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RBSUllDI 

Con objeto de identificar la frecuencia 
aproximada de las malformaciones congénitas 
Pulmonares, en un periodo de 10 aftas, se 
revisaron los archivos del servicio de Patologla, 
as! como de los expedientes cl1nicos y 
radiológicos del Hospiital Infantil de México, 
se obtienen los casos de malformaciones 
congénitas pulmonares. 

Se identificaron 24 casos, que se agruparon de la 
siguiente manera: quistes broncogénicos (34\), 
malformación adenomastoidea qu1stica congénita 
(30%), agenesia e hipoplasia pulmonar (26\), 
enfisema lobar infantil (7%), malformación 
vascular pulmonar (3%). 

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

La primera descripción de cambios qufsticos en el pulmón apareció en 

1634 (1) cuando Luis Nuñez describió n una niña de 3 años de edad que m_!!. 

rió de "Quartan Crónico" y en la autopsia tenía una membrana llena de m!_ 

terial purulento en lugar de pulmón. Bartholinus (1) quien revisó los h!!, 

llazgos de este caso pensó que ésto fuera un artefacto post mortem y que 

Fontanos (1) en 1639 es a qu1en se le debe de dar realmente el crédito 

por su reporte inicial de enfermedad congénita del pulmón. 

Su paciente un niño de 4 años murió de marasmo y la autopsia reveló que 

los pulmones estaban reemplazados por una pequeña vejiga llena con una -

substancia membranosa y rodeada de pequeñas vénulas que teniendo su ori

gen en la tráquea parecfa llevar enfriamiento al corazón. 

El reporte de Heyer 1 s en 1859 (1) fue el primero de varios que apareció 

en la literatura europea. en los Eatado6 Unidos Pappenheimer (1) descri

bió el primer caso en 1912 y se refirió al reporte europeo. Kockert re

portó el segundo caso en 1919 y mencionó algunas de las teorías europeas 

de la patogenia. 

Koontz en 1925 revisó la literatura existente y enC'ontró 108. casos (1). 

Se ha tratado de clasificarlos en varias ocasiones en sintomáticos 

asintom5ticos, Brunner (2), como derlv.1dos del espado .-iéreo, linfáticos 

o elementos pleurales. Hoffat (2) 1960, congénitos o a<lquJridos con mú! 

tiples subclasificaciones (Spencer, 1962) (2), múltiples o solitarios, -

Potter, 1061 (2). 

En cuanto a su etiología tenemos algunos reportes de autores como Catfey 

1953 (2), que señala la rareza de 101:> quistes con!(énltos pulmonareli, él 

report6 lJ casos demostrados antes de la edad de los 6 meses y los si- -

gu16 radiológicamente, la posterior desaparición dl! los quistes en 8 ni

ñoe sugieren que los quistes no fueran el resultado de una malformación 

congénita pero que representaba neumatocelcs adquiridos, además efectuó 

una serie de radiograf!as de tórax en 500 recién nacidos al azar no en-

centrando imágenes sugestivas de cavidades pulmonares, 
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En un pcrfodo de 22 años encontró sólo un quiste pulmonar en un mortinato 

y ninguno en neonatos en el Bables Hospital in New York Caffey por lo ta!!. 

to retó la creencia que quistes en el pulmón de lactantes menores fueran 

siempre de origen congénito. 

En algunos casos es muy dif{cil decir si un quiste que es primero visto -

después del perfodo de recién nacido es congénito o adquirido. El hallaz

go histológico de un revestimiento de epitelio columnar ciliado ha sido -

citado como evidencia de un origen congénito del quiste. 

De cualquier manera los estudios de Pryce 1948 (2) • ponen duda a esto, él 

encontró cavidades cubiertas por epitelio columnar ciliado en 2 pacientes 

cuyos pulmones hab{an mostrarlo una imngen radiológica normal. 

Conways 1951, sugiere que su etiología es obvia cuando los quistes son e!! 

contrados en mortinato:J o en recién nncidos durante lA~ primeras horas pe 

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

Las grandes series de casos han sido reportadas de clfnlcns quirúrgicas -

dado que la resección ha sido una forma común de tratamiento. La corta -

edad no ha sido un factor limitan te para el procedimiento quirúrgico ya -

que Gross en 1964 y Belanger 1964 (1) efectuaron resecciones pulmonares -

en rccien nacidos de 27 d!nn con buenos reirnltAdos, las indicaciones en -

ambos fue compromiso respiratorio producido por U\ia leBión (]UÍtitica expa!! 

diente en ambos casos, el epitelio linear recubría la periferia quística. 

Varios cambios en el funcionamiento pulmonar fueron documentados preoper!. 

'toriamente en varios pacientes por Capel y Belcher (1), mostrando mejoría 

en las pruebas hechas en el postoperatorio. 

En cuento a la imagen radiológica podemos decir que la mayor!a de loa au

tores estan de acuerdo en que se observa una estructura circunscrita bien 

defini:!n con aire o líquido en su interior generalmente redonda vista en -

el mediastino o en el parénquimaª 

En algunas ocasiones se ha asociado con bronquiectasias o anormalidades -

de la arteria pulmonar Spencer ( 1), la lesión no es familiar ni tiene 
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predominancia por un sexo. La posibilidad de predisposic16n racial o •! 
nológica fue propuesta por el trabajo de Hinds (1) • quien reportó una a! 

ta incidencia de casos de bronquiectasias qu!sticas y saculares en los -

Maori comparados con Europeos y Neozelandeses 1 otra peculiar alta fre- -

cuencia de cambios quísticos en el pulmón ha sido vista en Israel espe-

cialmente en la población de Yemen e Iraq, por lo que Baum (1) sugiere -

una asociación étnica. 

