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RESUMEN

INTRODUCCION: Las malformaciones congénitas boncopulmonares conforman un grupo de
entidades originadas en defectos del crecimiento broncopulmonar durante los distintos
estadios evolutivos del desarrollo del pulmén. Varian en su forma de presentacion, en las
manifestaciones clinicas y en su grado de severidad. Se pueden manifestar a cualquier edad
y pueden condicionar morbilidad y mortalidad significativa en lactantes y nifios. Se ha
observado un aumento en el diagndstico precoz, atribuible al uso rutinario de la ecografia
prenatal. El manejo de estas lesiones depende del tipo de malformacién y de los sintomas
que presenta el paciente. La mayoria de los autores recomiendan la reseccion de la lesion
en el momento del diagnostico debido al riesgo de complicaciones.

JUSTIFICACION: Conociendo la situacion epidemioldgica de las malformaciones congénitas
broncopulmonares, y la carencia de estudios suficientes y actualizados en el pais,

la presente investigacion es importante porque no hay datos sistematizados, ni de
caracterizacion de dichas malformaciones en el Instituto Nacional de Pediatria en los ultimos
10 afios. Esta investigacion ademas, aportard datos nuevos sobre caracteristicas
demograficas, presentacion clinica, hallazgos radiolégicos y tratamiento médico y quirdrgico.
También sugerira como realizar un abordaje diagnéstico mas oportuno y prudente.
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA: En Meéxico, las malformaciones congénitas en
general, deformidades y anomalias cromosomicas ocupan el lugar numero 14 dentro de las
principales causas de egresos hospitalarios. En el Insitituto Nacional de Pediatria, en
referencia a las malformaciones broncopulmonares, se considera que estas patologias son
raras y poco frecuentes, motivo por el cual se hace dificil contar con estudios previos que
posean grandes muestras y que ameriten sustentar una experiencia clinica rica, amplia y
solida, ya que, aunado a lo anterior, la nomenclatura de estas patologias es diversa,
compleja, ardua de conceptualizar, en virtud a la asociacion entre dos 0 mas malformaciones
que incluyan la regién broncopulmonar, asi como otros aparatos y sistemas.

OBJETIVO GENERAL: - Estimar cudles son las malformaciones congénitas
broncopulmonares diagnosticadas en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo del 1 de
enero de 1972 al 31 de mayo de 2017.

OBJETIVOS ESPECIFICOS: - Determinar las principales caracteristicas clinicas de las
malformaciones congénitas broncopulmonares en el Instituto Nacional de Pediatria

- Clasificar las malformaciones congénitas broncopulmonares en el Instituto Nacional de
Pediatria, acorde a la clasificacion y esquema de toma de decisiones usados en el Servicio
de Neumologia y Cirugia de térax de dicha institucion.

- Conocer el resultado anatomopatolégico de Ilas malformaciones congénitas
broncopulmonares en el Instituto Nacional de Pediatria.

- Identificar la presencia de otras malformaciones congénitas asociadas

- Conocer los hallazgos radiolégicos mas frecuentes del paciente con malformacion
congeénita broncopulmonar en el Instituto Nacional de Pediatria.

TIPO DE ESTUDIO: Es un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo con datos
obtenidos del expediente clinico de cada paciente. No se realizara ningun tipo de
intervencion en los nifos.

CRITERIOS DE INCLUSION: Todos los nifios, de sexo femenino o masculino, en edad
comprendida entre 1 dia de vida hasta los 18 afios, con diagnéstico de Malformacion
congénita broncopulmonar, tratados en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo del 1
de enero de 1972 al 31 de mayo de 2017.

CRITERIOS DE EXCLUSION: Pacientes cuyo expediente clinico no cuente con el 75% de la
informacion que se solicitara en la hoja de recoleccion.



ANALISIS ESTADISTICO: Se realizard una base de datos con la informacion obtenida del
periodo del 1 de enero de 1972 al 31 de mayo de 2017. La base de datos se realizara en
Excel segun las variables a utilizar. Se realizara un analisis descriptivo. A todas las variables
se les realizara estadistica univariada: frecuencias simples y porcentajes.

