospitalarias mas cortas,
aungue con un tiempo operatorio mas largo y un retorno mas rapido a la actividad
normal. Ademas, la ampliacion proporcionada por VATS permite una discriminacién
significativamente mejorada entre el pulmén normal y el afectado y una mejor
visualizacion de fisuras y estructuras vasculares. Se recomienda la lobectomia para
la mayoria de las MCAP parenquimatosas derivadas para cirugia, con el fin de
prevenir las fugas de aire postoperatorias, la enfermedad residual y quizas reducir

el riesgo de algunas neoplasias malignas posteriores. Por el contrario, las
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estrategias de preservaciéon pulmonar, como la segmentectomia, se han
recomendado para lesiones segmentarias pequefias y bien definidas y en casos con
enfermedad bilateral o multilobar.’® Si se sospecha secuestro pulmonar y se
contempla la embolizacion del vaso de alimentacién, se debe realizar una
angiotomografia para confirmar la presencia de vasos anormales, evaluar su
tamafo y curso, y guiar la embolizacion transcatéter. La embolizacion conduce a la
regresion o involucidon completa de al menos los componentes solidos de la
malformacion pulmonar, asi como a la correccion de la insuficiencia cardiaca de alto
gasto si ésta se presenta, por lo que es la opcion terapéutica preferida en este
contexto. Se han propuesto varias técnicas de embolizacién y se prefieren los
tapones vasculares a la inyeccion de alcohol, histoacryl o particulas de esponja de
gelatina. Las complicaciones después de la embolizacion percutanea son muy raras
e incluyen la migracion del dispositivo oclusivo, infeccion, dolor y fiebre. Aunque la
embolizacibn es una estrategia terapéutica aceptable, todavia no existe un
consenso claro sobre qué malformaciones pulmonares son una buena indicacion
para la embolizacibn de primera linea. Ademas, los casos derivados para
embolizaciébn deben seleccionarse cuidadosamente, ya que recientemente se
demostré que la cirugia secundaria es necesaria en el 13% de los nifios
embolizados. Las malformaciones pulmonares hibridas con vasos de alimentacién
y quistes de duplicacion tienen riesgo de infecciobn o cancer y, preferiblemente,
deben someterse a una reseccién quirargica. Si hay arterias grandes o mdultiples,
puede ser necesaria una nhueva embolizacion. No obstante, para casos
cuidadosamente seleccionados, la embolizacion es una opcion posible, pero se
necesitan datos a largo plazo para confirmar claramente las indicaciones de este

procedimiento. 1’

Las posibles complicaciones postnatales de las malformaciones congénitas
pulmonares no detectada o no tratada incluyen infecciones (bacterianas, fungicas y
por micobacterias), sangrado (que puede provocar hemotdrax), embolia gaseosa,
insuficiencia cardiaca de alto gasto debido a la derivacion a través de colaterales
sistémicas, neumotdérax y cambios malignos. Se ha informado que estas

complicaciones ocurren en alrededor del 3,2% de los pacientes no
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operados. Aunque algunas complicaciones pueden prevenirse mediante cirugia
profilactica, incluso la reseccion completa de la lesion no puede impedir que surja

afeccion en el tejido pulmonar restante. 18

Es controvertida la relacion entre malformaciones pulmonares y el desarrollo de
neoplasias malignas, sin embargo, el blastoma pleuropulmonar (BP), puede surgir
como malignizacion de una MCVARP tipo 4. El 94% se han descrito en menores de
6 afios, teniendo el 25% de ellos una predisposicion genética familiar. Existen tres
tipos, de peor a mejor pronéstico: | (quistico, 36%), Il (solido-quistico, 36%), Il

(sblido, 28%).

Otras neoplasias asociadas a malformaciones congénitas

pulmonares el carcinoma broncoalveolar y el adenocarcinoma de pulmén.t”18

Tabla 1.- Precision diagnostica de los estudios de imagen en malformaciones
pulmonares congénitas

Autor Afo Pais Pacientes Resultados
Rodrigo A | 2018 América n= 103 Los diagnosticos anatomopatolégicos incluyeron
Mon et al. del Norte malformacion congénita de las vias respiratorias
(Michigan, | De 103 pacientes | pulmonares (CPAM) en 45 pacientes (44%)
USA). recién nacidos y e Secuestro broncopulmonar

lactantes, 45 (SP; n=25, 24 %)

tuvieron e Lesiones hibridas CPAM/SP
malformacion (n=22, 21 %)

ﬁg'g‘g”af e Blastoma pleuropulmonar

(n =2, 2%).

La ecografia fetal detecté 85 (82,5%) lesiones y
diagnostic6 correctamente si una lesiéon era o no
una MCAP en el 75% de los casos (sensibilidad
93%, especificidad 32%).

La resonancia magnética fetal tuvo una tasa de
concordancia de 73 %, pero fue superior para
determinar correctamente si un vaso de
circulacién sistémica estaba presente en el 80 %
de los casos (sensibilidad 71 %, especificidad 88
%)

El US tuvo una tasa de precision del 72 %
(sensibilidad 49 %). %, especificidad 93%).

La TC postnatal diagnostico correctamente si un
MCAP estaba presente en el 84 % de los casos
(sensibilidad 86 %, especificidad 77 %) y si un
vaso de alimentacion sistémica estaba presente
en el 90 % de los casos (sensibilidad 92%).
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Tabla 2.- Evaluacion estructurada de la tomografia computarizada en anomalias
pulmonares congénitas

Autor ARo Pais Pacientes Resultados
Serguéi M. 2020 Rotterdam, n= 158 De 1581 articulos identificados, 158
Hermelijnu, Paises permanecieron después de la revision del
Bernadette Bajos titulo y el resumen por parte de dos
BLJ y col. revisores independientes.

Después de evaluar los textos completos,
se incluyeron 28 estudios de cohortes
retrospectivos.

Los quistes que contienen aire y las
masas de tejido blando se describen tanto
en MCAP como en secuestro pulmonar
(SP), mientras que el suministro de
sangre arterial anémalo solo se encuentra
en SP.

Tabla 3.- Hallazgos en la tomografia de térax con medio de contraste (TTMC) en
una lesion pulmonar congénita combinada: atresia bronquial asociada con
malformacion congénita de las vias respiratorias pulmonares

Autor Afio Pais Pacientes Resultados
Edward 2021 Boston, n=18 Se estudiaron tomografia de térax de térax
Y. Lee USA con contraste de 18 pacientes pediatricos con
MD, MPH 8 hombres diagnéstico de lesidon pulmonar congénita

y col. (44%) combinada (AB-MCAP )

10 mujeres El hallazgo de TTMC mas frecuente de lesion
(56%) pulmonar congénita combinada fue una lesién
solitaria (18/18; 100 %), bien delimitada
Edad media: | (18/18; 100 %), tanto sélida como quistica
4.9 meses, (17/18; 94 % ) lesiéon con nddulo sin realce
conrango de | (17/17; 100%), que refleja el componente
1-10 meses | atresia bronquial (AB) subyacente, adyacente

a una masa multiquistica bien delimitada
(18/18; 100%), que representa el componente
MCAP subyacente.

Hubo un acuerdo interobservador casi
perfecto entre los  dos revisores
independientes para detectar anomalias en
los estudios de TTMC toracica (k =0,98).

La lesion pulmonar congénita combinada AB-
MCAP tipicamente se presenta como una
masa solida y multi quistica bien delimitada,
con un nédulo sélido solitario sin realce, que
refleja el componente AB, y una masa quistica
adyacente, que representa la componente
MCAP.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las malformaciones congénitas pulmonares son una identidad que se presenta con
mayor frecuencia en la edad pediatrica, sobre todo en los primeros afios de vida,
siendo importante su deteccion oportuna, para otorgar el tratamiento
correspondiente y evitar complicaciones que pueden repercutir en la calidad de vida
del paciente.