En cuanto a la Malformación Adenomatoidea Qufstica Congénita podemos de

cir que este es el padecimiento que tiene poco tiempo de ser descrito -

por primera vez siendo Ch'in y Tang en 1949 quienes lo describieron, pr!_ 

viamente a estos autores la malformación se inclu{a bajo el término gen!. 

ral de "Enfermedad Qufstica del pulmónº. 

Casos probableR de Malformación adenomatoiden Qu!stica del Pulmón 

(HAQP) fueron descritos dende 1859 cuando Meyer (J) Jescribió un quiste 

del pulmón derecho en un feto de 6 meses de vida. La delgada pared del 

quiste que era casi del tnmnño de una nuez que se propaga al parénquima 

pulmonar cerca de la ra{z del pulmón por ~lo que la mayor{a de los casos 

compromete la periferia del mismo. Zipkin en 1907 (1) describió quietes 

en el pulmón inferior izq1..&ierdo de un feto de 1800 gramos con fibras mu!!. 

cnl11rpq P"lrri"rt~q y c~luln~ nd'. e::-::o C:ltrJctur."l<> gl.;.nJul.Jrc:b t!JJllt!lld.leu. 

Hasta 1978 habían sido descritos 142 casos que encajaban en la definición 

de MAQC. La mayoría de estos casos. 108 de IJB, en cuyas edades fueron 

reportndas,fueron rccicn nil.cidos menores de un mes de edad incluyendo en 

•las primeras horas del d{a sin emhargo. existen reportes de MAQC en pa-

cicntcs de 35 y 2!. años. pero be refiere que sólo en 101 de los casos -

van a ser reportados después del año. 

Se encontró además que los hombres tienen una ligera predominancia, 71 -

masculinos 57 femeninos, sin embargo, no parece haber una predominancia 

racial, la malformación se observó igualmente en prematuros y de término 

51:46 

La resección quirúrgica del segmt!nto involucrado ha sido descrita en 73 
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caeos con 63 sobrevivientes, este malformación ha sido descrita con igual 

frecuencia en ambos pulmones, por lo que se debe considerar que es una l.! 

sión unUaterRl, en los reportes existentes se dice que se ha visto afec

tado un solo 16bulo (56%) pero un 10% se he visto compromct ido en ambos -

lados. Otro dato clfnico que se menciona es la presencia de anasarca de_!! 

crita desde la primera ocasión por Ch 1 ln y Tang (3) 9 de 11 casos, pero -

solamente se ha asociado a 7 casos adicionales de MAQC. 

La HAQC se he reportado aunada a otro tipo de malformaciones en 25 casos 

en especial relacionándose máe al tipo 11 de Stocker (4). 

En cuanto a la Agenesia e Hipoplasia pulmonar podremos mencionar que el -

término aplaste o agenesia se aplica a la ausencia o casi ausencia de cr_! 

cimiento de una estructura mientras que hipoplaaia está reservada para -

aquella condición de falta de desarrollo, desafortunadamente estos térmi

nos no pueden ser aplicados en un sentido patológico estricto co,mo en el 

caeo de la hipoplasia del pulm5n, la cual es en algunos casos una secuela 

de agenesia parcial. 

Los defectos de desarrollo del pulmón y los vasos pulmonares fueron en un 

principio de interés anatómico y embriológico. pero con el advenimiento -

de estudios como la broncograf!a, angiograf!a y el estudio miis amplio de 

las pruebas de función resriratortn muchas de estas malformaciones pueden 

eer diagnosticadas en vivo (5). 

Con base a la publicación de Oyamada, Gasul y Holinger en 1953 en la que 

analizan los hallazgos de 109 casos de los cuales la lesión se encontró -

en 50 casos del lado derecho y 56 del lado izquierdo indicando que no hay 

predominio. Schaffer 1966 (5) menciona en un análisis estadístico de C!!. 

sos de agenesia pulmonar que cuando el lado afectado es el derecho lleva 

peor pronóstico que siendo ésta del lado izquierdo, sugiriendo que esto -

puede ser debido e una mayor rotación del corazón y su contenido mcdiast.! 

nal con mayor dlstorción de loe vasoi> sanguíneos, tráquea y bronquios. 