RESULTADOS: Las malformaciones congénitas broncopulmonares recolectadas entre el 1
de enero de 1972 al 31 de mayo de 2017 en el instituto Nacional de Pediatria constan de 423
casos, predominando en el género masculino en una relacién de 2.1. En los trastornos de
detencion del desarrollo la hipoplasia pulmonar se presenté en el 18% de los casos totales,
en el 73% de los casos asociada a hernias de Morgagni. La aplasia pulmonar representé el
4% del total de los pacientes y la agenesia pulmonar se presentd en el 3%. De las
anomalias congénitas broncopulmonares la mas frecuente fue la Malformacion congénita de
la via aérea pulmonar (malformacion adenomatoidea quistica: MAQ) en 51 casos (12%),
seguida en segundo lugar por otras malformaciones como el bronquio traqueal 38 (9%) y en
tercer lugar el secuestro pulmonar en 31 casos (7%). Las malformaciones menos frecuentes
fueron el bronquio esofagico en 1 caso (0.2%) y el bronquio puente en 1 caso (0.2%).El
diagnostico se hace, con mayor frecuencia intrahospitalariamente en la edad de lactantes.
También encontramos que presentan diferentes asociaciones, siendo la mas comun el
Secuestro Pulmonar Extralobar con Malformacién adenomatoidea quistica Tipo I. A la
mayoria de los pacientes se le realizd tratamiento quirurgico sin complicaciones

DISCUSION: la expresién de las malformaciones congénitas broncopulmonares es variada y
polimorfa, llegando a tener desde pacientes asintomaticos hasta malformaciones
incompatibles con la vida, ya que pueden presentarse como complejos sindromaticos, o
variaciones anatdmicas que no requieren tratamiento.

La Malformacion adenomatoidea quistica fue la malformaciéon congénita mas frecuente, lo
que coincide con lo reportado en la literatura internacional. También como se reporta en la
literatura fue mas frecuente en el sexo masculino.La segunda malformacion encontrada por
orden de frecuencia es el bronquio traqueal, donde todos los casos fueron diagnosticados
mediante el estudio endoscépico de la via aérea. El secuestro pulmonar fue la tercera
malformacion congénita encontrada en orden de frecuencia, predominando en el sexo
masculino, ademas, en la mayoria existi6 el antecedente de neumonias de repeticion
homotopicas, lo que coincide con la literatura internacional. Segun la sintomatologia por
grupo etario, los neonatos fueron referidos con dificultad respiratoria grave mientras en los
lactantes y preescolares se encontraron diferentes combinaciones de dificultad respiratoria,
cianosis, estridor, derrame pleural, infeccidon respiratoria recurrente homotépica y
deformacién del térax. No encontramos pacientes con malformaciones genitourinarias,
neuroldgicas o gastrointestinales asociadas a las malformaciones broncopulmonares. La
morbimortalidad obedece a factores asociados, dificiles de modificar.

CONCLUSIONES: Las malformaciones congénitas broncopulmonares son mas frecuentes
de lo que ha sido considerado. Se presentan a cualquier edad y su cuadro clinico puede
variar desde asintomatico hasta dificultad respiratoria severa. Los estudios de imagen con
tecnologia de punta han sustituido con ventaja a los antiguos procedimientos invasivos en el
diagnéstico, sin embargo el diagndstico de certeza se establece conjuntando los datos
clinicos con los estudios de imagen, la exploracibn quirdrgica y el estudio
anatomopatolégico. El tratamiento de las malformaciones congénitas broncopulmonares es
la reseccidon quirdrgica, representando el unico tratamiento curativo. La morbilidad y
mortalidad que se atribuyen a las malformaciones congénitas broncopulmonares se relacioné
con la coexistencia de otras malformaciones broncopulmonares o en otros sistemas.



ANTECEDENTES

Definicién

Las malformaciones congénitas broncopulmonares constituyen un grupo
heterogéneo de enfermedades, que varian en su presentacién clinica y gravedad en
funcion al grado de afectacion pulmonar y su ubicacién en el térax. (1)

Embriologia:

Por malformacion congénita entendemos aquella malformaciéon que es innata,
connatural y que nace con uno. Toda lesion que existe desde el momento del
nacimiento (2). En tiempos recientes hemos aprendido mucho sobre los factores que
controlan el crecimiento y desarrollo de los pulmones, en particular durante la vida
temprana, y esto ha conducido también a un mayor entendimiento de las causas de
las malformaciones que pueden ocurrir en esta época. Ademas se conocen mas los
factores capaces de afectar al crecimiento y desarrollo normales de las vias
respiratorias desde la vida fetal, factores tanto enddégenos como exdgenos, son
capaces de alterar este delicado equilibrio, llevando a desdrdenes en la maduracion,
crecimiento y funcion de los tejidos (3).