Hasta el momento no se cuenta con una guia para unificar el abordaje de las
malformaciones congénitas pulmonares en pacientes pediatricos, siendo
imprescindible en nuestra unidad hacer una revision de los métodos diagndsticos
disponibles y un diagnéstico situacional de los pacientes con malformaciones
congénitas pulmonares y para después contar con un algoritmo diagndéstico, que
pudiera acortar el tiempo de abordaje de los pacientes, garantizando una atencion
oportuna, al tratarse de un centro de referencia de tercer nivel del centro y sur del
pais, donde la presentacion de malformaciones pulmonares y su abordaje
terapéutico es mas frecuente que en otras unidades médicas.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cuales son las principales caracteristicas clinico-radiolégicas y el tiempo de
diagndstico en pacientes pediatricos con malformaciones congénitas pulmonares?
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JUSTIFICACION

El hospital de pediatria de CMNS XXI es un hospital de tercer nivel para referencia
de pacientes con malformaciones congénitas pulmonares del centro y sur del pais,
lugar donde no se cuenta con datos epidemiolégicos y mucho menos un algoritmo
0 guias para el abordaje clinico radiologico de estos nifios, que nos hagan contar
con un diagnostico situacional respecto a las principales malformaciones
pulmonares.

El conocer los principales hallazgos clinicos y radiolégicos en pacientes con
malformaciones pulmonares conlleva una deteccion y abordaje oportuno,
mejorando el prondstico y calidad de vida de la poblacion pediatrica.

A nivel nacional no se cuenta con guias de practica clinica de la entidad clinica
mencionada, lo que conlleva a discordancia en el abordaje de estos nifios, siendo
protocolizados de manera inadecuada antes y a su llegada a nuestra unidad.

Al conocer los datos clinicos y radiolégicos de nuestros pacientes, asi como los
métodos diagnésticos, se pretende proponer un algoritmo clinico radiolégico que
permita la integracion y abordaje diagnostico de los nifios con malformaciones
pulmonares, lo cual facilita llegar a un diagndéstico de manera mas temprana y con
menor numero de estudios o consultas médicas, con la finalidad de evitar
complicaciones o secuelas por recibir un tratamiento inoportuno.

HIPOTESIS

Se espera que el tiempo de diagndstico de malformaciones congénitas pulmonares
en pacientes pediatricos, de acuerdo con sus manifestaciones clinicas y
radiolégicas sea mayor a 30 dias.
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OBIJETIVOS

Objetivo principal
Describir las caracteristicas clinico-radioldgicas y el tiempo de diagndstico en
pacientes pediatricos con malformaciones congénitas pulmonares

Objetivos especificos

e Identificar las principales malformaciones congénitas pulmonares en
este hospital de tercer nivel en el periodo de enero 2018 a diciembre
2022

¢ I|dentificar el nimero de estudios radiolégicos, nimero de consultas y
tiempo de hospitalizacion, incluyendo dias y nuamero de
hospitalizaciones previas a realizar el diagnostico de malformacion
congénita pulmonar.
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MATERIAL Y METODOS

Disefio del estudio:
Observacional, transversal, retrospectivo

Lugar o sitio del estudio:
Hospital de pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI

Universo de trabajo:

Pacientes pediatricos desde la edad de recién nacido hasta los 17 afios y 11
meses con diagnostico de malformacion congénita pulmonar atendidos en
hospital de pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI

Periodo de estudio:

Se identificardn a los pacientes con diagndstico de malformacion pulmonar
realizado del afio 2018 a 2022 y se describirdn las principales
manifestaciones clinicas y radiolégicas, el tiempo para llegar al diagnostico
desde la primera valoracion por el servicio de neumologia pediatrica, nimero
de estudios realizados, numero de consultas, tiempo de hospitalizacion,
incluyendo dias y nimero de hospitalizaciones previas al diagnostico.

Fuente de informacioén:

Expedientes clinicos y archivo radiolégico de pacientes con diagndstico de
malformacion congénita pulmonar, realizado del afio 2018 a 2022.
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CRITERIOS DE SELECCION DE LA MUESTRA

Criterios de inclusion

1. Edad de 1 dia de vida hasta 17 afios con 11 meses.

2. Nifios de ambos sexos
3. Que cuenten con diagnostico de malformacién congénita pulmonar realizado

del afio 2018 a 2022.

Criterios de eliminacioén

1. Expedientes incompletos
2. No contar con archivo radiolégico inicial
3. Pérdida de derechohabiencia
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TAMARNO DE LA MUESTRA

Se realiz6 el célculo de tamafio de muestra de manera hipotética, con base en los
datos epidemiolégicos reportados en la literatura respecto a las malformaciones

pulmonares, con la siguiente formula:

Formula:
72 x p*q
n=——z
7°=3.84
p=0.92
q=0.08
d?=0.005

Con lo cual se obtiene un tamafio de muestra de 56 pacientes.

Sin embargo por la presentacion infrecuente de las malformaciones pulmonares, se
incluirdn todos pacientes pediatricos con diagndstico de malformacion pulmonar que
tengan expediente clinico completo, radiografia y tomografia computarizada de
térax previa a la confirmacion diagndstica, realizada en el servicio de Radiologia e
Imagen de esta UMAE- HP CMNS XXI , en el periodo comprendido del 01 enero
de 2018 al 01 de noviembre de 2022 donde se haya confirmado el diagndstico de

malformacion congénita pulmonar.

Tipo de muestreo: No probabilistico, por conveniencia, casos consecutivos con

diagnéstico clinico, encontrados en el archivo clinico y radiologico de la unidad.
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TIPOS DE VARIABLES

Variables descriptivas
- Edad
- Sexo
- Edad al diagnéstico
Variables dependientes:
- Tiempo de diagndstico
- Numero de estudios para realizar el diagnostico
- Numero de consultas para realizar el diagndstico
- Tiempo de hospitalizacidén para realizar el diagnostico
- Numero de hospitalizaciones para realizar el diagndstico
- Diagnostico confirmatorio
Variables independientes
- Diagnostico clinico
- Diagnostico radiolégico

- Tipo de Malformacién congénita pulmonar

DEFINICION DE VARIABLES

Edad

e Definiciobn conceptual: Tiempo de vida transcurrido desde el nacimiento de
un individuo.

e Definicibn operacional: Tiempo cuantificado en afios que ha vivido una
persona desde su nacimiento; sera corroborado con su cartilla nacional de
salud.

e Indicadores: meses cumplidos.

e Escala de medicién: Cuantitativa continua, independiente.
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Sexo:

Definicion conceptual: Condicion organica que divide a los seres humanos
en hombre o mujer

Definicion operativa: Definicibn acorde a lo expresado en el expediente
clinico

Escala de medicion: Femenino o masculino

Tipo de variable: Nominal Dicotomica

Edad al diagnostico:

Definicion conceptual: Periodo de tiempo transcurrido desde el nacimiento
hasta el momento del diagndstico

Definicion operativa: Edad reportada en hoja de reporte de patologia
Escala de medicion: Meses

Tipo de variable: Cuantitativa, de intervalo, continua, independiente

Tiempo de diagndstico

Definicibn conceptual: Intervalo de tiempo transcurrido para llegar al
diagnéstico de malformacién congénita pulmonar desde la primera
evaluacion por neumologia pediatrica.

Definicion operativa: Numero de dias transcurridos desde la primera
valoracion por neumologia pediatrica hasta el momento en que se realiza el
diagnéstico de malformacion pulmonar.

