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RESUMEN ESTRUCTURADO

Concordancia entre el diagndstico prequirurgico y el anatomopatoldgico de las
malformaciones congénitas pulmonares en un tercer nivel de atencion.

Dr. Enrique Jesus Lopez Jara Zarate, Dr. Jorge Luis Ramirez Figueroa, Dra. Alicia Rodriguez
Velazco, Dra. Maria Elena Yuriko Furuya Meguro, Dr. Mario Humberto Vargas Becerra, Servicio
de Neumologia, Inhaloterapia, Fisiologia Pulmonar y Endoscopia, Unidad de Investigacion Médica
en Enfermedades Respiratorias y servicio de Anatomia Patolégica, UMAE Hospital de Pediatria
“Silvestre Frenk Freund”, CMN Siglo XXI, IMSS.

INTRODUCCION: Las malformaciones congénitas pulmonares (MCP) constituyen un espectro
amplio de lesiones originadas durante las diferentes etapas del desarrollo pulmonar y pueden
detectarse en estudios de control prenatal como la ultrasonografia (USG), manifestarse con
sintomas respiratorios al nacimiento, permanecer asintomaticos durante largos periodos de tiempo,
manifestarse como infecciones respiratorias recurrentes o incluso ser hallazgos de autopsia. En
todos los casos de lesiones congénitas pulmonares se debe de evaluar la realizacion de cirugia. En el
paciente sintomatico no hay controversia en la indicacion quirirgica inmediata; sin embargo, en los
pacientes asintomaticos, el manejo conservador o el tiempo optimo para la cirugia es controversial.

No hay estudios que evalten la certeza del médico para realizar un diagndstico pre-quirtirgico, en
base a la historia clinica, exploracion fisica e imagen y su Concordancia con el diagnostico

realizado por anatomia-patoldgica.

OBJETIVOS: Conocer la Concordancia entre el diagndstico pre-quirirgico y anatomopatologico
de las malformaciones congénitas pulmonares en el Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional

Siglo XXI en el periodo comprendido de enero de 2005 a diciembre de 2014.

MATERIAL Y METODOS: Estudio Comparativo Observacional, retrolectivo, transversal,
descriptivo. En la UMAE Hospital de Pediatria de CMN S XXI. Se revisaron los expedientes y las
hojas de Informe de Estudio de Patologia y Citologia de los casos con diagnostico de malformacion
congénita pulmonar, se evalu6 la edad al momento de la cirugia, diagnostico anatomopatologico,
pulmoén afectado, 16bulo, segmento pulmonar afectado, diagndstico prequirirgico y diagnostico
anatomopatologico.

Se utilizé mediana y maximos y minimo para las variables de intervalo y frecuencias y porcentajes
en las variables categoricas La asociacion de los diagnésticos prequirurgico y anatomopatologico se

evaluo con el coeficiente de concordancia de Kappa.



RESULTADOS: Se encontraron 39 estudios anatomopatoldgicos con diagndstico de MCP en 10
afios, 20 hombres (51.3%) y 19 mujeres con una mediana de edad al diagnostico de 5 meses
(minimo 1 dia méximo 14 afios) encontrando en 4 pacientes mas de una malformacion. En forma
global fue mas frecuente del lado derecho en el 64%, 31% del lado izquierdo, 5% bilateral y 4 no
especificadas. En el 87% la afectacion fue unilobar, 10% bilobar y 5% trilobar de los cuales el
27.3% se localizd en el LSD, 13.6% en el LM, 25% en el LID, 13.6% en el LSI, 13.6% en el LII. Se
encontro que el 41% (16) de los pacientes tenian datos de sobreinfeccion bacteriana al momento de
la reseccion de la lesion. El 72% fueron MCVA de las cuales el 61% fue el tipo 2, el 32% tipo ly el
7% tipo 3; el 14% secuestro pulmonar y el 7% quiste broncogénico y enfisema lobar. La
concordancia entre el diagnostico prequirirgico y anatomopatologico fue de 76% en MCVA (kappa
0.531), 67% en quiste broncogénico (kappa 0.64), 67% en secuestro pulmonar (kappa 0.64) y 100%

en enfisema lobar congénito (kappa 0.73).

CONCLUSIONES:

Las MCP en nuestra poblacion tienen frecuencias similares a lo reportado en la literatura siendo la
MCVA la mas frecuente, predominando el tipo 2, a diferencia de las series internacionales en las
que se reporta el tipo 1.

La concordancia (Kappa) prequirtrgica y anatomopatologica de las MCP fue buena, de 0.53 a 0.73
siendo mayor en los casos de SP y ELC; al analizar los subtipos de MCVA la concordancia
disminuy6 hasta 0.37. Se sugiere realizar un estudio para determinar la edad ideal para la reseccion
de la lesion, la cual puede realizarse por toracoscopia o toracostomia. Las MCP deben de ser
evaluadas por el servicio de neumologia pediatrica, considerando la posibilidad del manejo

conservador en casos asintomatico de ELC y SP.



ANTECEDENTES

INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas pulmonares (MCP) constituyen un espectro amplio de lesiones
originadas durante las diferentes etapas del desarrollo pulmonar. Se presentan en 1:10000 — 1:25000
nacimientos(1) y se reporta hasta 4.44:10,000 abortos o recién nacidos vivos.(2) Su incidencia anual
va de 30-42:100,000 y representan del 0.06-2.2% hospitalizaciones en algunos centros
pediatricos(3). El diagndstico prenatal se realiza hasta en el 10% de los casos y hasta en un 14% en

menores del5 afos.(3)

Acorde al periodo en que se originan, David y col (4) las dividen como se muestra en la tabla 1:

Embriogénico Pseudoglandular Canalicular Sacular Alveolar
(4 a7 sdg) (8-16sdg) (17-26sdg) (27-36sdg) (36sdg hasta 8
afos)
Quiste Hipoplasia Hipoplasia Hiperplasia Enfisema lobar
broncogénico pulmonar pulmonar pulmonar congénito
Atresia Malformacion
Pulmonar/lobar congénita de via
aérea
Secuestro Secuestro Displasia alveolo-
extralobar intralobar capilar

Estenosis/atresia = Linfangiectasias
Traqueal- pulmonares
bronquial

Estenosis/atresia

Laringea-

esofagica

TABLA 1. Etapa del desarrollo y malformacién congénita pulmonar asociada

Las MCP pueden manifestarse con sintomas respiratorios al nacimiento, permanecer asintomaticos
durante mucho tiempo, presentarse como infecciones recurrentes e incluso ser hallazgos de
autopsia. Cuando el diagnoéstico es tardio suelen manifestarse con complicaciones respiratorias
como: infecciones pulmonares persistentes y/o recurrentes o como hallazgo radioldgico.(3) Hoy en
dia un gran numero de malformaciones se sospechan o diagnostican mediante ultrasonografia (US)
antenatal, la cual evidencia lesiones pulmonares fetales macroquisticas, microquisticas y mixtas.