El desarrollo pulmonar constituye un proceso altamente organizado, en el cual las
interacciones del mesénquima con el epitelio, controlan y coordinan multiples
factores regulatorios, los cuales son necesarios para la adecuada formacion y
crecimiento del pulmon.

Por lo anterior, para una comprension basica de las diferentes malformaciones
broncopulmonares, es fundamental el conocimiento de las distintas etapas en que se
divide el desarrollo pulmonar normal, las cuales comprenden cinco, y de ellas las
cuatro primeras son intradtero y la ultima postnatal (Tabla 1).



Tabla 1. Etapas del desarrollo pulmonar

Fase

Edad gestacional o
postnatal

Principales eventos

Embrionaria

3 a 7 semanas de
gestacion

Desarrollo de las vias aéreas
mayores

Pseudoglandular

7 a 17 semanas de
gestacion

-Aparicion de la circulacion pulmonar
(vasculogénesis)

-Desarrollo del arbol bronquial hasta
nivel de bronquiolos terminales
(acinar).

-Crecimiento vascular sigue al de la
via aérea

17-27 semanas de

-Formacion de acinos. Crecimiento
del lecho capilar (angiogénesis).

Canalicular .
gestacion
-Diferenciacion epitelial.
-Formacion de los espacios aéreos
27-36 semanas de transitorios.
Sacular tacic
gestacion -Continua la division de la via aérea
periférica
36 semanas a los 2- | Aparicion de los septos secundarios y
Alveolar ~ : . )
3 afios de vida formacion de alvéolos
Maduracién 0 alos 3 afios de Se reduce a una sola capa capilar la

microvascular

vida

doble capa de los septos inmaduros

Hiperplasia activa

0 a los 3 anos de
vida

Aumenta el numero de alvéolos, poco
cambio en su tamano

Hipertrofia

3-8 anos de vida

Aumento del tamano alveolar, con
crecimiento celular mayor al corporal

Tomado de: Placencia Esparza, DM. Malformaciones congénitas broncopulmonares en el Instituto

Nacional de Pediatria. Experiencia de 38 afios. México, 2008




Acorde al periodo afectado se puede presentar uno u otra malformacion (Tabla 2).
Tabla 2. Etapas del desarrollo pulmonar y su relacion con las malformaciones

Etapas del desarrollo pulmonar en que se generan ciertas malformaciones
congénitas asociadas a desarrollo pulmonar anémalo

Estenosis laringea o traqueal
Traqueomalacia y broncomalacia
Malformaciones bronquiales
Pulmén en herradura

1. Embrionario Malformaciones arterio-venosas

Quistes pulmonares congénitos (quiste
broncogénico)

Fistula traqueoesofagica
Agenesia pulmonar-laringea o traqueal
Malformacién adenomatoidea quistica
Hipoplasia pulmonar
Quistes pulmonar
2. Pseudoglandular . . . -~
Linfangiectasia pulmonar congénita
Hernia diafragmatica
Secuestro pulmonar
Hipoplasia pulmonar
3. Canalicular . . .
Displasia acinar
Hipoplasia pulmonar
4. Sacular- alveolar Displasia acinar

Displasia alveolo —capilar

Tomado de: Placencia Esparza, DM. Malformaciones congénitas broncopulmonares en el Instituto
Nacional de Pediatria. Experiencia de 38 afios. México, 2008.



CONCEPTOS BASICOS DE ANATOMIA

Estructura de la traquea y bronquios: la trdquea va desde la laringe hasta el nivel
de la cuarta vértebra dorsal, en donde se divide en los 2 bronquios principales que
entran en los pulmones derecho e izquierdo, los cuales a su vez se dividen en
bronquios segmentarios, bronquios terminales y bronquiolos respiratorios hasta llegar
a los alvéolos.