Escala de medicion: Dias

Tipo de variable: Dependiente, cuantitativa

Numero de estudios para realizar el diagnostico

Definicion conceptual: Cantidad de estudios realizados durante el abordaje
diagnéstico.

Definicion operativa: Numero de estudios realizados (radiolégicos vy
endoscopicos) como parte del abordaje para llegar al diagnéstico de

malformacion congénita pulmonar.
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e FEscala de medicién: Numero de estudios realizados.

e Tipo de variable: Cuantitativa continua, dependiente.

Numero de consultas para realizar el diagnostico

e Definicibn conceptual: Cantidad de consultas médicas realizadas por
neumologia pediatrica previo al diagndstico de malformacién congénita
pulmonar.

e Definicion operativa: Consultas recibidas desde la primera evaluacién por el
servicio de neumologia pediatrica hasta realizar el diagnéstico de
malformacion congénita pulmonar.

e Escala de medicion: Numero de consultas

e Tipo de variable: Cuantitativa continua, dependiente.

Tiempo de hospitalizacion para realizar el diagnostico
e Definicibn conceptual: Intervalo de tiempo hospitalizado para realizar el
diagnéstico de malformacion pulmonar.
e Definicibn operativa: Dias de estancia hospitalaria transcurridos para
realizar el diagnostico de malformacion pulmonar
e Escala de medicion: Dias
e Tipo de variable: Cuantitativa continua, dependiente.

Numero de hospitalizaciones para realizar el diagnostico
e Definicién conceptual: Cantidad de hospitalizaciones realizadas previas a
realizar el diagndstico de malformacion congénita pulmonar.
e Definicién operativa: Numero de veces que se tuvo que hospitalizar para
realizar el diagnodstico de malformacion pulmonar.
e Escala de medicion: Numero de hospitalizaciones
e Tipo de variable: Cuantitativa continua, dependiente.
Diagnaostico clinico
e Definicion conceptual: Diagnoéstico realizado por el clinico tomando en

cuenta signos y sintomas clinicos.
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Definicion operativa: Diagnostico previo al procedimiento quirargico realizado
para llegar al diagndstico definitivo.
Escala de medicion: Si/No

Tipo de variable: Nominal, independiente.

Diagnostico radiolégico:

Definicion conceptual: Diagndstico realizado por un especialista en
imagenologia y neumologia pediatrica, tomando en cuenta las caracteristicas
radiologicas de la lesion

Definicién operativa: Diagnéstico al que se lleg6 posterior a revisar estudios
de imagen, por un médico del servicio de imagenologia y de neumologia
pediatrica.

Escala de medicion: Si/No

Tipo de variable: Nominal, dependiente

Diagnoéstico confirmatorio

Definiciébn conceptual: Evaluacion a través de una prueba que confirme el
diagnéstico del paciente con una alta sensibilidad y especificidad.

Definicion operacional: Prueba que se utiliza para realizar el diagnostico
confirmatorio de cada una de las malformaciones pulmonares:

-Reporte histopatologico en quiste pulmonar, malformacion congénita de la
via aérea e hiperinsuflacion pulmonar (antes llamado enfisema lobar
congénito).

-Estudio broncoscépico en agenesia pulmonar.

-Estudio tomografico o angiotomografia en aplasia pulmonar, hipoplasia
pulmonar, secuestro pulmonar, malformacién vascular.

Instrumento de medicion: Broncoscopia, resultado histopatolégico y hallazgo
tomografico.

Escala de medicion: Tipo de estudio con el cual se confirmo el diagndstico

Tipo de variable: Independiente, cualitativa
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Malformacion congénita pulmonar

e Definicion conceptual: Conjunto de trastornos heterogéneos del desarrollo

embriologico, que involucran al parénquima pulmonar, via aérea, el

suministro arterial y el drenaje venoso (tabla 4. Principales malformaciones

pulmonares).

e Definicibn operacional:

respiratoria, producidas durante la embriogénesis.

Grupo de alteraciones congénitas de la via

e Instrumento de medicion: Cualitativa. De acuerdo con sus caracteristicas y

localizacion pueden ser parenquimatosas, vasculares o combinadas.

e Escala de medicion: Tipo de malformacion congénita de acuerdo con la

clasificaciéon anatdbmica de las mismas

e Tipo de variable: Independiente, cualitativa politdmica

TABLA 4. PRINCIPALES MALFORMACIONES PULMONARES

Variable Definicion Definicion Escala de medicién Tipo de
conceptual Operativa variable

Por su fenotipo:
Malformacion Alteracion en el Malformaciones de | Tipo O: apariencia Cualitativa
congénita de la desarrollo de las caracteristicas predominantemente politémica

via aérea
pulmonar

vias respiratorias
terminales, por falta

de desarrollo
alveolar y

organizacién

inadecuada del

mesénquima

pulmonar.

quisticas
adenomatoideas,
de tamafio variable.

sélida, interior aire.
Tipo 1: paredes delgadas,
interior aire o
heterogéneo.
Tipo 2: apariencia sdélida,
homogéneos.
Tipo 3: apariencia sdélida,
homogénea.
Tipo 4: contenido aire o
heterogéneo (aire,
liquido).

Clasificacién por su

tamafio:

Tipo 0: quistes pequefios.
Tipo 1: quistes de 2 a 10
cm o Unico dominante.
Tipo 2: quistes de 0.5a 2
cm.
Tipo 3: quistes muy
pequefios o muy grandes.
Tipo 4: quistes grandes
>10 cm.
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Enfisema lobar Sobredistension Malformacion Por su localizacion se Cualitativa
congeénito congénita de los congénita con puede clasificar en politbmica
espacios aéreos de aumento del derecho, Izquierdo,
uno o mas lébulos tamafio de un Segmentario, lobular. Independiente
0 un segmento I6bulo o segmento
pulmonar. Con del pulmén.
desplazamiento de
estructuras
adyacentes.

Atresia Anomalia poco Definicion Clasificacion de acuerdo Cualitativa
bronquial frecuente, con operacional: con caracteristicas del politémica.
congénita formacién parcial Ausencia o broncocele en Independiente

de un bronquio formacién parcial Hiperdenso, Isodenso e
lobar, segmentario del bronquio a Hipodenso. Clasificacion
0 subsegmentario. cualquier nivel, de acuerdo con su

formacion de morfologia en tubular y
broncocele ramificado.

Quiste Malformacién Anomalia Clasificacion con base a Cualitativa

broncogénico localizada localizada en su localizacion: Central o politomica.

generalmente en el
mediastino, solitario
lleno de liquido o
moco.

mediastino (central
0 parenguimatoso
periférico), pleural
entre otros, llena de
liquido o
mucosidad.

mediastinal, periférico o
parenquimatoso y extra
pleural. Otra forma de
estadificar de acuerdo a
sus caracteristicas es en
hipodensas
homogéneas o
heterogéneas, isodensas,
Hiperdensas
homogéneas o
heterogéneas.

Independiente

Malformaciones
del desarrollo
pulmonar

Malformaciones
que involucran el
parénguima
pulmonar, los
bronquios y la
vascularidad.

Complejo de
malformaciones
que afectan
pulmones y
bronquios a
distintos niveles.

Categorizacion de
acuerdo al defecto
producido durante la
embriogénesis en:
Agenesia (ausencia
completa de pulmoén),
aplasia (bronquio
rudimentario, ausencia de
pulmoén y arteria
pulmonar), hipoplasia
(bronquio formado, pero
de tamafio reducido, no
funcionante).

Cualitativa
politémica.
Independiente

Malformacion
arteriovenosa

Alteraciones que
involucran
estructuras

vasculares, con

arteria nutricia y

drenaje venoso
propio.