Cuando la irrigacion de la lesion proviene de la circulacion sistémica corresponde a un secuestro



pulmonar, que puede asociarse a otras malformaciones quisticas dando lugar a malformaciones
mixtas.(3,5)

A lo largo del tiempo se han empleado diversas clasificaciones para las MCP. La clasificacion
clinica con mayor relevancia es la que realiz6 en 1977 Stocker dividiendo en 3 tipos acorde a las
caracteristicas histologicas y ampliandose en 2002 a 5 con la adicion del tipo 0 y IV.(6) Se ha
observado que estas entidades pueden sobreponerse clinica, imagenoldgica e histopatolégicamente
y que pueden presentarse lesiones hibridas. Estos hallazgos han dado lugar a diversas
clasificaciones tomando en cuenta la fisiopatologia de las lesiones, las caracteristicas clinicas e
histologicas.(6,7)

En 2003, Langston y cols.(7) clasificaron las lesiones congénitas pulmonares en malformaciones
bronquio-pulmonares, hiperplasia pulmonar y otras lesiones quisticas que incluyen atresia
bronquial, quistes broncogénicos y enfisema lobar congénito. En la tabla 2 se muestran las

diferencias de la clasificacion de Stocker y la clasificacion de Langston.

Clasificacion MCVA Stocker(6) Clasificacion de Langston(7)

Tipo 0 Atresia Acinar Atresia bronquial: aislada,
con secuestro intralobar (conexion A/V)
con conexion GI,
con conexion sistémica-arterial a pulmon normal)

Tipo 1 _ Quistes hasta 10cm, epitelio ciliado MCVA grande (1 Stocker):
pseudo-estratificado, células mucosas aislada
con secuestro intralobar/ hibrido (conexion A/V)
Tipo 2 Quistes multiples <2cm (esponja), MCVA pequeia (2 Stocker)
tejido solido. Los quistes asemejan bronquiolos aislada
dilatados separados por tejido normal. Se con secuestro intralobar/ hibrido (conexion A/V)
observa musculo estriado 5%
Tipo 3 Solido, excesos+ de estructuras Hiperplasia pulmonar y lesiones asociadas
bronquiales separadas de pequeiios espacios de atresia laringea
aire con tejido cuboideo (pulmoén fetal) MCVA solido (Stocker 3)
Lébulo polialveolar
Tipo 4 _ Quistes hasta 10cm, limitados por Otras lesiones quisticas: quistes linfaticos, entéricos,
epitelio delgado entre tejido mesenquimatoso mesoteliales, parenquimatosos simples, blastoma
pleuropulmonar

Quiste broncogénico
Enfisema lobar congénito

Secuestro extralobar:
con conexion GI
sin conexion GI

MCVA: malformacion congénita de via aérea, A/V: arterio venosa, GI: gastrointestinal
TABLA 2. Comparacion de 2 propuestas de clasificacién de Malformaciones Congénitas Pulmonares
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En dos publicaciones recientes, Kotecha y col. y Puligandla y col. sugieren que esta clasificacion
puede ser de mayor utilidad ya que toma en cuenta la posibilidad de combinaciones y que se

sobrepongan las diferentes malformaciones.(2,8)

PRESENTACION CLINICA
La presentacion clinica de las malformaciones congénitas pulmonares es diversa, la mayoria se
detecta de manera antenatal por US y en el periodo neonatal por presencia de dificultad respiratoria,
primordialmente aquellos recién nacidos con lesiones grandes, requiriendo de ventilacién mecanica
y cirugia. Los pacientes con lesiones pequefias pueden presentar taquipnea a la alimentacion o
estridor por compresion de la via aérea y requeriran en la mayoria de los casos de cirugia. Otros
pacientes pueden tener una presentacion tardia como complicaciones incluyendo infecciones
recurrentes pulmonares, bronquiectasias, absceso pulmonar, pioneumotorax, hemoptisis,
neumotoérax, embolismo aéreo, hemotorax, asma cortico resistente, falla cardiaca o en casos raros
transformacion maligna.(2) Se ha reportado una incidencia de complicaciones en pacientes
asintomaticos hasta del 3.2% antes de los 7 meses(2) y en otros estudios 20-86% antes de los 6

meses(8). Muchas de estas malformaciones pueden presentar regresion in utero.(2,8—11)

DIAGNOSTICO

En la etapa prenatal, el ultrasonido es el método de imagen de eleccion para la evaluacion de las
lesiones congénitas pulmonares.(2) La resonancia magnética es una modalidad en la que se puede
evaluar la morfologia, volumen de los pulmones fetales, lesiones pequefias y también nos puede
ofrecer informacion funcional pulmonar.(4)

En la etapa posnatal el diagnostico se puede realizar con una radiografia simple de toérax observando
imagenes radio lucidas o radiopacas circulares o asimetria pulmonar; estas lesiones pueden
presentar niveles hidroaéreos y podemos observar disminucion de volumen pulmonar del lado
contrario por compresion o hipoplasia. La tomografia computada de torax es el estudio mas 1til para
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la evaluacion diagndstica, prequirirgica y seguimiento posquirurgico; ademas el estudio

contrastado puede demostrar una circulacion arterial o drenaje venoso andmalo. La resonancia

magnética no ofrece mayores ventajas a la tomografia computada, ofrece una menor radiacion, sin

embargo, su disponibilidad es limitada.(4)

En la tabla 3 se muestran las diferencias entre cada una de las malformaciones congénitas

pulmonares y su frecuencia.(2,4,8,12—14)

Malformacion Clasificacion

Localizacion

Frecuencia
(%)