La ageneeia pulmonar se ha reconocido con un incremento de frecuencia, 

anterior a 1942, sólo 3 casos han sido diagnosticados correctamente ante 

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



- s -

atelectasias, algunos de estos casos se han visto asociados a malfonnaci_2, 

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

Del Enfisema Lobar Congénito podemos decir que a pesar de que fueron des

critas sus carac.ter!sticas clínicas por Nelson en 1932 y las patológicas 

por Overstreet (7) en 1939 no fue sino hasta 1943 que Gross y Lewis (7) 

trataron un paciente con enfisema lobar del lóbulo su¡>erior derecho c-on -

Ex!to, en 1i6i Hurray (3) revisó reportes de 166 eneas con enfisema lobar 

congénito, posteriormente Stocker recopila 132 casos adicionales (3) men-

cionando además que un comprendimiento completo del Enfisema tobar Infan

til (ELI) no ha sido posible, la gran cantidad de nombres que se le han -

dado a este problema es una prueba de ésto; lobar enfisema infantil, cnf!. 

sema de la niñt~z, enfisema de la lactancia. enfisema lobar de lactantes. 

broncomalacia segmenta! congénita y enfisema lobar congénito segmentado, 

en cuanto a su frecuencia podemos decir que en grandes series se reportan 

aproximadamente un caso por año y que frecuentemente vienen acompañadas -

de malformaciones un 42% aproximndamente (3), de estas las cardiovasculn

res son defecto ventricular septal o docto arterioso persistente, la ano

mal{a de la parrilla costal fue la lesión no cardíaca más frecuentemente 

afectada. 

El ELI afecta lactantes menores 1 el 44% tiene Un.'I presentación de lo!::i srn 
tomas en los primeros meses de vida y el 81% dentro de los primeros m!_ 

ses, siendo el reporte del de mayor edad a los 8 años. (3). 

Este padecimiento es frecuentemente mal dia.gnost !cado aun en nuestros 

tiempos de tecnolos!.:i coderna, ya que e1 EL! puede presentarse en difere!! 

tes formas bien sea como una emergcncJa en el neonato o como infecciones 

recurrentes en el preescolar. 

La fístula Arter!ovenosa pulmonar, la mitad de los casos reportados han -

sido relacionados con hemangiomas de la piel. Kafka 1961 (2). 

La malformación Arteriovenosa es rara, no se han reportado grandes series 

el lactante descrito por Hall (2) presentaba insuficiencia respiratoria -

severa y un soplo sistólico continuo. motivo por el cual se le tomó una -
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radiografía de tórax la cual mostró una densidad mal definida en la base 

del pulmón, misma que probó ser una malformación vascular con la con la -

arteriografía, la resección del lóbulo resultó en la disminución de los 

síntomas. 

DRFINICIO!l: 

Quietes Broncogénicos: Son probablemente el resultado de un crecimiento 

.1n5malo d~l intestino en la región de la unión larlngotraqueal, estan -

delineados por epitelio respiratorio ciliado y frecuentemente poseen ca! 

tUago en su paredes, estos quistes no se comunican con el árbol traque~ 

bronquial, pero son encontrados en el mediastino cerca del hilio del pu! 

món, de los bronquios mayores o adyacentes a la musculatura. Estos va-

r!an en tamaño desde pocos milfmetros a varios centímetros de diámetro y 

producen s!ntomas por compresión del lumen del esófago o uno de los bro!! 

quios mayores, los quistes bronquiogénicos también pueden ser encontra-

dos en la piel y tejido subcutáneo de la pared anterior del tórax o rar!. 

mente en el área de la escápula. Quist~s similares derivados del epite

lio bronquial pueden ser encontrados dentro del parénquima pulmonar, ya 

sea bien solos o como un agregado de quistes que ocupan todo el pulmón o 

un lóbulo, Ramsay y Byron (8) mencionan que estos quistes son probable

t::entc tlcb!d.:..:o a 011.:c atresia toca! en el desarrollo de] árbol bronquial. 

Microscópicamente la pared de dichos quistes semeja aquella de los bron

quios mayoreE> estando cubiertos de epitelio pseudoestratificado columnar 

con una pared muscular que a veces semeja cartflngo. 

Estos quisteR PRtsm distendido!> por i:.~c1eciones mucosas de las glándulas 

subepiteliales. Si los quistes se infectan el contenido va a ser puru-

lento. 

Halfonnación Adenomatoidea Qufstica Congénita. Es una lesión unilateral 

hamartomatosa que es usualmente sintomática en los primeros d{as de vida, 

que se presenta como una emergencia, existen tipos morfológicos que se 

pueden relacionar clínica y patológicamente. 
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Se dice que ocurre por igual en prematuros y red.en nacidos a término, 

se reportan por igual en el lado derecho que el izquierdo, se ha visto 

asociada a anasarca y otro tipo de malformaciones congénitas, el su- -

plemento arterial y el drenaje venoso es usualmente por la arteria pu! 

manar normal y la vena del lóbulo involucrado. Se dice que esta pato

logía representa un 25% de las malformaciones pulmonares. 

Enfisema Lobar Infantil. Se caracteriza por sobredistensión y atrapa

miento de aire en el lóbulo afectado, compresión concomitante del teJ!. 

do pulmonar restante, desplazamiento del mediílstino por herntación del 

lóbulo enfieematoso a través del mediastino anterior dentro del tórax 

opuesto. F.1 enfisema lobar infantil usualmente involucra un lóbulo, -

pero es fácil que abarque más de uno (7). 

Las características histológicas incluyen sobredistensión del alveolo, 

cart!lago bronquial defectuoso y un incremento en la fibrosis alveolar 

(3). 