Segmentos broncopulmonares: se define un segmento broncopulmonar como la
porcion del pulmén que depende de la ramificacion terminal de un bronquio lobar.
Por lo general, la arteria que irriga un segmento tiende a seguir el bronquio
segmentario. Las venas segmentarias se encuentran en la periferia del segmento, y
por tanto ayudan a delimitarlo

Pulmon derecho: el bronquio principal derecho da lugar a tres bronquios lobares:
superior, medio e inferior. El I6bulo superior derecho tiene 3 divisiones: el segmento
apical, el posterior y el anterior. El lI6bulo medio se ramifica en dos bronquios
segmentarios que son el lateral y el medial, mientras que el I6bulo inferior da origen a
cinco segmentos: el superior, el medio, el anterior, el lateral y el posterior.

Pulmon izquierdo: el bronquio principal izquierdo es mas largo que el derecho y no
se encuentra tan directamente alineado a la traquea. Se divide en dos |ébulos: el
superior y el inferior. El superior se divide en un tronco bronquial superior y un
bronquial inferior o singular. La divisién superior del l6bulo superior tiene dos
segmentos: el segmento apical posterior y el anterior. La divisién lingular o inferior
tiene dos segmentos: superior e inferior. El I6bulo inferior consta de 4 segmentos: el
superior, el anteromedial, lateral y posterior.

Irrigacion: el pulmén es irrigado por dos sistemas arteriales: el pulmonar y el
bronquial y esta drenado por dos sistemas venosos: el pulmonar y el bronquial
verdadero. Las arterias bronquiales nacen de la aorta e irrigan el plexo capilar en
toda la extensién de la pared de la via aérea desde el hilio hasta el bronquiolo
respiratorio. Las venas pulmonares drenan las regiones irrigadas por la arteria
pulmonar y la arteria bronquial. Las venas bronquiales verdaderas drenan solo la
region perihiliar, irrigada principalmente por la arteria bronquial y desembocan en el
sistema acigos y en la auricula derecha (6).



NOMENCLATURA Y CLASIFICACION

Los autores ha propuesto multiples clasificaciones de acuerdo a diversos factores
como son el tejido donde presumiblemente se origina la malformacion, las
caracteristicas anatomicas, los trastornos funcionales y desde luego, la descripcion
de la imagen radiolégica. Todo lo anterior, ha dado lugar a una nomenclatura
variada, amplia y compleja. En el departamento de Neumologia y Cirugia de térax,
con el fin de facilitar esta clasificacion se optdé por la siguiente clasificacion (5)
(Tabla 3).

Tabla 3. Clasificacion de las anormalidades o trastornos de la via aérea de
acuerdo a diversos factores

Etiologia Congénita o adquirida

Tejido de origen Broncogénico, gastroentérico,
pulmonar, alveolar

Caracteristicas anatomicas  Solitario, multiple, sélido, buloso

Ateracion funcional Comunicado o no a la via aérea, lleno
de aire o moco

Imagen radioldgica Multiples descripciones

En la literatura nacional, Morales Villagédmez M ha informado una nueva clasificacion
basada en la correlacion anatomopatoldgica, cuyo sentido clinico hemos adoptado, a
efecto de hacerla operativa en el proceso diagndstico y en la toma de decisiones
terapéuticas (5) (tabla 4).



Tabla 4. Clasificacibn operativa de las malformaciones congénitas
broncopulmonares

Anomalias Laringotraqueomalacia, agenesia, atresia,
traqueobronquiales 0o de estenosis, megalia, bronquio traqueal, bronquio
segmentacion esofagico, bronquio puente, l6bulo de la acigos,

isomerismo pulmonar, bronquiocele

Malformaciones pulmonares:  Agenesia, aplasia, hipoplasia, secuestro,
malformacion congénita de la via aérea
pulmonar, enfisema lobar congénito, l6bulo
polialveolar, quiste alveolar o mesotelial, 16bulo
o pulmén supernumerario, linfangiectasias.