CARACTERISTICAS

Malformacion 1
congénita de via
aérea 2
3
Quiste
broncogénico

Enfisema lobar

congénito
Intralobar
25%
Secuestro
pulmonar
Extralobar
75%
Atresia
bronquial

LII: Loébulo inferior izquierdo, LID:

65% Predileccion en LIT y
LID, puede estar en
20-25% cualquier l6bulo
8-10%
Mediastinal 65%
Parenquimatoso 35%
LSI 40-50%
25% LM 30-40%
LSD 20%
Intralobar sin
0.15-6.45% predileccion
Asociado a
MCVA 2 en
60% 80 % LII
1:10.000
autopsias

1.Epitelio mucoso 33%,
grandes

2. Epitelio columnar, quistes pequefios,
asociado a otras malformaciones

3. menos comun,

Sin comunicacioén con arbol bronquial,
presentan cartilago, contenido mucoso
Hiperinflacion secundaria a
atrapamiento aéreo con efecto de masa
secundario.

Histologicamente  generalmente es
normal con hallazgos de dilatacion
alveolar

Su irrigacion proviene de la circulacion
sistémica

Drenaje venoso a sistema venosos
sistémico

Su irrigacion proviene de la circulacion
sistémica

El drenaje venoso va hacia venas
pulmonares

Asociada a malformaciones severas
como anencefalia, alteraciones
cardiovasculares, gastrointestinales,
esqueléticas

quistes

l6bulo inferior derecho, LSI: 16bulo superior izquierdo, LM. Lobulo medio, LSD: lobulo

superior derecho

TABLA 3. Caracterizacion de las malformaciones congénitas pulmonares

TRATAMIENTO

Todos los pacientes con malformaciones congénitas pulmonares deben ser evaluados para la

realizacion de la cirugia. En el paciente sintomatico no hay controversia de la indicaciéon quirargica



inmediata; sin embargo, en los pacientes asintomaticos el manejo conservador y en su caso, el
tiempo Optimo para la cirugia es controversial.(2,8-10,15,16)

En 2004 Jean-Martin Laberge y cols.(10) realizaron una revisiéon de estudios sobre malformaciones
de via aérea de 1995-2001, y adicionalmente evaluaron la experiencia de 2 centros hospitalarios de
1980-1999. Determinaron que la justificacién para manejo conservador fue: paciente asintomatico,
la posibilidad de regresion de la lesion y los riesgos quirurgicos; mientras que los autores que
realizaban tratamiento quirtirgico, lo hacian con el fin de evitar las complicaciones referidas en
estos pacientes como: infeccidon, neumotérax y malignizacion de las lesiones (blastoma
pleuropulmonar o carcinoma bronquioalveolar), y sustentando que una reseccién temprana
permitiria un crecimiento compensatorio pulmonar. Las conclusiones de este trabajo fueron que la
reseccion quirurgica debe de realizarse en la infancia excepto en enfisema lobar congénito, ya que
existen reportes de involucion espontanea de las lesiones.(17-23)

En 2005 el mismo autor con otros cols.(9) en una nueva revision de la literatura y tomando en
cuenta el estudio previo sugieren que el manejo conservador se reserve para casos con enfisema
lobar congénito que son asintomatico y en casos de Secuestro extralobar sin un cortocircuito
significativo; recomendando el manejo quirurgico en casos de quiste broncogénico, secuestros
pulmonares complicados o lesiones quisticas visibles por TAC por las posibles complicaciones a
pesar de reportes de manejo conservador en algunos pacientes.(17-19,21,24-33)

En 2010 Sui-Ling Liao y cols.(34) reportaron una serie de 19 casos de malformaciones congénitas.
Se reportaron 7 casos manejados de manera conservadora; de estos los diagnosticados en la etapa
neonatal (4) presentaron regresion de las lesiones, en contraste, los 3 diagnosticados en periodo de
preescolar persistieron con lesiones a 2 afos de seguimiento. Los autores sugieren el manejo
conservador de los casos asintomaticos con diagnodstico en el periodo neonatal y prenatal ya que
pueden presentar regresion y en los pacientes con diagnodstico en la etapa preescolar y posterior

sugieren la reseccion de la lesion por el riesgo de complicaciones.



En una publicacion mas reciente del 2012 Hermoso Torregrosa y cols.(11) reportaron una serie de 4
casos de pacientes con diagnostico de enfisema lobar congénito con manejo conservador. 2
pacientes lactantes con diagnodstico al acudir por cuadros de infeccion de vias respiratorias con
compromiso respiratorio y 2 recién nacidos con diagnostico prenatal. El manejo en un caso fue
conservador con seguimiento hasta los 17 afios manteniéndose asintomatico.

Algunos autores refieren beneficios de la cirugia temprana en recién nacidos como menor numero
de complicaciones pre y posquirirgicas; en cambio otros prefieren esperar hasta los 2 a 3 meses
para disminuir los riesgos anestésicos. Las justificaciones para la cirugia temprana reportadas son
la prevencion de infecciones pulmonares y complicaciones como sangrado y neumotoérax, la
prevencion de transformacion maligna y un mayor crecimiento compensatorio del tejido restante;
(2,8-10,15,16) sin embargo, en 2012 Naito y cols.(35) realizaron un estudio de Concordancia entre
edad al momento de la reseccion pulmonar por malformacion congénita y la funcién pulmonar sin
encontrar diferencias significativas entre las mismas, y consideran la justificacién del crecimiento
pulmonar en cirugias tempranas no es un argumento valido.

El abordaje quirtirgico puede ser por toracoscopia o toracostomia sin una diferencia significativa
entre cada procedimiento. Kunisaki en 2014(36) en un estudio de cohorte evaluaron la utilidad de
cirugia abierta versus toracoscoOpica sin encontrar diferencias significativas entre la evolucion

posquirurgica y recuperacion, con Unica ventaja estética en la reseccion por via toracoscopica.