Agenesia e Hipoplasia Pulmonar. El término agenesia de un órgano se -

aplica a la ausencia o casi completa ausencia de crecimiento de una e! 

lcuc.:lura, mlentras que h1poplasia es reservada para la condición en la 

cual existe falta de desarrollo. ílesnfortunad.'lmcnte cstoa términos no 

pueden ser aplicados en un sentido patológico estricto debido a que h.! 

poplasia del pulmón es frecuentemente unól secuela de agenesia parcial. 

La hipoplasia pulmonar puede ser causada por condiciones que limitan -

la cantidad de espacio disponible para el desarrollo del pulmón como -

son hernia diafragmática, hipertrofia cardíaca idiuplítJca e hidramnios 

severo, as! como otros padecimientos que alteren ln forma de la caja -

torácica (9). 

La Ffstula Arteriovenosa Pulmonar es una entidad sumamente rara en la 

cual la cianosis es el signo cardinal, las comunicaciones anormales e!! 

tre arterias y venas pulmonares pueden ser sola!! o múltiples en algunos 

casos en que se afecta sólo un lóbulo, la intervención quirúrgica da 

buenos resultados (2). 
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JUSTIFICACION: 

El presente trabajo se realiza con el fin de obtener la frecuencia -

aproximada de las Malformaciones Congénitas Pulmonares en el Hospital 

Infantil de México. 

OBJETIVOS: 

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

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

Revisión de bibliograf!a y comparación de la incidencia con la liter_! 

tura mundial. 

MATERIA!. Y METODOS: 

Se revisaron los archivos del servicio de Patolog!a del Hospital In-

fantil de México, as{ como el expediente cl!nico y radiológico del 

mismo Hospital. De los reportes de pa'tologfa quirúrgica, en total -

11775 y de los postmortem, en total 1793. Se obtuvieron 24 casos de 

Malformaciones Pulmonares en el período de tiempo comprendido Pntr~ -

1974 y 1984. 

Se revisaron los protocolos de autopsia, las laminillas y material Í!!_ 

tográfico, se procedió 11 reclasificar dichas mal formaciones de acuer

do a las clasificaciones propuest;is por Stocker y Spencer. 
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CLASIFICACION: 

1. Quietes Broncogénicos 

a) Tipo Central 

b) Tipo Periférico 

U. Malformación Adenomatoidea Quística Congénita 

Tipo 

Tipo lI 

Tipo III 

IIL Agenesia e Hipoplasia Pulmonar 

a) Agenesia Completa Bilateral 

b) Agenesia Unilateral 

e) Agenesia lobar y otras formas menores de anormalidades 

congénitas. 

La Hipoplasia Pultnonar no tiene subclasificaclones 

IV. Enfisema Lobar Infantil 

V. Malformación Vascular Pulmonar 

a) Anormalidades Congénitas de la Arteria Pulmonar 

b) Anormalidades Congénitas de la Vena Pulmonar 
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CLASIF!CACION ACTUAL EN LA QUE SE BASA EL PRESENTE ESTUDIO 

l. Quistes Droncogénicos, utilizaremos la clasificac16n que refiere 

Spenccr (9) • quien los divide en: 

e) Tipo Central 

b) Tipo Periférico 

Los quiRtes centrnles siendo derivados de grandes bronqulos muestran una 

imagen similar n la estructura a la cual se etectuó la dt:rlvac.!.Sn, la s~ 

perficie interna estií cubierta por epitelio respiratorio pseudoestratif! 

cado e incluye glándulas mucosas, el resto de la pared consiste en ple-

cae de cartílago, un poco de tejido muscular y una abundancia de fibras 

elásticas. 

El contenido es mucoso a menos que esté comunicado con el bronquio o que 

estuviera infectado. 

Quistes de estructura similar pueden aparecer de la parte baja de la tr,! 

quea o bronquio principal. 

Con respecto a los quistes periféricos éstos representan una alteración 

en los estadios tard{os del desnrrollo fetal, los quistes pueden o no -

comunicarse con el bronquio padre, estando revesc.l<lu!> vor c¡;.!tc!it:' t:i- -

liar o no c111ado colmnnar y usualmente no contienen glándulas mucosas. 

Las paredes pueden raramente contener unas pocas placas irregulares de -

cart1'.lago, mucho tejido elástico y escasas fibras musculares. 
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II. MALFORMAC!ON ADENOMATOlDEA QUISTlCA CONGENITA. 

Este tipo de malformación será clasificado según Stocker (3) en tres 

tipos: 

Tipo 1. La lesión está caracterizada por grandes quistes múltiples u -

ocasionalmente un gran quiste predominante con pequeños quistes rodeando 

a la estructura principal. Los quistes pueden medir 10 cms. de dilÍmetro 

el tipo I puede ocupar una porción de lóbulo o más de un lóbulo igual -

que los tres tipos, es unilateral. 

Comunicación entre los quistes y el árbol bronquial puede ser demostrada 

una membrana brillante y estructuras vasculareti pueden ser vistas a tra

vés de la membrana, los quistes pueden estar llenos de aire o aire y lí

quido. 

Microscópicamente los grandes quistes están revestidos por epitelio ci

liado columnar a epitelio ciliado pseudoestratificado alto sobre una ca

pa fibromuscular de aproximadamente 300 micras. 