Quistes Mediastinales broncogénicos, gastroentéricos,
broncoentéricos, duplicaciones intestinales,
ectopia de restos embrionarios, diverticulo
epifrénico

Diversas combinaciones de Broncopulmonares, cardiovasculares, de vias

dos o mas anomalias digestivas, de diafragma, de los cuerpos
vertebrales, de la pared del torax,
verdaderamente complejas y dificiles de
clasificar: sindrome del pulmon hipogénico,
pulmén con irrigacion sistémica sin secuestro
pulmonar, malformacién arteriovenosa

EXPRESION CLINICA Y PROCESO DIAGNOSTICO
LARINGOMALACIA

Es consecuencia de la inmadurez y reblandecimiento de los cartilagos que
conforman las estructuras gloticas, que se colapsan y no mantienen la luz de la via
aérea, sobre todo en el tiempo inspiratorio de la respiracion. (8) El diagndstico de
certeza se establece por laringoscopia directa y broncoscopia que se practican
manteniendo el automatismo respiratorio del paciente a efecto de estudiar la
motilidad de las estructuras anatémicas donde es caracteristico observar
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el desplazamiento hacia la linea media y en sentido cefalocaudal de los repliegues
aritenoepigléticos, obstruyendo la luz de la via aérea. En general, es autolimitada y
mejora espontaneamente antes de los 18 meses de vida. (7)

ESTENOSIS CONGENITA DE LA TRAQUEA

Es poco frecuente y consiste en un estrechamiento intrinseco de la traquea, debido
generalmente a anillos cartilaginosos completos, con ausencia de la porcion
membranosa de la traquea (13). El tipo A es la estenosis segmentaria, la cual ocurre
usualmente en el tercio distal de la traquea. El tipo B es la estenosis traqueal en
tunel. El tipo C es la hipoplasia de la traquea y el tipo D es la estenosis traqueal con
agenesia pulmonar unilateral. La presentacion, el tratamiento y la evolucién final
dependen del grado y la extension de la estenosis. Aproximadamente el 75% de los
pacientes presenta malformaciones asociadas, siendo la mas frecuente la fistula
traqueoesofagica. (9)

BRONQUIO TRAQUEAL O BRONQUIO DE CERDO

Es la malformacién traqueobronquial mas frecuente cuando se incluyen en la
tabulacién los casos asintomaticos casualmente descubiertos en grandes series de
estudios broncoscépicos (5). Es un bronquio aberrante o accesorio que se origina de
la pared lateral derecha de la traquea y se extiende al Iébulo superior derecho. En
algunos casos, puede ventilar un lébulo normal, pero en otros puede llegar a un
l6bulo pulmonar andémalo, con degeneracién quistica. En algunos pacientes se
asocia con neumonia recurrente o a atelectasia persistente del I6bulo superior
derecho. Se identifica en el 0.9-1% de todas las broncoscopias en nifos. (7)

BRONQUIO ESOFAGICO

Se encuentra en una porcidn del parénquima pulmonar que se comunica
directamente a la luz del eséfago, por medio de un bronquio perfectamente formado
(5). Es una anomalia poco frecuente, de predominio derecho. Se asocia a
malformaciones cardiovasculares mayores, y se manifiesta desde el nacimiento. La
broncoscopia muestra la ausencia del arbol bronquial derecho. (11)
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BRONQUIO PUENTE

Consiste en una ramificaciéon bronquial anédmala que se origina del bronquio principal
izquierdo y cruza el mediastino a manera de puente, antes de entrar en el pulmon
contralateral (3). Se desconoce su etiologia aunque la vascularizacion pulmonar
puede jugar algun papel en su desarrollo. Los casos publicados tienen asociadas
distintas anomalias congénitas, entre ellas drenaje venoso andmalo, ano
imperforado, anomalias vertebrales y renales, por lo cual es una patologia
practicamente incompatible con la vida. (11)

BRONQUIOCELE O MUCOCELE

Es una forma de atresia bronquial, en la cual la porcion proximal de un bronquio lobar
0 segmetario termina en un fondo de saco, de manera que no se comunica con la via
aérea central o proximal. El fondo de saco bronquial se llena de secrecion mucosa,
que eventuamente se infecta (14). Los alvéolos correspondientes a la region
anatomica afectada son ventilados por vias colaterales lo cual da lugar a un aerea de
sobredistensién pulmonar. Puede encontrarse asociado a otras anomalias
congénitas. Es una malformacion poco frecuente, que en la clinica se expresa por
sintomatologia y signologia respiratorias sugestivas de un proceso neumodnico
persistente o recurrente homofocal. (5)