CONCORDANCIA PREQUIRURGICA Y PATOLOGICA
Concordancia es la relacion reciproca entre dos fendmenos. En la literatura hay estudios cuyo
objetivo es evaluar la concordancia de los estudios de imagen con el diagndstico patologico de las
malformaciones congénitas pulmonares sin tomar en cuenta la clinica del paciente. Lanza y
co0ls.(37) en 2007 en un estudio retrospectivo evaluaron la concordancia entre el diagnostico
realizado por tomografia de torax en 6 pacientes y el resultado anatomopatologico de la lesion,

encontrando un 66.7% de concordancia entre los diagnosticos y un 33.3% de lesiones mixtas. En
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2008 Tsai y cols. (38) en 105 pacientes encontraron que solo 9 pacientes (8.6% tenian un
diagnostico patoldgico diferente al prequiriirgico y que 9 pacientes (8.6%) presentaban lesiones
asociadas. En 2014, Bondioni y cols.(39) evaluaron la Concordancia entre US prenatal y TAC
posnatal con el diagndstico patoldgico encontrando una relacion de 76.9% en US y 94% en TAC sin

observar significancia estadistica entre ambos métodos.

En la literatura y en nuestro medio no existen estudios que evaltien la concordancia del diagnostico

prequirurgico con el diagndstico anatomopatoldgico, lo cual es el sustento del presente trabajo.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las malformaciones congénitas del pulmdn constituyen un espectro amplio de lesiones originadas
durante las diferentes etapas del desarrollo pulmonar con posible repercusion en la vida del

paciente.

Hasta el momento no se ha podido establecer una opcién terapéutica para todas las patologias, se
sugiere el tratamiento quirtrgico en algunas malformaciones por el riesgo de transformacion
maligna o complicaciones asociadas; asi mismo hay controversia en cuanto el momento 6ptimo de

la cirugia y su extension.

Actualmente se desconoce cual es la concordancia entre el diagndstico pre quirtirgico de las
lesiones en comparacion con el diagnostico patoldégico en el Departamento de Neumologia,
Inhaloterapia, Fisiologia pulmonar y Endoscopia y la Unidad de Investigacion Médica en
Enfermedades Respiratorias de nuestro Hospital, el cual tiene caracteristicas que lo hacen unico, ya
que es una Unidad de alta especialidad, de referencia y de tercer nivel de atencion. Este
conocimiento ayudaria al clinico a la toma de decision de la cirugia, su indicacion, y el momento

optimo.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

(Cual es la concordancia entre el diagnostico prequirurgico y el diagnostico anatomopatologico de

las malformaciones congénitas pulmonares en un hospital de tercer nivel?

11



JUSTIFICACION:

El Hospital de Pediatria CMN S XXI es un centro de referencia para la atencion de las

malformaciones congénitas pulmonares del cual se desconoce la epidemiologia.

En México y en el Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI no hay reportes de cual es la concordancia
entre el diagnostico prequirargico y el anatomopatologico de las malformaciones congénitas

pulmonares,

Existe controversias en el manejo de las lesiones congénitas sugiriendo el manejo quirargico en la
mayoria con manejo conservador en casos de enfisema lobar congénito y secuestro pulmonar
extralobar; por lo que diagndstico pre quirurgico de certeza influird en la conducta terapéutica de

cada una de las lesiones.
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OBJETIVOS DEL ESTUDIO:

OBJETIVO GENERAL
Conocer la concordancia entre el diagnostico pre quirtrgico y anatomopatoldgico de las
malformaciones congénitas pulmonares en el Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo

XXI

OBJETIVOS ESPECIFICOS
1. Conocer el tipo y la localizacion mds frecuente de las malformaciones congénitas
pulmonares en el Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI
2. Conocer la edad del diagnodstico definitivo de las malformaciones congénitas pulmonares en

el Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI
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MATERIAL Y METODOS

Se realizo el estudio en el Servicio de Neumologia, Inhaloterapia, Fisiologia Pulmonar y
Endoscopia, en la Unidad de Investigacion Médica en Enfermedades Respiratorias y en el servicio
de Anatomia Patologica de la UMAE Hospital de Pediatria “Silvestre Frenk Freund”, CMN Siglo
XXI, IMSS; un hospital de tercer nivel de atencion, mediante el analisis de la hoja de Informe de
Estudio de Patologia y Citologia (anexol) y el expediente fisico y electronico. Todos los datos
fueron capturados en la hoja de recoleccion de datos por el tesista Enrique Jesus Lopez Jara Zarate

para su analisis posterior.

TIPO DE ESTUDIO:

Serie de casos. Perspectiva historica. Retrospectivo, descriptivo, observacional y analitico.

CRITERIOS DE SELECCION

CRITERIOS DE INCLUSION:
1. Nifios de cualquier sexo y edad.
2. Sometidos a cirugia de reseccion de la malformacion congénita pulmonar
3. Atendidos enero de 2005 a diciembre de 2014

4. Con hoja de Informe de Estudio de Patologia y Citologia

CRITERIOS DE EXCLUSION Y ELIMINACION:

1. Expediente incompleto
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TAMANO DE LA MUESTRA
Muestra no probabilistica a conveniencia. Se incluyeron todos los pacientes con diagnostico de
malformacion congénita pulmonar del Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI,
con hoja de Informe de Estudio de Patologia y Citologia de enero de 2005 a diciembre de 2014 con

un total de 39 piezas quirurgicas con diagnostico de malformacion congénita pulmonar.
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Variable

DEFINICION DE LAS VARIABLES:

Definicion

Definicion

Escala de

Tipo de variable

Sexo

Edad al
diagnostico
definitivo

Diagnéstico pre
quiruargico

Diagnostico
Anatomopatologico

Lébulo pulmonar
afectado

Concordancia
entre diagnostico
pre quirurgico y
anatomopatologico

Variabilidad
fenotipica que divide
a los seres humanos:
hombre o mujer
Periodo de tiempo
desde al nacimiento
hasta el diagnostico
anatomopatologico
Diagnostico
realizado por el
clinico tomando en
cuenta estudios de
imagen y
sintomatologia
Diagnostico
realizado por un
especialista en
anatomia patologica,
tomando en cuenta
las caracteristicas
histologicas de la
lesion

Segmento del
pulmoén que presenta
una lesion acorde a
su situacion
anatomica

Relacion entre el
diagnostico
prequirargico y el
anatomopatologico

Operativa

Definicion acorde a

lo expresado en el
expediente clinico

Edad reportada en
hoja de reporte de
patologia

Diagnostico previo
a la cirugia referido
en expediente

Diagnostico
revisado por el
servicio de
patologia de las
piezas quirurgicas.
(Estudio de la Dra.
Alicia Rodriguez
Velasco)

Lobulo extirpado
referido en hojas de
patologia

Relacion entre el
diagnostico pre
quirargico indicado
en el expediente
clinico y el
anatomopatologico
mencionado en la
hoja de reporte de
patologia y
corroborado por
patologia.

medicion

1: masculino
2: femenino

afios, meses y
dias cumplidos

Se utilizo la
clasificacion de

Stocker y

Langston, ver

tabla 2

Se utiliz6 la
clasificacion de
Stocker ver tabla

2

1.LSD
LM
3.LID
5.LII

2.