Dependiendo en la distensión de estos grandes quistes el epitelio puede 

ser plano o mostrar proyecciones polipoides dentro del lumen. Tejido -

elástico en cantidadl.!s mayores a lo normal pueden ser vistas abajo del -

epitelio a través de la lesión. Quistes con un recubrimiento normal al

veolar esparcidos a través de la lesión. éstos semejan duetos alveolares 

pero son de 2 a 10 vecet:1 mayore1:1 que el tamaiio esperado. 

Estas estructuras seme.1antes a alveolos asf como ahrnnos se~mentog del -

epitelio de grandes quistes contienen células productoras de moco. Es-

tas células mucogénlcas puden ser encontradas en aproximadamente un ter

cio del tipo I, pero no son vistas en las lesiones del tipo II y III. 

También limitadas al tipo I de lesión son pequeñas zonas de cartílago en 

la pared de los grandes quiste en el área de comunicación al árbol bron

quial. Estas porciones de cartflago son diferentes al tipo normal de -

cartílago bronquial. 

Tipo II. Este tipo se caracteriza por estar compuesto de quistes múlti

ples separados, que raramente exceden 1.2 cms. de diámetro.. El quiste -
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se comunica con el árbol bronquial y consecuentemente contienen aire en 

lactantes que han respirado por cualquier período de tiempo. 

Los quistes estan cubiertos por una membrana que puede ser lisa o rugosa 

y que pude dificultar para distinguir las estructuras bronquiales nOnn,!! 

lee de las anormales. El tata¡ de la lesión puede ocupar un diámetro m!, 

nor a l cm. un lóbulo o todo *""1 pulmón. 

Microscópicamente los quistes de igual distribución semejan bronquiolos 

terminales, y ocasionalmente sólo su desproporciona! incremento en núme

ro sirve para diferenciar éstou de los bronquiolos del pulmón normal. 

Los quistes estan cubiertos por epitelio ciliado coluumar a cuboidal cu

briendo la fibra muscular que raramente excede el grosor de 100 micras, 

un incremento de tejido elástico está también presente por debajo del -

epitelio. Cartílago o células secretoras de moco no estan presentes en 

el tipo II. Los quistes que semejan bronquiolos se comunican con estru~ 

turas que semejan bronquiolos distendidos respiratorios, conductores al

veolares y alveolos. 

Tipo III. Este tipo de lesión es una masa voluminosa que dado su tamaño, 

produce un cambio mediastinal en to<loti luto e.aso:;, l:l ~'Jf!~rfide el corte 

del pulmón involucrado que es usualmente un lóbulo completo o todos los 

lóbulos, que raramente muestran quistes mayores de 0.5 eme. de diámetro. 

Hicroacópicamente los quistes separados simétricamente est5n recubiertos 

por epitelio cuboidal ciliado doblado intrínsecamente, una capa delgada 

de tejido flbromusculnr alrededor de algunos quli;t~s rara;:;entc excede -

las SO micras. Tejido elástico es esca1:i0, difuso a trnvés de la lesión. 

Cartílago y célulaD mucosas no existen. Los quistes mayores que semejan 

bronquiolos en tamaño y distribución se comunican con estructuras de ta

maño intermedio que semejan bronquiolos respiratorios cubiertos por epi

telio cuboidnL Estos a su vez se ramifican en estructuras semejantes a 

alveolos cubiertas por células cuboidales simples. Las únicas estructu

ras en la lesión que no se encuentran cubiertas por epitelio column.ar -

son vasos, y en ln periferia alveolos de apariencia normal. Las estruc

turaR cubiertas por epitelio estan rodeadas de tejido mescnquimatoso -

suelto. 
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El patr6n de células cubotdales setneja el estado gestadonal canalicular 

de desarrollo intrauterino (16 a 20 semanas de geatación) ~ 

Secciones de porciones no tnvolucradns del pulmón muestran una edad ges

tacional normnl. 

111. AGENESIA E lllPOPLASlA PU~MONAR, 

En este grupo también usa remo-- el concepto que da Spenccr (9): 

a) Agenesia Completa Bilateral 

b) Agenesia Unilateral 

e) Agenesia Lohar 'I otras formris menores de nnor:aalidades 
congénitas. 

El grupo B a su vez se subdivide en tres formas que fueron sugeridas en 

primera instancia por Scneider (9) 

l. En la cual ex!ste una ausencia complet.i de bronquio, tejido alve.2. 

lar y su irrigación sanguínea, 

IL En la cual un bronquio rudimentario proviene de la tráquea sin e~ 

jido pulmonar que abarque su punta-

111. En la c;uc un pobremente desarrollado bronquio principal está re-

vestido de una ma~a de tejido pulmonar dHOr.40.:?l. 

IV. ENFISEMA LOBAR INFANTIL. 

Dado que no ex is té una clnsif icación de enfisema lobar infantil mencio

naremos algun.is de ~uA cnrncter!sticns patológicas, el involucramiento 

de un lóbulo es frecuente. lóbulo superior izqui~nlo el SO'%, lóbulo me

dio derecho 24%. y lóbulos superiorés derechos 18I, nfección del lóbulo 

inferior fue poco común, caracter!stic.1mente el lóbulo afectado estaba 

sobredistendtdo y a la excisión del mismo no se desinfló. 

Hlcroscópicatuente el alveolo -aparec{a distendido, otros cambios alveo

lares e intersticiales son m{nimos. 
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RESULTADOS. 