AGENESIA PULMONAR

Se observa la ausencia completa de uno o0 ambos pulmones, sin rastros de irrigacion
vascular ni de formacion de bronquios o de parénquima pulmonar. Las izquierdas
tienen peor prondstico con 50% de mortalidad en el periodo neonatal. La radiografia
de torax muestra desviacion del mediastino hacia el lado de la agenesia. El
diagndstico se confirma por tomografia de térax y broncoscopia, que evidencian la
ausencia del parénquima y del bronquio fuente respectivamente (12).Los pacientes
suelen desarrollarse de forma normal y solamente requieren vigilancia de la asimetria
toracica y de la posible escoliosis que puede aparecer como consecuencia de la
ocupacion asimétrica del espacio. (3)

APLASIA PULMONAR

Existe una supresiéon de todas las estructuras bronquiales, excepto por un bronquio
rudimentario que termina en un saco ciego (14). El esbozo broncopulmonar hiliar
rudimentario no es funcional. Se trata de una malformacion poco frecuente, mas
comun del lado derecho y que se acompafa de malformaciones mayores,
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generalmente incompatibles con la vida (12). La clinica puede variar desde pacientes
asintomaticos hasta sintomas de disnea neonatal, o muerte por compresion de
estructuras vasculares, con desplazamiento del corazén y del mediastino. (7)

HIPOPLASIA PULMONAR

Se observa un pulmén de aspecto normal, pero de tamafno pequeno. Puede ser
asintomatica y compatible con la vida o presentar dificultad respiratoria severa y estar
acompanada de otras malformaciones. Raramente es primaria o idiopatica, pues la
compresion del pulmén extrinseca o intrinseca es una condicion subyacente (1). Los
hallazgos clinicos van a depender del grado de anormalidad pulmonar. En el 50% de
los casos suele asociarse con hernia diafragmatica, malformaciones genitourinaras,
cardiacas y gastrointestinales. La hipertension pulmonar persistente es un evento
grave que puede presentarse en este grupo de recién nacidos (17). En los pacientes
asintomaticos el examen fisico revela una asimetria a la auscultacion, con ausencia
de entrada de aire en el lado afectado. La radiografia de térax muestra
desplazamiento cardiaco con falta de aireaciéon pulmonar del mismo lado, y en su
mayoria de los casos el pulmén contralateral muestra hiperinsuflacion y
desplazamiento hacia el hemitérax opuesto. (16)

SECUESTRO PULMONAR

Es un sector del pulmdn no funcionante, sin comunicacién con el arbol bronquial que
recibe irrigacion de la circulacion sistémica (1). La etiologia no ha sido
completamente aclarada. Se clasifica en intralobar y extralobar con un radio de 3:1.
El secuestro intralobar presenta tejido pulmonar anémalo integrado al resto del
pulmoén normal con el que comparte revestimiento pleural visceral. El drenaje venoso
es hacia las venas pulmonares. Se localiza en los segmentos basales de los I6bulos
inferiores, especialmente en el izquierdo en un 80%, en estrecha proximidad al surco
costofrénico. (12)

En el secuestro extralobar, el parénquima pulmonar anormal esta separado de tejido
pulmonar normal por un revestimiento pleural propio. Generalmente esta asociado a
otras malformaciones como hernia diafragmatica y puede ser un hallazgo en cirugias
abdominales, de hernias o eventraciones diafragmaticas. El retorno venoso es hacia
la vena acigos o venas cavas. El 15% estan situados debajo del diafragma. Ambos
secuestros reciben irrigacion desde la aorta toracica o abdominal, y en el 15% de los
casos la irrigacion es proporcionada por una arteria sistémica diferente. (6,19)
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Mas del 50% de los secuestros intralobares se diagnostican en la adolescencia. Los
pacientes pueden desarrollar neumonia recurrente y hemoptisis o permanecer
asintomaticos y ser diagnosticados incidentalmente. La radiografia muestra
imagenes de condensacion triangular persistente en una de las bases, que se
confirma con una angiotomografia, donde se pone de manifiesto el vaso andémalo asi
como eventuales malformaciones asociadas. La resolucién de ambos secuestros es
siempre quirurgica. (1)