4.LSI

Nominal
Dicotomica,

Cuantitativa, de
intervalo, continua

Nominal

Nominal

Nominal

Nominal,
dicotomica

LSD: l6bulo superior derecho, LM: l6bulo medio, LID: l6bulo inferior izquierdo, LSI: 16bulo superior izquierdo, LII: 16bulo

inferior izquierdo

TABLA 4. Definicion de Variables

16



DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO:

Se revisaron las hojas de reporte de Informe de Estudio de Patologia y Citologia (anexol) de los
casos operados con diagndstico de malformacion congénita pulmonar y se revisaron los expedientes

electronicos y fisicos para corroborar las variables analizadas.

Se realizd nueva revision de las laminillas de las piezas quirtrgicas por la Dra. Alicia Rodriguez
Velasco, médico de base del Servicio de Anatomia Patoldgica con 20 afios de experiencia en
anatomia patologica pediatrica. Se realizO un estudio de concordancia intraobservador de
correlacion patoldgica. Para fines del presente estudio se utiliz6 la clasificacion de las MCP acorde

a Stocker y Langston.(6,7)

Se llenaron las hojas de recoleccion de datos (anexo2) tomando en cuenta el nimero progresivo,
edad al momento del diagnostico anatomopatoldgico, lobulo o segmento pulmonar afectado,

diagndstico prequirurgico y diagnostico anatomopatoldgico, tipo de cirugia.

ANALISIS DE DATOS:

Se utilizaron medidas de tendencia central y de dispersion de acuerdo a la naturaleza de las
variables con el programa Excel® corroborados por el paquete estadistico gratuito de datos R-
proyect.

Para las variables de intervalo se realiz6 comprobacion de la normalidad mediante prueba de
Kolmogorov-Smirnov y Shapiro-Wilk con diferencias significativas por lo que se utilizaron
mediana y extremos.

Para las variables categoricas se emplearon frecuencias y porcentajes. La concordancia de los
diagndsticos prequirirgico y anatomopatoldgico para cada una de las malformaciones pulmonares

se evaluo mediante el coeficiente de concordancia de Kappa.
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FACTIBILIDAD Y ASPECTOS ETICOS:

Se contd con la informacion para realizar el estudio.

El presente estudio se realiz6 con apego al Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion, Titulo Segundo, Capitulo I: articulos 20, 21, 22 y 23; Capitulo III: articulos 34, 35,
36, 37 y 38, considerando esta investigacion sin riesgo para el paciente por ser retrospectivo que
requirié unicamente de revision de expedientes. Todos los procedimientos se apegaron a las normas
éticas y a la Declaracion de Helsinki vigente.

Por ser estudio retrospectivo no se elabord carta de consentimiento informado o asentimiento.
Como norma, previo a la realizacion de cirugia toracica y reseccion quirurgica, se explica
detalladamente al familiar (o al paciente en caso de nifios escolares y adolescentes) la naturaleza del
procedimiento y se solicita la firma de consentimiento informado.

Se consider6 un estudio sin riesgo el cual se aprobod por el comité de investigacion el 09/09/2015

con numero de registro R-2015-3603-62.

RECURSOS HUMANOS, FISICOS Y FINANCIEROS

Se cuenta con médico residente de pediatria para elaboracion del proyecto, realizacion de la base de
datos, captura y analisis.

Se cuenta con tutores para la asesoria de la elaboracion del protocolo, revision de piezas quirtirgicas
y tesis.

Se cuenta con asesor metodologico para el analisis conjunto de los datos.

Se utilizaron copias y hojas blancas proporcionados por el investigador
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES:

n O
FI| —
> O
TIEMPO o ¢
c o
ACTIVIDAD N o oo
MESES Sl
C L
o ©
BUSQUEDA DE REAL X X
INFORMACION
BIBILIOGRAFICA PLANEADO | X X X
ELABORACION DE REAL X X X
PROTOCOLO DE
INVESTIGACION PLANEADO X X X
REVISION POR COMITE | \FAF X X X
DE INVESTIGACION PLANEADO X X
RECOLECCION DE REAL X X
INFORMACION PLANEADO X X
REALIZACION DE BASE | RFAF X X
DE DATOS PLANEADO X X
REAL X X
ANALISIS ESTADISTICO
PLANEADO X
REAL X X
REPORTE FINAL
PLANEADO X X
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RESULTADOS

Durante el periodo estudiado de 10 afios, se detectaron un total de 39 estudios anatomopatoldgicos
de pacientes con diagndstico definitivo de malformaciones congénitas pulmonares, 20 hombres
(51.3%) y 19 mujeres (48.7%), con una mediana edad al diagndstico de 5 meses (minimo 1 dia

maximo 14 afios).

30
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15
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T T T 1
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GRAFICA 1. Histograma de frecuencias de edad en meses

Todos los tejidos pulmonares correspondieron a piezas quirurgicas obtenidas por cirugia abierta en
33 (85%) y toracoscopia en 6 (15%). En 4 pacientes se encontraron mas de una malformacion
dando un total de 43 de las cuales la MCVA fue la mas frecuente; el desglose del tipo y frecuencia

de las mismas se presenta en la Tabla 5 y en la grafica 2.
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Malformacion | Nimero | Porcentaje

MCVA
e MCVA1 10 23%
e MCVA2 19 44%
e MCVA3 2 5%
Total 31 72%
Quiste broncogénico 3 7%
Enfisema Lobar 3 7%
Secuestro Pulmonar 6 14%

MCVA: Malformacion congénita de via aérea

TABLA 5. Tipos de malformaciones congénitas pulmonares (n = 43)

MCVA 1
MCVA 2
MCVA 3
Quiste broncogénico
Enfisema lobar

Secuestro pulmonar EI

GRAFICA 2. Distribuciéon de malformaciones congénitas pulmonares

En forma global la distribucion de las lesiones fue mas frecuente del lado derecho 25 (64%), 12
(31%) en el izquierdo; 2 (5%) bilaterales y 4 no especificadas. En el 87% (34) de los casos la

afectacion fue unilobar; el 10% (4) bilobar y solo 1 paciente (5%) en 3 16bulos.