Grupo l. QUISTES BRONCOGENICOS. 

Se obtuvieron 8 casos que correspondían a quistes broncogénicos, que de 

acuerdo a la clasificación de Spencer (9), podíamos agruparlos en Cen-

trn1es J casos, Periféricos 4 casos, el restante correspondió a un qui! 

te que se manifestó como tumor intrnmedular 1::u11 un S!ndrc:.e de compre-

sión medular a nivel de TS-1'6 1 caso 8, tabla l. 

Las edades fueron comprendidas entre 4/12 y 7a, 6/12 1 con un promedio -

de 3 a. ll/12. 

La relación en cuanto al sexo de los pacientes fue la misma, 4 hombres 

y 4 mujeres. 

El pulmón afectado más comunmente fue el izquiet"do con 4 casos, ie és-

tos 3 corrcspondierCln al lóbulo superior izquierdo, y el restante al 1§: 

bulo inferior izquierdo. En el pulmón derecho se presentaron 2 casos -

afectando ambos el lóbulo medio derecho. 

El caso No. 3. tabla l 1 correiqpondió R un quiste broncogénico de tipo -

central, el cual se originó en la región paratraqueal izquierda y que -

se manifestó cl{nicamcnte como una masa en cuello, sin otra sintomatolE_ 

g{a n.gregnda 1 después de la resección quirúrgica del mismo su evolución 

fui: bucn.:i y nr> presentó alteraciones concomitantes. 

El motivo de consulta de estos pacientes a excepción de los casos 3 y 8 

fue por antecedentes de tos e infecciones de v{as respiratorios bajas. 



ca.so No. 

6 

8 

Edad 
Sexo 

2 años 

Fem. 

6 años 

Mase. 

2.2 años 

Fem. 

5 meses 

Feto. 

4.3 años 

Fem. 

4 meses 

Mase. 

1.9 años 

Mase. 

7 .5 años 

Mase • 

,fu 

TA B LA 

QUISTES BRONCOGEN lCOS 

DATOS ANATOMOCLlN reos 

Tipo 
Lo..:alha.:!.5n 

Central 

LSlz 

Periférico 

Central 

Cervical izq. 

Periférico 

LSlz 

Central 

LSlz 

Periférico 

Ll1D 

Periférico 

Lllz 

Intramedular 

nivel T6-T5 

.,, Vivos a la fecha del estudio. 

Evolución 
TrstHmJento 

Buena evolución• 

Lobectom{a 

Empiema post 1Q11 

Resección 

Buena evolución* 

Resección 

Buena evolución• 

Resección 

Buena evolución 

Lobectom{a 

Buena evolución* 

Resección 

Buena evolucHin* 

Resección 

Déficit Motor 

Resección 

" Se desconoce su evolución extrahospitalaria. 
LSh • Lóbulo superior izquierdo, LMD• Lóbulo medio derecho. 
Llh • Lóbulo inferior izquierdo. 
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(cuadros bronquiales) de repetición para lo cual ya hab{an recibido tra

tamiento con antibióticos. 

En cuanto al diagnóstico de estos 6 casos se llevó a cabo por medio de -

placas radlogriíficas en las que se delimitaba una cavidad. 

Con respecto al tratamiento como se observa en la tabla 1, 6 de ellos se 

les efectuó una resección del quiste y a loe otros 2 lobectomía del lób,!! 

lo afectado. 

La evolución postcirug{n fue satisfactoria con excepción del caso No. 2, 

que cursó con empiema por Pseudomonas y que tuvo que permanecer 73 d{as 

intrahospitalarios después de los cuales se dió de alta por mejoría. 

La evolución extrahospita.laria de los pacientes fue buena y sólo el caso 

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

Grupo lI. HALFORMAClON ADENOHATOIDEA QUISTICA CONGENITA. 

Se obtuvieron 7 caeos en totnl, la frecuencia según el sexo fue la si- -

guiente: 5 masculinos 2 femeninos. 

Con edades comprendidas entre 32 d{as y 8 meses, con un promedio de 4.5 

meses. 

De acuerdo a la clasificación de Stocker (3), 5 correspondieron al tipo 

11, una al tipo l y la última al tipo 111. 

. En cuanto a su localización, 5 se encontraron en el pulmón izquierdo, -

estando 3 en el lóbulo superior izquierdo y 2 en el lóbulo inferior iz

quierdo. 

En el pulmón derecho se encontraron 2 malformaciones. una en el lóbulo 

superior derecho y la otra en el lóbulo medio derecho. 

En cuanto a las caracter{sticas cltnicas que presentaban los pacientes, 

todos tenían el antecedente de por lo menos una infección de las vías -

respiratorias bajas y cursaban con tos de varias semanns de evolución. 
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El diagnóstico de entrada en ninguno de los casos fue el de una probable 

malformación adenomatoidea qu!stico congénita (MAQC). 

El caso No.1 y el No.3 ingresaron como probable enfisema lobar, el ca

so No.4 como quistes pulmonares, el No.5 por neumonía de etiolog!a o de

terminar. 