ENFISEMA LOBAR CONGENITO

Es una malformacién congénita broncopulmonar rara. Su incidencia es de 1:20,000 a
1:30,000 nacimientos. La sobredistensién pulmonar lobar es la consecuencia
inmediata del atrapamiento de aire en la via aérea, incluidos los sacos alveolares,
causado por un mecanismo de valvula adquirido, como por ejemplo, un cuerpo
extrafio o un tapon de moco. Puede ser de caracter reversible, una vez que el
mecanismo de valvula ha sido tratado, sin embargo caracteristicamente el
parénquima pulmonar permanece distendido aun después de la seccién quirurgica
del bronquio lobar (5). EI mecanismo de valvula puede ser intrinseco o extrinseco, de
naturaleza congénita que determina el atrapamiento de aire con marcada
sobredistension de los alvéolos que histolégicamente son normales (3, 12).
Ocasionalmente se afectan uno o dos lébulos, siendo el mas frecuente el superior
izquierdo en un 43%, seguido del I6bulo medio en un 35%, el I6bulo superior derecho
en un 20% (20). Las manifestaciones clinicas en la mayoria de los casos se inician
en el periodo neonatal y consisten en dificultad respiratoria progresiva, taquipnea,
taquicardia, cianosis con el llanto o durante la alimentacién y estertores crepitantes o
sibilancias. En nifios mayores es posible observar la deformidad del térax por
abombamiento unilateral y hasta un 10% presentan malformaciones cardiacas
asociadas. (12,21)

En la radiografia de térax se observa una imagen hiperlicida, hipertensa,
intraparenquimatosa, que corresponde a sobredistension pulmonar con
desplazamiento de las estructuras anatdmicas adyacentes. En los pacientes con
sintomas, de acuerdo al grado de compromiso, se efectua cirugia de urgencia o
programada, siendo la lobectomia (por toracotomia o videoasistida), el tratamiento de
eleccion. La evolucion post quirdrgica es favorable y sin secuelas. (22)
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MALFORMACION CONGENITA DE LA VIA AEREA PULMONAR (MALFORMACION
ADENOMATOSA QUISTICA)

La incidencia es de aproximadamente 1 caso por cada 25,000-35.000 embarazos
(22). Representa el 95% de todas las malformaciones broncopulmonares quisticas.
Se trata de multiples formaciones quisticas en los bronquios terminales revestidas de
tejido cuboidal o columnar ciliado, con gran proliferacién celular y de las glandulas
secrectoras de moco y con disminucion acentuada del tejido alveolar (5, 8). Las
lesiones varian ampliamente en tamano y pueden afectar a un Iébulo entero o a un
segmento, asi como involucrar a todo el pulmon (22).

La definicion y clasificacion de esta malformacion, sin embargo, siempre ha sido
controversial. Stocker las clasificdé en cinco tipos, basados en el tamafio de los
quistes postnatales y en la histologia:

- Tipo 0: se origina a partir de la traquea o tejido bronquial, con una baja incidencia
(1-3%). Los quistes son de hasta 0.5cm de diametro. Afecta todos los lobulos
pulmonares y es incompatible con la vida.

- Tipo I: es la mas frecuente (50-70%) y tiene el mejor prondstico. Presenta un quiste
unico grande (10cm) o multiples mayores de 2 cm.

- Tipo Il: es el segundo grupo mas frecuente (20-40%). Presenta multiples quistes de
0.5 a 2 cm, que semejan bronquiolos terminales. Afecta sélo un Iébulo. La asociacion
con otras malformaciones es muy comun y esta asociada con secuestro pulmonar
hasta en un 40% de los casos.

- Tipo lll: representa el 10% de los casos. Se trata de una masa soélida que desplaza
el mediastino. Puede provocar hidrops fetal.

- Tipo IV: 10-15% de los casos. A menudo son erroneamene clasificados como tipo |.
Tienen origen acinar distal con grandes quistes periféricos de hasta 7 centimetros de
diametro. La etiologia es poco clara y se ha propuesto como una etapa evolutiva del
bastoma pleuropulmonar (6,23)

Las manifestaciones clinicas incluyen en neonatos, dificultad respiratoria desde el
nacimiento, tiro, deformacién del térax, cianosis, insuficiencia cardiaca, hipertensién
pulmonar, efecto de masa intratoracica con desviacion del mediastino y diversos
trastornos relacionados con malformaciones asociadas de tipo cardiovasculares,
digestivas, diafragmaticas y renales. En niflos mayores se manifiesta por infeccion
respiratoria recurrente, homofocal o por supuracién broncopulmonar crénica. Cabe
destacar su eventual asociacién con enfermedad maligna pulmonar de tipo blastoma
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y rabdomiosarcoma. (5) La radiografia de tdérax muestra imagenes hiperlicidas,
intraparenquimatosas, hipertensas moderadamente, de diversos tamafnos y paredes
delgadas, con niveles hidroaéreos. La localizacion mas frecuente es unilobar,
unilateral, con cierta preferencia por los I6bulos medio y superior izquierdo. (25,27)