La localizacion lobar de las lesiones se presenta en la figura 1. De un total de 44 16bulos con lesion,
el 27.3 % (12) se localizé en el LSD, 13.6% (6) en el LM, 25% (11) en el LID, 13.6% (6) en el LSI,

13.6% (6) en el LIL
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27.3% 13.6%

259, 13.6%
13.6%

Figura 1. Localizacion lobar de las malformaciones congénitas

Se encontrd que el 41% (16) de los pacientes tenian datos de sobreinfeccion bacteriana al momento

de la reseccion de la lesion.

Se realizd reseccion toracoscopica en 6 pacientes con mediana de edad de 7 meses (minimo 1 mes,
maximo 5 afios 9 meses); se realizo en 2 pacientes de MCVA tipo 1 y un caso para MCVA tipo 2,

MCVA tipo 3, quiste broncogénico y enfisema lobar congénito.

ANALISIS POR TIPO DE MALFORMACION.

La MCVA fue la mas frecuente (ver tabla 5 y grafica 1). El tipo 2 fue el predominante con una
mediana de la edad al diagndstico de 2 meses (minimo 1 dias, maximo 8 afios) y mas en mujeres
63% (12). Su distribucion fue unilobar en 16 (84%); en 2 (11%) bilobar e ipsilaterales y en 1 (5%)
en todo el pulmon derecho. El l6bulo mas afectado fue el LID 35% (8); seguido de el LSD 22% (5);
LSI 17% (4) y por ultimo el LIl y LM con 13% (3) cada uno. Secuestro pulmonar se asoci6 en 4
pacientes, sin referir el tipo, ya que en las notas quirurgicas no se especifico la circulacion nutricia
de las lesiones. El tamafio de los quistes tuvo una mediana de 0.8cm, minimo de 0.3cm y méaximo

de 1.8cm.
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La MCVA tipo 1 tuvo una mediana de edad al diagnostico de 3 afios 5 meses (minimo 15 dias y
maximo de 14 afios); fue mas frecuente en el sexo masculino 70% (7) y se localizd
predominantemente en LSD 40% (4); seguido del LID y el LII con 20% (2) cada uno y por ultimo
por el LM y LSI 10% (1) cada uno. La mediana de tamafio de los quistes fue de 2.85cm con un
minimo de 2cm y un maximo de 5.3cm.

Las MCVA 3 se encontraron en dos pacientes un masculino de 2 meses de edad y una femenina de

6 dias localizados en LM y LII.

Los Quistes Broncogénicos se diagnosticaron en 3 pacientes masculinos; su diagnostico se realizo

al mes en 2 pacientes y al afio en 1 paciente. Se localizaron en LSD 2 (66.6%) y 1 (33.3%) en LID.

Enfisema Lobar Congénito se presentd en 3 pacientes, 2 hombres y una mujer con edad minima de
diagnostico de 21 dias y maxima de 12 meses; dos pacientes unilobar (LSD y otro en el LSI) uno

bilobar (LSD y LM).

Secuestro Pulmonar solo, se reportd en 6 pacientes con una mediana de edad de 15 dias (minimo 3
dias, maximo 3 meses) todas mujeres; 3 localizados en el lado derecho y 3 sin especificar
localizacion. No se reportd en notas quirdrgicas ni prequirdrgicas el tipo de irrigacion sanguinea de

las lesiones para diferenciar los subtipos de secuestro.

En la Tabla 6 se desglosan las caracteristicas de los 39 pacientes.
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No Edad al Dx Sexo Lobulo Afectado Diagndstico Diagndstico Concordancia

(meses) Prequirurgico Anatomopatoldgico
1 5 masculino LID MCVA 2 MCVA 2 Si
2 1 masculino LID MCVA 2 MCVA 2 Si
3 0.1 femenino LIl HD MCVA 2, SEC no
4 24 masculino LIl MCVA 1 MCVA 1 si
5 1 masculino LID, LIl EL MCVA 2 no
6 168 masculino LIl NCC MCVA 1 no
7 6 masculino LSI EL EL si
8 2 masculino LM MCVA 1 MCVA 1 si
9 59 femenino LID MCVA 1 MCVA 1 Si
10 masculino LSD MCVA 1 QB no
11 6 femenino LSD, LM, LID SEC MCVA 2 no
12 0.5 femenino LSD TP MCVA 2, SEC no
13 2 masculino LIl MCVA 2 MCVA 3 no
14 12 femenino LSI MCVA 2 MCVA 2 si
15 0.5 femenino LSD MCVA 1 MCVA 1 si
16 33 femenino LSD MCVA 1 MCVA 2 no
17 5 femenino LSI MCVA 1 MCVA 1 si
18 0.5 femenino LSI MCVA 2 MCVA 2 si
19 12 masculino LSD MCVA 2 MCVA 1 no
20 3 femenino SEC SEC SEC Si
21 108 masculino LSD QB MCVA 1 no
22 96 femenino LSD MCVA 2 MCVA 2 si
23 0.2 femenino SEC SEC SEC, MCVA 2 si
24 0.2 femenino LIl MCVA 2 MCVA 2 Si
25 0.5 femenino LID MCVA 2 MCVA 2, SEC Si
26 0.5 masculino LSI MCVA 2 MCVA 2 Si
27 12 masculino LM, LID MCVA 2 MCVA 2 si
28 48 masculino LSI MCVA 1 MCVA 2 no
29 84 masculino LID MCVA 2 MCVA 1 no
30 0.2 femenino LM MCVA 2 MCVA 3 no
31 24 femenino LID MCVA 1 MCVA 2 no
32 2 masculino LM EL MCVA 2 no
33 12 masculino LSD EL EL Si
34 96 masculino LSD MCVA 2 MCVA 1 no
35 3 femenino SEC HD SEC no
36 masculino LSD QB QB Si
37 0.7 femenino LSD, LM EL EL si
38 12 masculino LID QB QB Si
39 12 femenino LID MCVA 2 MCVA 2 Si