Alteracién con
conexiones directas
entre las ramas de
la arteria y la vena
pulmonar.

Clasificacion de acuerdo
a su localizacién: Central,
Periférica, Lobular,
Segmentario. Morfologia:
Redondo, Oval y
Festoneado.

Cualitativa
politémica.
Independiente

Secuestro
pulmonar

Lesion de tejido
pulmonar sin
funcionamiento,
que carece de la
comunicacién
normal con el &rbol

Anomalia de tejido
sélido que no tiene
funcion y no se
comunica con las
vias respiratorias,

Se categoriza de acuerdo
con su localizacién en
Intralobar o extralobar. Y
de acuerdo al tipo de
opacidad observada en

Cualitativa
politémica.
Independiente
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traqueobronquial, y
gue recibe su
aporte sanguineo
de la circulacion
sistémica.

homogénea o
heterogénea.

Sindrome de la
cimitarra

Drenaje pulmonar
anémalo parcial por
conexién anémala
de las venas
pulmonares
derechas en la
porcion
suprahepética de la
vena cava inferior o
a la auricula
derecha, por
encima de la
desembocadura de
esta vena.

Drenaje andémalo
de venas
pulmonares a vena
cava inferior.

El indicador para su
clasificacién seréa con
base en el tamafio del

pulmon en Hipoplasico o
Normal. Respecto al
drenaje venoso se puede
clasificar en los que
drenan a la vena cava
inferior, auricula derecha
y vena porta.

Cualitativa
politomica.
Independiente.

LSD: l6bulo superior derecho, LM: I16bulo medio, LID: I6bulo inferior izquierdo, LSI: I6bulo superior izquierdo,
LIlI: 16bulo inferior izquierdo
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PROCEDIMIENTO PARA REALIZAR UN ALGORITMO
DIAGNOSTICO

Se cuenta con el antecedente de un trabajo realizado en el hospital de pediatria de
CMNS XXI en el afio 2016, donde el objetivo principal fue conocer la concordancia
entre el diagndstico prequirdrgico y diagnéstico histopatologico de las
malformaciones congénitas pulmonares registradas en pacientes del Hospital de
Pediatria CMNSXXI durante el periodo de Enero 2005 a Diciembre 2015. El
diagndstico prequirdrgico se hizo en base a datos clinicos y estudios de radiografia
y tomografia. Se revisaron expedientes clinicos, reportes histopatologicos y archivo
radiologico de 39 pacientes postoperados de malformaciones pulmonares en un
periodo de casi 10 afios. De la muestra estudiada el 51.3% (n=20) la conformaban
masculinos y el 48.7% (n=19) mujeres, con una mediana de edad al diagndstico de
5 meses (minimo 1 dia y maximo 14 afios). Encontrdndose 4 pacientes con mas de
1 malformacién pulmonar, siendo asi un total de 43 malformaciones encontradas,
de las cuales las principales se describen en la tabla 1. También se encontré que el
41% (n=16) de los pacientes tenian datos de sobreinfeccion bacteriana y un
promedio de edad de 7 meses al momento de la reseccion quirargica.

Considerando los resultados mencionados previamente, se identificaron las
caracteristicas clinicas y radiologicas presentadas en la agenesia pulmonar, aplasia
e hipoplasia pulmonar, malformacion congénita de la via aérea, enfisema lobar
congénito, secuestro pulmonar, quiste broncogénico, sindrome del pulmén
hipogénico o del Halasz y malformacién vascular, como principales patologias

congénitas pulmonares reportadas.
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Posterior a identificar las manifestaciones clinicas y caracteristicas radiologicas de
estas patologias, asi como con sustento de la literatura existente, a través de la
técnica de Delphi modificado?®, con ayuda 3 expertos (Dra. Blanca Estela Martinez
Martinez, Dra. Laura Patricia Thomé Ortiz y Dr. José Raul Meléndez Navarro,
quienes se encuentran adscritos al servicio de neumologia pediatrica) se realizé un
algoritmo diagndstico con hallazgos clinicos y radiologicos, el cual se incluye en el
apartado de anexos.

DESCRIPCION DEL ESTUDIO

El estudio se realiz6 de la siguiente forma:

1. Se identificaron a los pacientes con diagnostico de malformacidén congénita
pulmonar realizado entre 01 de Enero 2018 a 01 Noviembre de 2022, con
ayuda de los registros que se realizan de manera interna en el servicio de
neumologia pediatrica, donde se reportan altas hospitalarias, interconsultas
y pacientes citados a consulta externa, los cuales se realizan de manera
mensual por la Jefatura del servicio de Neumologia pediatrica de la unidad,
y se encuentran bajo resguardo por esta misma instancia.

2. Una vez identificado a los pacientes con diagnéstico de malformacion
congénita pulmonar, se realiz6 la revision de expedientes médicos y archivo
radioldgico, para identificar variables demogréficas, la fecha de la primera
valoracion por neumologia pediatrica y el tiempo para llegar al diagndéstico
desde la primera valoracion médica por el servicio de neumologia pediatrica,

asi como numero de estudios realizados (radiolégicos y endoscopicos),
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namero de consultas, tiempo de hospitalizacion y numero de
hospitalizaciones de cada paciente.

3. Posteriormente se llend la hoja de recoleccion de datos de cada paciente,
con énfasis en las variables de interés, y categorizando los hallazgos
imagenoldgicos de acuerdo con los estudios de imagen que se realizaron.

4. Al contar con las hojas de recoleccién de datos completas de todos los
pacientes, se realizo el vaciado de los datos a un documento de Excel, para
determinar las categorias mas apropiadas de los hallazgos radioldgicos y
algunas variables demogréaficas. Posteriormente se utilizd el paquete
estadistico SPSS Statistics 26, para realizar el analisis estadistico.

5. Unavez realizado este trabajo, se abre pauta para a partir de diciembre 2023,
implementar un algoritmo diagnostico en el servicio de neumologia
pediatrica, en todo paciente referido a CMNSXXI en quien se tenga sospecha
de malformacion congénita pulmonar y continuar el campo de investigacion

para validacion del mismo.

ANALISIS ESTADISTICA

Para el andlisis de las variables, se tuvo en cuenta su distribucion. Para las
variables cuantitativas de distribucion normal se describieron en medidas de
tendencia central y dispersion; cuando no hubo distribucion normal, éstas se
describieron con mediana, minimo y maximo. Para las variables cualitativas, se
presentan en porcentajes y frecuencias. Se utilizara el paquete estadistico SPSS

Statistics 26.
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FACTIBILIDAD Y ASPECTOS ETICOS

Para realizar el presente proyecto de investigacion hemos considerado las pautas
de la Declaracion de Helsinki de la Asociacion Médica Mundial sobre principios

éticos para las investigaciones médicas en seres humanos.

Adoptada por la 182 Asamblea Médica Mundial en Helsinki, Finlandia en junio 1964
y enmendada por la 642 Asamblea General, en Fortaleza, Brasil de octubre 2013;
asi como también la Ley General de Salud en el Titulo Ill, Capitulo Ill articulo 41 bis,
fraccion Il y el Titulo Quinto, Capitulo Gnico, Articulo 100 y el Reglamento de la Ley
General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud en el Titulo II, Capitulo
[, Articulos 13, 14, 16 y 17.

En este proyecto los procedimientos a realizar fueron autorizados por el comité de
investigacion de la UMAE HP CMN SXXI. El riesgo de la investigacion de acuerdo
con el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacion para la
Salud es sin riesgo ya que solo se revisaron el expediente clinico y el archivo
radiolégico de los pacientes, sin realizar alguna intervencion que condicione cambio

en su estado clinico.