En cuanto al caso No.6 y el No. 7 1 éstos ten{an una clasificación inicial 

de quistes broncogénicos, pero debido a que bi:: efec.tuS u~.::. rev:!.sién his

tológica de las malformaciones encontradas, estos dos casos correspondi~ 

ron a malformaciones adenoma to ideas qu!sticas congénitas, que en su for

ma histológica se clasificaron como del tipo Il. 

El tratamiento institu{do en casC'ls fue quirúrgico, a 4 de ellos se les 

efectuó lobectom(a del lóbulo involucrado (ver tabla No.2) y a 2 sólo re

sección de los quistes. 

En el caso No. 5 dadas las malea condiciones del paciente debidas a un -

cuadro infeccioso agregado (bronconcumonl'.a), se le instaló tratamiento -

de sostén, más antibióticos sistémicos, cursando con enterocolitis, var! 

cela, septicemia y muerte. 



r.i.. 
\ 

TA 11 LA 

HALFORMACION ADENOMATOIDE QUlSTlCA CONGENlTA 

DATOS ANATOMOCLlNICOS 

Caso No. 
Edad Tipo Evolución 
Sexo Loc.lli:::i.ciéo Tratamiento 

8 meses Tipo II Buena evoluclC)n• 

Fem. Lllz Lobectomta 

2 7 dhs Tipo II Buena evolución• 

Mase. LSlz Lobectom{a 

3 32 dfos Tipo II Buena evolución* 

Mase. LIIz Lobectom!a 

4 7 meses Tipo Buena evolución• 

Fem. LSD Lobectoml'a 

5 J. 3 mese e Tipo III Fallecimientoº 

Mase. LSiz 

6 5 meses Tipo II Buena evolución'* 

Mase. uro Resección 

8 meses Tipo 11 Se desconoce 

Mase. LSh Resección 

• Vivos a la fecha del estudio. 
" Cursó con Enterocolitis, Varicela y sepsis. 

Abandonó la confiulta. externa. 
Lllz • Lóbulo inferior izquierdo~ LSlz • Lóbulo superior izquierdo. 
LSD • Lóbulo superior derecho, LMD • Lóbulo :nedio derecho. 
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Grupo IU. AGENESIA E HlPOPLASIA PULMONAR. 

Este grupo comprende 6 caeos distribuidos de la siguiente rJnnera: 

Un caso de agenesia pulmonar que corresponde al tipo B de la clasi[lca-

ción de Spencer (9), caso No.l (tabla 3), que corresponde a un lactante 

menor de 48 días de vida, el cual hab!a i;ido referido a esta Institución 

por presentar un soplo cardiaco diastólico grado 111/lV y ademñs nusen-

cia de ruidos respiratorios con mnnifei:;tt1ciones el {nlcns de insuficicn-

cia respiratoria sever.1 t•rvbrcs!vn, q\Jc resultó con la muerte de la pa-

ciente, en los hallazgos postrnortem se encontró una hipoplasia del pul-

món izquierdo y una comunicación interauricular en la zona del foramen -

oval. 

Se obtuvieron ~ casos de hlpoplasia pulmonar 1 sus edades estaban compre!!. 

didas entre 3 d!as y 4 años 3 meses, con un promedio de 2 nños. 

La presentación por sexo fue masculino 4, femenino t. En cuanto al si

tio de presentación 2 en el pulmón derecho y 2 en el izquierdo, uno tu

vo hipoplasia bilateral. Estos casos presentaban además de su malfortn!!. 

ción pulmonar otro tipo de mal formaciones asociadas, como se puede ob-

eervar en la tabla No.3. 

Dada la caracterl1Hk.J. de c;.tP rrndecimiento 5 pacientes fallecieron deE, 

tro del primer año de vida. 

El caso No.6 que correspondió a un preescolar masculinC" de 4 años 2 me

ses, tenía el atecedente Je cuadros bronquiales de repetición y presen

taba hipoventilación izquierda, dada la cronicidad del caso se le efec

tuó una toracotomfn izqult!-rJa con tmn i;ospecha de un problema congénito 

y se encontró un puln1ún hipoplÁsico,motivo por el cual se le efectu6 -

neumonectomfa izquierda, teniendo una buenn evolución postquirúrgica, -

pero ignorándose su evolución extra.hospitalaria. 



TABLA 

AGENESIA E HlPOPLASlA PULMONAR 

DATOS AN,\TOMOCLIN!COS 

Caso No. Edad Localización 
Sexo :tal fo:'"e!lc Hin 

48 d!as Agenesia der. 

Fem. llipoplasia izq. 

59 d!as Hipoplasia 

Fem. Derecha 

11 d!as llipoplasia 

Mase. Derecha 

19 dfas Hipoplasia 

Mase. Izquierda 

3 d!as ltipoploein 

Mase. Bilateral 

4.2 años ltipoplnsia 

Mase. Izquierda 

* Su evolución extrahospitalaria se ignora. 
PCA • Persistencia del conducto arterioso. 
CIA • Comunicación interauricular. 

Ma lf orm.ac iones 
Agre~adas 

Comun te.ación 
lnterauricular 

Síndrome de la 

Cimitarra 

Hernia de Bochdaleck 

PCA, ClA 

Hernia de Bochdaleck 

Entermedad Je 

Ebstein 

Ninguna'* 
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Grupo lV. ENFISEMA LOBAR CONGENlTO. 