LID: I6bulo inferior derecho, LIl: Lébulo inferior izquierdo, LSI: I6bulo superior izquierdo, LM. Lébulo medio, LSD: Iébulo superior

derecho, MCVA: Malformacién congénita de via aérea, EL: enfisema lobar congénito, SEC: secuestro, QB: quiste broncogénico, HD
hernia diafragmatica, NCC: neumonia comunitaria complicada TP: tumor pulmonar
TABLA 6. Caracteristicas de las malformaciones pulmonares de la poblacion estudiada (n=39)
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La Concordancia clinica prequirtrgica vs el diagnostico definitivo anatomopatologico se presenta
en la Tabla 7. En dos pacientes recién nacidos se sospech6 hernia diafragmatica encontrando como
hallazgo transquirtirgico una MCVA tipo 2 en un caso y en otro secuestro pulmonar. Todos los

pacientes con MCVA tipo 3 no tuvieron sospecha diagnoéstica pre quirrgica de la malformacion.

MCVA Total 76% 0.531
MCVA 1 50% 0.374
Tipos MCVA 2 55% 0.371
MCVA 3 0% 0
Quiste Broncogénico 67% 0.64
Enfisema Lobar 100% 0.73
Secuestro pulmonar 67% 0.64
0 pobre 0.21-0.4 aceptable 0.61-0.8 considerable
0.01-0.2 leve 0.41-0.6 moderada 0.81-1.0 casi perfecta

TABLA 7. Grado de concordancia de las malformaciones
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DISCUSION

Los hallazgos encontrados en la presente serie de casos, esta acorde con lo mencionado en la
literatura internacional tanto en los tipos como en las frecuencias de MCP. La MCVA fue la mas
frecuente como ocurre en la mayoria de las series; sin embargo, el segundo lugar fue ocupado por el
secuestro pulmonar; sitio generalmente ocupado por ELC, consideramos que este fenomeno fue
secundario a la alta asociacion de la MCVA y secuestro pulmonar. El enfisema lobar congénito y

quiste broncogénico se encontraron con frecuencias similares a otras series.(3—8,11-15,18,39,40)

La MCVA se detectd a menor edad seguida de SP y ELC; el 74% (29) de las malformaciones se
diagnosticaron antes del afio de edad, siendo importante recalcar que solo las MCVA fue
diagnosticada después de este periodo. Lo anterior sustenta la presencia de sintomas en forma
temprana. En la actualidad, con el advenimiento del ultrasonido para el diagnodstico prenatal, la
deteccion puede ser mucho mds temprana, sin embargo, esta herramienta es de uso reciente e
ignoramos en cuantos de nuestros pacientes se utilizd. La infeccion generalmente es el disparador
de la manifestacion de la MCP, como ocurrié en el 41% de las piezas quirtirgicas de nuestra

casuistica, comparable con lo referido en la literatura. (1-5,7,12,17,26,27,34,40-42)

Al analizar los tipos de las MCVA, encontramos similitudes y discrepancias con lo reportado
previamente. El Instituto de Patologia de las Fuerzas Armadas (AFIP por sus siglas en inglés)(13),
Laurentiu y col (4) y Giubergia A y col (43) encuentran que la MCVA tipo 1 es la mas frecuente
hasta en un 70% de todos los tipos de MCVA; diferente ocurrié en nuestra serie de casos donde la
MCVA tipo 2 fue la mas frecuente, alcanzando un 61%. El comportamiento de la MCVA tipo 3 fue
igual a otras series. En relacion al 16bulo y numero de 16bulos afectados encontramos que fue

similar a reportes anteriores; excepto que el LSD fue mas afectado que el LII. La asociacion de

26



MCVA tipo 2 con secuestro pulmonar se reporto similara la literatura siendo el 20%.(1-
6,8,12,15,16,26,29,39,40)

El comportamiento en cuanto a frecuencia (6 al 22%), edad al diagnoéstico y distribucion mayor en
el sexo masculino, del quiste broncogénico fue comparable a lo que se reporta en diversas

series.(6,7,18,41,42,44-47)

En relacién al ELC, la muestra es muy escasa, por lo general, es mas frecuente en hombres, con una
mediana de edad al diagnostico de 2 meses, generalmente se diagnostica antes del afio de edad con

predileccion del lado derecho como ocurrié con nuestros pacientes. (3—8,12,13,18,41,42,44-47)

La presentacion del Secuestro pulmonar en nuestros nifios, generalmente fue asociada a MCVA,
como lo reportan otros autores; sin embargo, todos los casos correspondieron al sexo femenino en
comparacion a las series que reporta su presencia similar en ambos sexos. Desafortunadamente, en
las hojas quirargicas no se reporté el tipo de circulacion venosa por lo que no se puede evaluar los

subtipos. (3-8,12,13,18,19,28,41,42,44-47)

En comparacioén a un estudio nacional realizado en el Instituto Nacional de Pediatria (INP) por
Perez-Fernandez y col (48) en el que evaluan la MCVA y el ELC, observaron que la mediana de
edad al momento de diagnoéstico, frecuencias de malformaciones y lado afectado fue similar; con
diferencia de que en nuestra serie se reporta el LSD como el mas afectado, similar a series

internacionales.(2,4—7,44)

Los estudios encontrados de concordancia entre el diagnostico prequirurgico y el histopatoldgico no
evaltian la concordancia estadistica mediante uso de Kappa cuya ventaja es tomar en cuenta el azar
al momento del diagndstico. Lanza y col (37) encontraron una concordancia de MCVA en 66% en

una muestra de 6 pacientes, Bondioni y col (39) en una serie de 33 casos reportan una concordancia
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del 94% en MCVA y del 100% en secuestro. En nuestros pacientes se encontr6é una concordancia
del 76% para MCVA con 50% para MCVA tipo 1, 55% para MCVA tipo 2 y 0% para MCVA tipo
3; 67% para QB, 100% para ELC y 67% para SP. Ademas, se realizd la determinacion del
coeficiente de Kappa encontrando que la mayor concordancia fue en QB, ELC y SP por arriba de
0.64 que se considera buena, con una concordancia regular de 0.531 en MCVA y por subtipos con
un valor inferior de 0.374 considerandose mala. La concordancia para el diagnostico de MCVA es
baja probablemente secundario a que en 9 pacientes que no tuvieron concordancia, no fueron

evaluados por el servicio de Neumologia Pediatrica.