En cuanto al balance riesgo/beneficio es mayor el beneficio que el riesgo, ya que el
identificar tempranamente la malformacion congénita pulmonar permitira realizar
intervenciones tempranas y menor numero de estudios en los pacientes con
sospecha de malformaciones pulmonares, mediante un diagnéstico oportuno, y al
mismo tiempo se pueden evitar complicaciones secundarias a un infradiagndstico o

abordaje incorrecto.

Se mantuvo el anonimato de los datos y se garantizara la confidencialidad en todo
momento. A cada paciente se le asigné un numero de identificacion y con éste fue
capturado en una base de datos, sin mencionar nombre y nimero de seguridad
social. La base de datos s6lo esta a disposicién de los investigadores o de las
instancias legalmente autorizadas en caso de asi requerirse. Por parte de los

investigadores hay un compromiso para guardar la confidencialidad de la
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informacion de los participantes en el estudio, eliminando los datos que identifiquen
a los sujetos.

Declaramos que la realizacion del proyecto inicio hasta que se contd con la
autorizacion y numero de registro del CLIS o CNIC.

La informacion electronica correspondiente a la base de datos derivada del proyecto
se resguardara en un USB propiedad de la Dra. Blanca Estela Martinez Martinez,
durante al menos cinco afios con el fin de publicar la informacion o necesidad de
nuevos andlisis; posteriormente sera desechado tanto en forma fisica (hoja de
recoleccion de datos) y digital (base de datos en Excel y SPSS 26) para no hacer

uso de estos datos.

33



RECURSOS HUMANOS, FISICOS Y FINANCIEROS

Recursos humanos: Alumnos en formacion profesional de la especialidad de
Neumologia pediatrica Se conté con el apoyo de la instruccion, del comité de

investigacion, asi como del investigador principal.

Asi mismo se cont6 con la participacion de tres médicos expertos en la materia,
adscritos al servicio de Neumologia pediatrica de CMNS XXI, quienes realizaron la

descripcion de los estudios de imagen de los pacientes.
Recursos materiales:

- Computadora

- Impresora

- Tinta para impresora

- Hojas de papel

- Plumas

- Paquete estadistico para analisis de datos
- Expedientes clinicos

- Archivo radiolégico fisico y electronico

Recursos econdmicos: El financiamiento sera sustentado por parte de los

investigadores.
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RESULTADOS

Se realizo un estudio Observacional, transversal y retrospectivo en el Hospital de
pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI, donde se estudiaron 23 pacientes
pediatricos con diagnostico de malformacion congénita pulmonar realizado entre el
afio 2018 al 2022, de los cuales el 52% fueron mujeres (n=12) y el 48% hombres
(n=11). Con una edad minima de 1 dia y maxima de 13 afios al momento del
diagnéstico y una mediana de 6 meses, siendo la edad de diagnostico mas
prevalente entre los 3y 7 meses. También se identificaron dos pacientes en quienes
la sospecha diagnostica se realiz6 de forma prenatal, en el tercer trimestre de
gestacion.

Considerando el lugar de origen de los pacientes, se identificé que el 26% eran
originarios de la Ciudad de México (n=6), 18% de Veracruz (n=4), 13% de Guerrero
(n=3), el 13% de Oaxaca (n=3), el 9% de Chiapas (n=2), 9% de Puebla (n=2), 4%
de Querétaro (n=1), 4% de Morelos (n=1) y un 4% de Tlaxcala (n=1). En la tabla 1
se muestran las principales caracteristicas demograficas de los pacientes.

Tabla 1. Principales caracteristicas demograficas de la poblacion estudiada

Caracteristicas n=23
Edad al diagnéstico en meses (mediana) 1-156 (6)
Pacientes de sexo femenino (%) 12 (52)
Tiempo de diagnéstico en dias (mediana) 2-156 (21)
Pacientes con sospecha diagnéstica en edad 2(9)
prenatal (%)
Pacientes nacidos a término (%) 19 (82.6)
Asintomaticos (%) 14 (60)
Hipertension pulmonar (%) 5 (22)
Pacientes sin comorbilidades agregadas (%) 6 (26)
Lugar de origen % n=23
Ciudad de México 26 6
Veracruz 18 4
Guerrero 13 &)
Oaxaca 13 3
Chiapas 9 2
Puebla 9 2
Querétaro 9 2
Tlaxcala 4 1
Morelos 4 1

El tiempo de diagndstico desde su primera evaluacion por neumologia pediatrica en
nuestro hospital fue minimo de 2 dias y maximo de 156 dias, con una mediana de
21 dias. En cuanto a las consultas médicas y evaluaciones realizadas por el servicio
de neumologia para poder llegar al diagnéstico, se otorgé un minimo de 1 consulta
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y un maximo de 8, con una mediana de 3 evaluaciones. En el 8.7% de los pacientes
no se requirid ninguna hospitalizacion para su estudio, dandose seguimiento
Gnicamente por consulta externa. En el 91.3% restante de los pacientes, se realizo
de 1 a 4 hospitalizaciones, con una mediana de 2 hospitalizaciones, algunas de las
cuales fueron para realizacién de estudios complementarios y otras por datos de
dificultad respiratoria. En cuanto a los dias de estancia hospitalaria, se estimo una
mediana de 10 dias.

Respecto a las manifestaciones clinicas previo al diagnéstico, se identificé que el
41% de los pacientes (n=9) presentaron datos de dificultad respiratoria, el 34.8%
(n=8) presento saturacion menor al 92% y requerimiento de oxigeno suplementario
en algin momento de su estudio, llegando a requerirse ventilacibn mecanica
invasiva en el 50% de ellos (n=4). También se detect6 que el 22% (n=5) tenian una
presion sistémica de la arteria pulmonar (PSAP) mayor a 36 mmHg estimada por el
servicio de cardiologia pediatrica de nuestra unidad, al momento del diagndstico. El
30% de los pacientes (n=7) present6 datos de sobreinfeccion bacteriana durante su
abordaje. El 17.4% (n=4) refirieron historial de tos cénica y se documento fiebre en
el 17.4% de los pacientes (n=4). Encontrandose que el 60% de los pacientes (n=14)
se mantuvieron asintomaticos, iniciando su abordaje de estudio por la presencia de
algun hallazgo radiologico de forma incidental. (Figura 1).

Manifestaciones clinicas en pacientes con malformacion
congeénita pulmonar

10
8
6
4
2
0
Tos Fiebre Dificultad Desaturacién Sobreinfeccion
respiratoria bacteriana

En cuanto al numero de estudios solicitados para el abordaje de los pacientes, se
realizd un minimo 1 y un maximo de 7, con una mediana de 4 estudios por paciente,
siendo los mas solicitados la radiografia de térax, TACAR de torax, ecocardiograma
y broncoscopia. De los estudios radiologicos realizados, al 100% se le tomo
radiografia para iniciar abordaje, siendo los principales hallazgos: Una imagen
radiopaca en el 30% de los pacientes (n=7), seguido de una imagen radiolGcida en
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el 22% (n=5) y en tercer lugar la presencia de una imagen cavitada con una
frecuencia del 9% (n=2). A todos los pacientes se le realizo TACAR de térax en
algun momento de su abordaje diagndstico, siendo los hallazgos mas frecuentes los
descritos en la tabla 2.