1.as caracter!sticaR de este grupo se encuentran en la tabla No.4 

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

t:i.eses respectivamente. 

En ambos casos el pulmón izquierdo estuvo involucrado afectando el lóbu

lo superior izquierdo. 

Clínicamente a su ingreso a este hospital, ambos presentnban insuficien

cia respiratoria progresiva. 

El diagnóstico institutdo en ambos casos fue quirúrgico. En ambos casos 

se efectuó lobectom{a, teniendo una evolución postquirurgica buena, as! 

como su evolución extrahospitalarin. 

Grupo V. MALFORMACION VASCULAR PULHONhR. 

Dentro de este grupo inclu!mos un caso que corresponde a un paciente ma!. 

culino de 16 d!as de vlJd, el cu~1 f11e referido a este hospital por pre

sentar cianosis, y con el diagnóstico de una probable cardiopat!a. 

El paciente fue estudiado desde ese punto de vista, efectuándosele est!! 

dios de angiograf{as, cateterismo card{nco, los cunles llevaron al dia.& 

nóstico de cardiopat{a congénita clanógena, atresia pulmonar con comun! 

cación interventrlculat·, petbit;tl.'.?nci.:1 del rnnducto arterioso y conducto 

aórtico derecho. Además se efectuó el diagnóstico de fístulas artcrio

venosas en pulmón izquierdo con hipoplasin de la arteria pulmonar, a e! 

te paciente se le efectuó ncumonectomfa izquierda y su evolucl6n a la -

fecha ha sido con episodios frecuentes de sangrado de tubo digestivo -

que han ameritado hoEpitalización. 



No. Caso 
Edad 
Sexo 

3 meses 

Mase. 

11 meses 

Mase. 

TABLA 

ENFISEMA LOBAR CONGENITO 

DATOS ANATOHOCLINICOS 

Localización 

Lóbulo superior 

izquierdo 

Lóbulo superior 

izquierdo 

Evolución 
Tratamiento 

Buena evolución• 

Lobectom!a 

Buena evolución• 

Lobectom!a 

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

Las malformaciones pul[llonares congénitas se presentnn con una frecuencia 

baja, no fue posible obtener la cifra exacta en la literatura revisada, 

en la mayoría de los casos estas patolog{as no llegan al millilr Je casos 

reportados. 

ocupa aproximadamente el 25% de cst~ tipo de patología y que el Enfisema 

tobar Congénito ocupa el 50%, dejando un 25t para el resto de malforma-

ciones (3). 

En cuanto a los quistes bronquiales que nosotros encontramos, 8 en total 

esta cifra se vió modificada ya que en un principio nuestro número era -

mnyor, pero nos vimos obligados 1.1 retirar aquellos casos en qu~ se ha- -

b{an visto complicados con infección agreg.'\da, ya que modificaban la im_!! 

gen histológica, por lo tanto desconociendo el verdadero origen de los -

mismos. 

En otros casos como el No.6 y el No.7, tabla 2, el diagnóstico se modif! 

có de haber sido clasificados como quistes bronquiales cnmbió a Malfonn!. 

ción Adenomatoidea Qubtlca, ésto lo atribuimos principalmtmt~ d que tl 

personal méülco a cargo Je la lntcrprctnción histológJCR no est.<í familia

rizado con este tipo de malformaciones que es poco frecuente y a su des

cripción contemporánea (3), inicialmente en 1949. 

En cuanto a la Malformación Adenomntoidea Qut'stica Congénita, Stocker -

(3) menciona que hasta 1978 se hab!:rn reportndo aproxim.1damente l42 ca-

sos en la literatura mundial, nosotros en el presente estudio reportamos 

5 casos que representaban aproximadamente un St. 

Encontramos además igual que '11 una predominancia mayor en el sexo mase~ 

lino S:2, con relación n otras mrnrmalida<les conr,én!taH asociadas, él e!! 

contró una mayor asociación <le éstas al tipo 11, nosotros a pesar de te

ner 5 casos, ninguno de ésto!'l ten!a malformaciones asociadas. 

En cuanto a la sobrcvlda de nuestro!'! p.1clcntes 6 de ellos tuvieron una -



- 24 -

evolución favorable después de la 1ntervenci6n quirúrgica, solamente un 

caso del tipo Ill que llegó con infecc:lón agregada severa falleció, rn -

el estudio al que nos referimos, so lomen te mencionan sobrevida en pacie!! 

tes del tipo I. 

Con respecto a la agenesia e hipoplnsin pulmonar creo que es conveniente 

mcncicnar que los casos que obtuvimos no es reflejo de la incidencia en 

nuestro medio ya que estos padecimientos por lo general son incompati- -

bles con la vida, como lo muestran nuestros resultados. 

Recordando que en nuestro hospital los estudios de anatomfa patológica -

se llevan a cubo en pacientes que son llevados al mismo aún con vida, 

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

El enfisema lobar infantil se menciona en grandes series que la present! 

ci6n de esta patología es de aproximadamente UN caso por año (3) y que -

la frecuencia de esta patología no oe ha visto afectada. 

En cuanto a la localización nosotros coincidimos en ambos casos con la -

de mayor frecuencia referida en la literatura. afectando el lóbulo supe

rior i1qnterdo que se refiere aproximadamente en el 50X de los casos (3). 
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