La edad idonea al momento de la reseccidn en pacientes asintomatico no se ha planteado y
considerando que el 2/3 de los casos se diagnostica antes del afio de edad, que no hay diferencias
significativas en la funcién pulmonar en resecciones tempranas y que aproximadamente el 40%
presenta datos de sobreinfeccion al diagndstico, se sugiere realizar un estudio para determinar la

edad ideal para el manejo.

El enfisema lobar congénito y el secuestro pulmonar son las dos malformaciones que acorde a
estudios previos se pueden manejar de forma conservadora en caso de no presentar sintomatologia
respiratoria. (9-11,16,19,22) En nuestro estudio la correlacion en el diagnostico de estas
malformaciones es buena por lo que en caso de contar con casos asintomaticos se puede considerar

el manejo conservador de estas lesiones.

Las fortalezas de este estudio estan en que, al ser un hospital de referencia, concentra un niimero
diverso de casos con MCP y que se cuenta con el tejido pulmonar para diagndstico dando el
diagnodstico de certeza; y que para fines del presente estudio se realizd una nueva revision
histopatologica de las lesiones, encontrando solo en un caso diferencia en el diagnostico,
habiéndose catalogado (MCVA que fue QB), lo que da una alta confiabilidad diagnoéstica.
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La deficiencia del estudio es que al ser un estudio retrospectivo no se cuenta con gran parte de la
informacion clinica, estudios de gabinete y seguimiento para la obtencién de mayor informacion, el
diagnostico prequirtrgico no se realizo por el servicio de Neumologia en todos los casos, por lo que

se sugiere realizar un algoritmo diagndstico-terapéutico
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CONCLUSIONES

La concordancia prequirtrgica y anatomopatoldgica de las MCP (Kappa) fue buena, de 0.53 a 0.73
siendo mayor en los casos de SP y ELC; al analizar los subtipos de MCVA individualmente la
concordancia fue mala y disminuy¢ hasta 0.37.

Las MCP en nuestra poblacion tienen frecuencias similares a lo reportado en la literatura siendo la
MCVA la mas frecuente. La MCVA tipo 2 fue la mas frecuente a diferencia de las series
internacionales en las que se reporta el tipo 1.

El presente estudio aportd, conocimiento nuevo a nuestro hospital y permite presentar algunas
recomendaciones:

» Todos los pacientes con esta entidad, deben de ser evaluados por el neumoélogo pediatra,
con el fin de definir la ruta diagndstico terapéutica especifica para cada entidad.

» Dado que el tipo 2 fue el mas frecuente, se sugiere realizar en todos estos pacientes la
busqueda intencionada de otras malformaciones congénitas que se asocian mas con este
subtipo.

» Se sugiere realizar un estudio para determinar la edad ideal para la reseccion de la lesion, la
cual puede realizarse por toracoscopia o toracostomia.

» Derivado de este analisis y de la revision de la literatura, se aprecia que el manejo es
diferente acorde al tipo de la MCP y la sintomatologia, por lo que se elabord un algoritmo
terapéutico, en donde se contempla el manejo conservador y las indicaciones del momento

quirtrgico.
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ALGORITMO TERAPEUTICO MALFORMACIONES CONGENITAS PULMONARES

SOSPECHA DE MALFORMACION CONGENITA PULMONAR

(Diagnostico prenatal, hallazgo radiografia o TAC ¢/ sobredistensidn persistente, imagenes radioltcidas o radiopacas circulares c/sin nivel hidroaéreo,)

ENVIO A NEUMOLOGIA PEDIATRICA
(Rx APy lateral, TAC simple y c¢/contraste, SEGD)

QUISTE BRONCOGENICO, SECUESTRO PULMONAR ENFISEMA LOBAR CONGENITO 6
INTRALOBAR, MCVA, OTROS QUISTES SECUESTRO PULMONAR EXTRALOBAR

SINTOMATICOS:
Dificultad respiratoria

Hipertension Arterial Pulmonar

ASINTOMATICOS Infecciones frecuentes. - '
RGE y / o datos de aspiracion secundarios

» Cortocircuito importante
» Complicaciones pulmonares (neumotadrax,
pioneumotdrax, hemotodrax, absceso)
VIGILANCIA C/3 MESES
Clinica, radioldgica

ASINTOMATICOS

VIGILANCIA C/3 MESES
HASTA LOS 2 ANOS
Clinica, radiolégica

RESECCION QUIRURGICA
A LA BREVEDAD

RESECCION DE LA LESION EN

LA ETAPA PREESCOLAR VIGILANCIA

ANUAL
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~ ANEXO 1
HOSPITAL DEPEDIATRIA CMN SIGLO XXI
@ DEPARTAMENTO DE PATOLOGIA

l M$ INFORME DE ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO Y CITOLOGIA

ESTUDIO PQ
Nombre: Edad: Afiliacion:
Sexo: Cama: CE:
Solicitud Dr. (a): Servicio:
Biopsia Directa: Revision: Fecha Recepcion:
Transoperatorio: BAAD: Pieza:
Otros: Frotis: Liquido:

Registros anteriores:

DATOS CLINICOS

DESCRIPCION MACROSCOPICA

DESCRIPCION MICROSCOPICA

DIAGNOSTICO

Fecha de Entrega:

Patologo responsable
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ANEXO 2

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
HOSPITAL DE PEDIATRIA CMN S XXI

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
MALFORMACIONES CONGENITAS PULMONARES

NOMBRE PACIENTE:

AFILIACION:

EDAD:

SEXO:

TEJIDO PULMONAR RESECADO:
LOBULO SUPERIOR DERECHO:
LOBULO MEDIO: o
LOBULO INFERIOR DERECHO:

LOBULO SUPERIOR IZQUIERDO:
LOBULO INFERIOR IZQUIERDO:

DIAGNOSTICO PREQUIRURGICO:

DIAGNOSTICO ANATOMOPATOLOGICO:
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