Tabla 2. Principales hallazgos tomograficos en pacientes con malformaciones

pulmonares
Caracteristicas tomograficas Porcentaje de pacientes

(n=23)
Imagen hiperdensa 39% (9)
Imagen hipodensa 22% (5)
Disminucion del area pulmonar 17% (4)
Sobredistensién pulmonar 13% (3)
Desviacion o desplazamiento de estructuras mediastinales 13% (3)
Patron intersticial 13% (3)
Disminucion en el didmetro de la via aérea o bronquios 9% (2)
Vaso aberrante 9% (2)
Atelectasia 4% (1)
Doble arco adrtico 4% (1)
Cavitacion 4% (1)

En los pacientes en quienes no se pudo llegar a un diagnéstico con radiografia y
tomografia de torax, se continuo el abordaje solicitandose otros estudios de acuerdo
con la sospecha clinica, dentro de los que se incluyen: angiotomografia (n=5),
gammagrama pulmonar perfusorio (n=2), Broncoscopia (n=11), y estudio
histopatolégico (n=7).

En cuanto al estudio con el que se lleg6 al diagnostico de malformacion congénita
pulmonar, el 4.3% (n=1) se realiz6 con radiografia de torax, el 21.7% (n=5) fue con
los hallazgos de la TACAR de térax, el 8.7% (n=2) al realizar tomografia contrastada
de torax, el 8.7% (n=2) se diagnosticd posterior a realizar angiotomografia, en el
30.4% (n=7) se llego al diagnéstico mediante la Broncoscopiay en un 26.1% (n=6)
el diagnosticé se realizé con estudio histopatolégico. Sin embargo, cabe destacar
gue el estudio tomogréfico permitio la sospecha diagnostica y oriento el abordaje en
el 87% (n=20).

Respecto al gammagrama pulmonar perfusorio, éste contribuyo en el abordaje de
estudio de los pacientes a apoyar la sospecha diagndstica que ya se tenia
previamente, por lo que no se considerd un estudio confirmatorio de diagndstico
para alguna de las malformaciones pulmonares estudiadas.

De las malformaciones pulmonares encontradas (Figura 2), se observo la presencia
de malformacion congénita de la via aérea (previamente llamada malformacion
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adenomatoidea quistica) en el 21.7% (n=5), hipoplasia pulmonar en 17.4% (n=4),
hipoplasia pulmonar mas estenosis bronquial en 8.6% (n=2), secuestro pulmonar
en el 17.4% de los pacientes (n=4), estenosis bronquial en el 13.2% (n=3),,
hiperinsuflacion lobar congénita (antiguamente llamado enfisema lobar congénito)
en 8.7% (n=2), quiste broncogénico en 8.7% (n=2) y estenosis traqueal 4.3% (n=1).

Principales malformaciones congénitas pulmonares

® Malformacién congénita de la via aérea
Hipoplasia pulmonar

m Hipoplasia pulmonar mas estenosis
bronquial
Secuestro pulmonar

W Hiperinsuflacion lobar congénita

Estenosis traqueal

m Estenosis bronquial

B Quiste broncogénico

Figura 2. Principales malformaciones congénitas pulmonares diagnosticadas en el hospital de
pediatria de CMN Siglo XXI

Finalmente se observd la presencia de otras comorbilidades agregadas a la
malformacion congénita pulmonar, siendo las mas frecuentes enfermedad por
reflujo gastroesofagico y alteracién en la mecanica de la deglucién en el 26% (n=6),
cardiopatia en el 30.4% (n=7), displasia broncopulmonar en 17.4% (n=4), atresia
esofagica en el 4.3% (n=1), fistula traqueoesofagica en 4.3% (n=1), malformaciones
del torax 6seo en el 4.3% (n=1), estenosis subglética en el 17.4% (n=4) y en un
paciente (4.7%) se encontr0 la presencia de quiste bronquial y blastoma
pleuropulmonar de manera conjunta. Concluyendo que el 26% (n=6) de todos los
pacientes no tenia ninguna comorbilidad agregada a la malformacion congénita
pulmonar diagnosticada.
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DISCUSION

Las malformaciones pulmonares congénitas comprenden un espectro de anomalias
del desarrollo del parénquima pulmonar, vias respiratorias y/o la vasculatura. Con
una incidencia que va en aumento, probablemente debido a la mejora de la técnica
ecografica en el cribado prenatal, como se documenté en 2 de los pacientes
estudiados, en quienes se detectaron hallazgos ultrasonograficos que hicieron
sospechar de una malformacion pulmonar congénita.

Los pacientes con malformaciones pulmonares congénitas pueden presentar
sintomas respiratorios al nacer o pueden permanecer asintomaticos por periodos
prolongados. En nuestro estudio, se observo que el 60% de los pacientes fueron
asintomaticos, iniciando su abordaje de estudio por la presencia de algun hallazgo
radiolégico de forma incidental, lo cual dificulta el obtener datos reales y
consistentes sobre la prevalencia de malformaciones pulmonares congénitas. Se
estima que el 10% de los casos de malformaciones congénitas pulmonares se
diagnostican al nacer, y un 14% después de los 15 afios de edad.?°

En nuestra poblacién estudiada, la paciente de mayor edad al diagnostico fue de
13 afios, lo cual muestra el amplio rango de edad de presentacion de esta patologia,
sin embargo, es consistente que la edad pediatrica contindia siendo el grupo etario
donde mas se diagnostican las malformaciones congénitas pulmonares.

Considerando las caracteristicas epidemiol6gicas de la poblacion estudiada, la edad
mas prevalente de diagndstico fue la etapa de lactante, con predominio en el sexo
femenino en un 52%, contrario a lo que se reporta la literatura, donde se menciona
mayor prevalencia en el sexo masculino en la mayoria de las malformaciones
pulmonares, como es el caso del secuestro pulmonar extralobar (80% de los casos
se diagnostican en hombres), la hipoplasia pulmonar (55% presente en sexo
masculino) y la malformaciéon congénita de la via aérea (sobre todo el tipo IlI)
también predominante en hombres.?°

Cuando el diagndstico de malformacién pulmonar se retrasa, los pacientes son mas
susceptibles a presentar complicaciones que pudiera comprometer la vida del
paciente, siendo las infecciones pulmonares lo mas descrito. En nuestra unidad se
identificd que el 41% de los pacientes presentaron datos de dificultad respiratoria y
el 30% tuvo datos de sobreinfeccidbn bacteriana, condiciones que mas
frecuentemente conllevan a iniciar un abordaje diagnostico.

En cuanto a la malformacion congénita de la via aérea, se considera la
malformacion pulmonar mas frecuente, con una incidencia actual de 1/2.500
nacidos vivos, previamente en el afio 2001 se reportaba una incidencia de 1/25.000
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nacidos vivos, lo cual se explica por la mejora en el cribado prenatal.’? De acuerdo
con la literatura, se reporta que esta malformacion representa el 25% de todas las
malformaciones pulmonares.?! Realizando una analogia con los datos obtenidos en
nuestra unidad, también fue la malformacién congénita pulmonar mas prevalente,
representando el 22% de todos los pacientes estudiados, lo cual indica una discreta
menor prevalencia a la reportada en la literatura, pero continta encabezando la lista
de las malformaciones pulmonares mas frecuentes.

Se cuenta con el antecedente de un trabajo realizado en el hospital de pediatria de
CMNS XXI en el afilo 2016, con objetivo de conocer la concordancia entre el
diagnoéstico prequirdargico y diagnostico histopatologico de las malformaciones
congénitas pulmonares, del afio 2005 al 2015, donde se reporta concordancia
prequirirgica y anatomopatologica (Kappa) de 0.53. El 51.3% (n=20) fueron
masculinos y el 48.7% (n=19) mujeres, con una mediana de edad al diagnéstico de
5 meses (minimo 1 dia y maximo 14 afios). Encontrdndose 4 pacientes con mas de
1 malformacion pulmonar, siendo asi un total de 43 malformaciones encontradas,
de las cuales, la malformacion congénita de la via area también fue la mas
prevalente en un 72%, siendo el tipo 2 la mas frecuente (44%), seguido del
secuestro pulmonar (14%) y en tercer lugar el quiste broncogénico y la
hiperinsuflacién lobar congénita, ambos en un 7%. También se document6 que el
41% (n=16) de los pacientes tenian datos de sobreinfeccion bacteriana. Con lo que
podemos observar que la malformacién pulmonar mas frecuente en nuestra unidad
continda siendo la misma, guardando similitud la mediana de edad al diagndstico y
el porcentaje de pacientes con sobreinfeccion bacteriana.

Por otra parte, estd bien documentado que las lesiones quisticas tienen mayor
asociacion con la presencia de blastoma pleuropulmonar. Recientemente, un grupo
de autores estudioé 129 casos en Toronto, Canada, con malformaciones congénitas
pulmonares y encontré que la incidencia de blastoma pleuropulmonar entre los 54
pacientes sometidos a cirugia fue del 4%. Aunque estos tumores son raros, mas del
8% estan asociados con la malformacién congénita de la via aérea.?®

En nuestro centro no se detectaron pacientes con blastoma pleuropulmonar y
malformacion congénita de la via aérea, pero si se encontrg la presencia de quiste
bronquial y blastoma pleuropulmonar de manera conjunta en un paciente. Siendo
importante mencionar, que las lesiones quisticas se consideran radiol6gicamente
indistinguibles del blastoma pleuropulmonar, por lo que un abordaje preciso y el
estudio histopatologico son imprescindible en estos casos.

De acuerdo a la literatura , en el 2003, Langston observé que una gran cantidad de
malformaciones pulmonares congénitas son lesiones hibridas, compuestas
patolégicamente de dos lesiones coexistentes, y propuso asi la teoria de que las
malformaciones pulmonares congénitas comparten un origen embriolégico
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comin'?, lo cual sustenta que solo el 26% de los pacientes estudiados en nuestra
unidad no tenian ninguna comorbilidad asociada y que si se documenté la existencia
de méas de una malformacion pulmonar en un mismo paciente, como fue la
hipoplasia pulmonar mas estenosis bronquial en el 8.6%.

En apoyo adicional a la teoria de que las malformaciones pulmonares comparten un
origen embriolégico comun, Riedlinger et al., realiz6 un estudio en el Children's
Hospital de Boston en el 2006, incluyendo 47 pacientes con lesiones pulmonares
congénitas, y encontré que la atresia bronquial estaba presente en todas las
lesiones caracterizadas preoperatoriamente como secuestro broncopulmonar, asi
como en el 70% de las lesiones caracterizadas preoperatoriamente como
malformacion congénita de la via aérea. Ademas de la presencia de malformacion
congénita de la via aérea en mas del 90% de los casos de secuestro
broncopulmonar.t?

El diagnostico imagenolégico de una malformacion congénita pulmonar puede ser
un desafio; sin embargo, el reconocimiento de varios patrones radiol6gicos
frecuentes puede ayudar al diagnéstico diferencial. Actualmente, se considera la
tomografia computarizada de térax como el estudio mas util para el diagnéstico de
malformaciones pulmonares congénitas en el periodo posnatal, mientras que la
ecografia obstétrica se considera un método excelente para diagnosticar
malformaciones pulmonares congénitas en el periodo prenatal.??

Los principales arquetipos radioldgicos descritos en la etapa posnatal incluyen (1)
pulmon hiperlacido, (2) quistes pulmonares, (3) opacidad focal y (4) radiografia
normal.’? En nuestro estudio decidimos tomar estas lesiones radiolégicas como
referencia, puesto que se mencionan en varias literaturas, ademas de agregar otras
lesiones radiologicas frecuentes, para realizar un abordaje mas preciso y considerar
varios diagnésticos diferenciales. En cuanto hallazgos tomograficos, observamos
qgue el 39% de nuestros pacientes presento una imagen hiperdensa y el 22% una
lesion hipodensa.

Debido a las posibles complicaciones de las malformaciones pulmonares
congénitas (hemoptisis, hemotérax masivo, complicaciones cardiovasculares,
infecciones fungicas/bacterianas, tumores benignos o degeneracion maligna), el
tratamiento quirdrgico no debe retrasarse hasta la edad adulta?®, por lo cual cobra
relevancia el tiempo de diagnéstico para deteccién y tratamiento temprano.

Con este estudio pudimos observar, que el tiempo de diagndstico en los pacientes
estudiados, desde su primera evaluacién por un neumaélogo pediatra fue minimo de
2 dias y maximo de 156 dias, con una mediana de 21 dias y 3 evaluaciones,
llegando a otorgarse hasta 8 consultas en algunos pacientes. También se observo
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que el 91.3% de los pacientes requiri0 hospitalizarse, con una mediana de 2
hospitalizaciones y una estancia media de 10 dias en cada una de estas. Datos que
llama la atencion en una unidad de tercer nivel, en donde se cuenta con personal
capacitado para la deteccién oportuna de malformaciones congénitas pulmonares,
personal del servicio de cirugia de térax para determinar el abordaje quirurgico, asi
como estudios de gabinete que en otras unidades son de dificil acceso; lo cual se
explica por el tiempo prolongado entre citas de consulta externa, asi como la alta
demanda de estudios de gabinete en la unidad.

Finalmente, la mayoria de los autores recomiendan como tratamiento, la reseccion
de la lesion de manera individualizada, en el momento del diagnostico, siendo la
lobectomia el procedimiento mas recomendado y con excelentes resultados a largo
plazo. Actualmente existe una tendencia a realizar resecciones pulmonares
minimamente invasivas mediante toracoscopia videoasistida porque estos
procedimientos producen menos dolor postoperatorio y una recuperacion mas
temprana, ademas de buenos resultados estéticos. También existe una propension
a recomendar dichos procedimientos a edades cada vez mas tempranas, es decir,
en el periodo posnatal inmediato para casos criticos o cerca de los 3 meses de edad
para pacientes estables.?®?? Por lo que reiteramos que, debido a las posibles
complicaciones de las malformaciones pulmonares congénitas, el tratamiento
quirdrgico no debe retrasarse hasta la edad adulta.

Este estudio abre la pauta para la validacion y aplicacion futura de un algoritmo
clinico y radioldgico, el cual se realiz6 en nuestro servicio (incluido en el apartado
anexos) con base en literatura nacional e internacional, asi como las
manifestaciones clinicas y radioldgicas observadas en este trabajo, siguiendo el
método de Delphi, para encaminar al personal médico con poca pericia en el tema,
para iniciar el abordaje de los pacientes con malformaciones congénitas
pulmonares, asi como guiar al neumologo pediatra en la continuacién del abordaje
de estos pacientes, con la finalidad de evitar retrasos en el diagnéstico y tratamiento.
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CONCLUSIONES

Las malformaciones congénitas pulmonares son mas frecuentes en mujeres
en un 52%, con una mediana de 6 meses de edad al diagnéstico.

Los principales lugares de origen de los pacientes son Ciudad de México,
Veracruz y en tercer lugar Guerrero.

La malformacion congénita de la via aérea es la malformacion congénita
pulmonar mas frecuente en el centro y sureste de nuestro pais, seguido de
hipoplasia pulmonar y en tercer lugar el secuestro pulmonar.

El 60% de los pacientes con malformacion congénita pulmonar se mantiene
asintomaticos, mientras que el 41% presenta datos de dificultad respiratoria
y un 30% presenta datos de sobreinfeccion bacteriana.

La tomografia computarizada del térax oriento el diagnostico en el 87% de
los pacientes con malformacion congénita pulmonar y permitio la
confirmacién diagndstica en el 39% de los casos.

El servicio de neumologia pediatrica del Hospital de pediatria de CMN Siglo
XXI, realiza el abordaje de malformacién congénitas pulmonares en un
minimo de 2 dias y maximo de 156 dias, con una mediana de 21 dias.

Dentro de las comorbilidades no pulmonares, agregadas a la malformacién
congénita pulmonar, el reflujo gastroesofagico y la alteracién en la mecénica
de la deglucion es lo mas frecuente en nuestra unidad, seguido por las
cardiopatias congénitas.

En cuanto a la presencia de una segunda malformacién pulmonar agregada
(en un mismo paciente), la estenosis bronquial fue lo mas prevalente.
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ANEXOS

Hoja de recoleccion de datos
Fecha de recolecciéon de datos:

Numero de folio:

Datos personales Datos bioquimicos al diagnéstico
Edad al Leucocitos PCR
diagndstico Neutrdfilos VSG
Sexo Linfocitos Procalcitonina
Origen Eosindfilos Na
Antecedentes de importancia Hemoglobina K
Familiares de Si/No VCM Ca
primer grado con | ¢Cuédl? CMH Creatinina
malformacion Hematocrito Urea
pulmonar Plaquetas Glucosa
Gesta Gasometria | Acidosis metabdlica Normoxemia | Normocarbia
Peso al Alcalosis metabdlica Hipoxemia Hipocarbia
nacimiento Acidosis respiratoria Hiperoxemia | Hipercarbia
Talla al Alcalosis respiratoria
nacimiento Equilibrio acido base
Peso Talla Sp0O2 Oxigeno
suplementario
Sintomas referidos Tos (SI/No) Rinorrea (Si/No) Fiebre (Si/No) Dificultad respiratoria (Si/No)
Irritabilidad (Si/No) Sibilancias (Si/No) Hiporexia (Si/No) Alteraciones cutaneas (Si/No)
Infeccidn respiratoria agregada (Si / No) ¢Cual?
Malformaciones asociadas (Si_ / No) ¢, Cudl?

Datos radiolégicos

Previo a su diagnéstico

Hallazgos radiolégicos Hallazgos tomograficos Estudios
radiol6gicos
realizados

Diafragmas | Forma convencional (Si/No) Diafragmas | Forma convencional (Si/No) Se realizo
broncoscopia
Traquea | Deformidades (Si/No) Traquea Deformidades (Si/No) Consultas
Desplazamientos (Si/No) Desplazamientos (Si/No) recibidas
Bronquios | Cambios en el diametro Bronquios | Cambios en el didmetro Dias de
(Si/No) (Si/No) hospitalizacion
Bronquio accesorio (Si/No) Bronquio accesorio (Si/No) para su
diagndstico
Parénquima | 1. Iméagenes radiolGcidas Parénquima | 1. Iméagenes hiperdensas Ndmero de
pulmonar (Si/No) pulmonar (Si/No) hospitalizaciones

Raadiopacidades (Si/No)
Sobredistension (Si/No)
Disminucion de volumen
pulmonar (Si/No)
Derrame (Si/No)
Neumotdrax (Si/No)
Patrén alveolar (Si/No)
Patrén intersticial (Si/No)

PownN

©ONowu

2. Hipodensidad (Si/No)

3. Sobredistension (Si/No)  [“tiempo de

4. Disminucion de volumen | giagndstico
pulmonar (Si/No)

5. Derrame (Si/No) -

6. Neumotdrax (Si/No) Estudios

7. Patrén alveolar (Si/No) radiol6gicos

8. Patrén intersticial (Si/No) | réalizados

Estudio de imagen con el que se realiz6 el diagnéstico

Hallazgo radiolégico que levanto la sospecha diagnostica
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Actividad

Fecha de realizacion

Agosto 2022

Septiembre

2022
Octubre 2022

Noviembre

2022

Diciembre

2022
Enero 2023

Febrero 2023
Marzo 2023
Abril 2021

Mayo 2021

Junio 2023

Julio 2023

Agosto 2023

Septiembre

2023
Octubre 2023

Elaboracién de protocolo

Envid al comité de ética
e Investigacion

Aprobacién por el comité
de ética

Aprobacién por el comité
de investigacién

Inclusién de pacientes

Revisidn de archivo
clinico y radiolégico

Recoleccién de datos y
analisis estadistico

Descripcion de
resultados

Redaccidn de la
discusién y conclusién
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Algoritmo clinico-radiologico para diagndstico de malformaciones pulmonares

Sospecha por antecedentes prenatales y/o datos clinicos al nacimiento |

Radiografia PA y lateral de térax

|

Radiografia normal

éPresenta alguno de los siguientes hallazgos radiolégicos?

Vigilancia cinica y solicitar
nuevo estudio de imagen si
presenta cambio clinico

Disminucion de volumen
pulmonar, radiopacidad en
hemitdérax afectado, aumento
de la radiolucidez del
hemitérax no afectado

TAC contrastada de térax I

Disminucion del volumen
pulmonar, desplazamiento
mediastinico hacia el
pulmén afectado,
sobredistension pulmonar
en hemitérax sano.

[No —
vigilancia |

| Si |
Broncoscopia \ Gammagrama
| ventilatorio
: erfusorio
Ausencia LI—
de carina :

principal

|y perfusion

Agenesia ) )
pulmonar Aplasia o
hipoplasia

pulmonar

Disminucion
de ventilacion

Radiolucidez Mdiltiples
Unica de imagenes
pared radiolucidas
radiopaca con pared
definida radiopaca

L

TAC
contrastada de
torax

Conglomerado de
quistes llenos de
gas o gran quiste
de liquido y
desplazamiento
mediastinal
contralateral
|
Malformacion
congénita de la
via aérea

Multiples
imagenes de
aspecto quistico
habitualmente en
I6bulo inferior
izquierdo, con o

Radiolucidez
localizada sin pared
visible, disminucién

de la densidad del
parénquima
pulmonar. Con o sin

Radiolucidez o
radiopacidad
ovalada,
delimitada, de
pared delgada,
en mediastino o
parénquima
pulmonar, con o
sin nivel
hidroaéreo

Pulmén de menor volumen
o normal, masas o nodulos
radiopacos, homogeneos
redondos, ovalados o
festoneados.

‘ Angiotomografia ‘

desplazamiento sin d.atos de
mediastinal hacia el sobreinfeccion
lado contralateral — -
TAC de toérax
I contrastada
TAC simple |
de térax Masa sélida

homogénea o
heterogénea con/sin
quistes y niveles
hidroaéreos,
hiperdensidad de

Lébulo
hiperlucido o
sobredistension

Iocallzadg, bordes espiculados,
Hieeolyain arteria sistémica puede
adya(.‘:en.t(’a ¥ o no identificarse.
desviacion I

mediastinica Angiotomografia ‘
contralateral. |

Vaso andmalo a
Broncoscopia

expensas de aorta
(habitualmente),
sistema acigos,

TAC de
térax
contrastada

Macroquiste
aislado en
parénquima

Enfisema hemiécigos junto con
lobar una lesion posterobasal
congénito

Secuestro pulmonar

49

o mediastino

Quiste
broncogénico

Pulmén de Imagén
menor volumen, lobulada,no
vena pulmonar calcificada,

aberrante que arterias de
discurre hacia la alimentacion y
vena cava venas de
inferior drenaje. Mas
| frecuentes en los
Gammagrama I6bulo medio,
ventilarorio inferioresy en la
perfusorio periferia del
con flujo pulmoén
pulmonar
disminide Malformacién
I vascular

Jlilieinstiol Fistula arterio-
pulmoén hipogénico —

o de Halasz

(sindrome de

cimitarra)