QUISTES ENTERICOS O DUPLICACIONES ESOFAGICAS

Son formaciones esféricas o tubulares en las cuales se reconoce una mucosa de tipo
digestivo y dos capas musculares, coexistiendo con frecuencia restos embrionarios
de tipo respiratorio (quistes broncoentéricos). Pueden o no estar comunicados a la
luz del eséfago y se localizan en cualquier sitio desde la boca hasta el ano. En el
térax, las formaciones alargadas y tubulares son caracteristicamente mediastinales,
posteriores, basales y del lado derecho (26). Los quistes entéricos localizados en el
térax representan el 20% de todos los quistes enterogénicos. El quiste entérico es
mas frecuente en nifos, localizado en el mediastino posterior, sobre todo en el
hemitorax derecho y con una presentacion clinica caracterizada por dificultad
respiratoria. En adultos es menos frecuente y suele ser un hallazgo casual, o
descubrirse tras una clinica insidiosa de sintomas respiratorios, fiebre, dolor toracico
o epigastralgia. (5)

QUISTE BRONCOGENICO

Es una masa quistica, generalmente unica, bien delimitada, originada por un defecto
del desarrollo del arbol bronquial, entre los dias 26-40 de gestaciéon. Puede no
encontrarse en contacto con el arbol traqueobronquial, sino libre en mediastino o
unido a otras estructuras, como el eséfago (24). Supone un 5% del total de las
masas mediastinicas. Los de localizacion pulmonar suelen aparecer en l6bulos
inferiores. Otras menos frecuentes son: cuello, pericardio o cavidad abdominal. En la
clinica suele ser asintomatico, siendo diagnosticado de manera casual, mediante
estudios radioldgicos. Algunos pacientes suelen presentar sintomatologia,
dependiendo de la posicion del mismo por efecto masa de la lesion, cursando asi con
dolor toracico, distrés respiratorio o disfagia. La infeccidén de repeticion del quiste es
la complicacion mas habitual en nifos mayores o adultos (27). La radiografia de térax
muestra lesion redondeada bien delimitada en el mediastino medio. La TAC de térax
evidencia una lesidon quistica unica, localizada en el mediastino, con bordes bien
definidos y liquido hipocaptante. Cuando existen niveles hidroaéreos, debemos
pensar en posible infeccién. El tratamiento es quirurgico en la mayoria de los casos,
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por las posibles infecciones y por la dificultad del diagndstico diferencial con lesiones
malignas. (25)

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cuales son las malformaciones congénitas broncopulmonares diagnosticadas en
los nifios del Instituto Nacional de Pediatria en el periodo del 1 de enero de 1972 al
31 de mayo de 20177

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En la literatura internacional se menciona que el 3% del total de los recién nacidos
vivos presentan anomalias morfolégicas diversas. En México, las malformaciones
congénitas en general, deformidades y anomalias cromosdmicas ocupan el lugar
namero 14 dentro de las principales causas de egresos hospitalarios. En el Insitituto
Nacional de Pediatria las malformaciones congénitas se presentan en el orden de
frecuencia: cardiovasculares, neurolégicas, osteomusculares, uroldgicas, digestivas,
broncopulmonares y mediastinales. En referencia a las malformaciones
broncopulmonares, se considera que estas patologias son raras y poco frecuentes,
motivo por el cual se hace dificil contar con estudios previos que posean grandes
muestras y que ameriten sustentar una experiencia clinica rica, amplia y solida, ya
que, aunado a lo anterior, la nomenclatura de estas patologias es diversa, compleja,
ardua de conceptualizar, en virtud a la asociacion entre dos o mas malformaciones
que incluyan la region broncopulmonar, asi como otros aparatos y sistemas.

Durante 45 anos, en el Instituto Nacional de Pediatria se han recolectado una gran

cantidad de malformaciones congénitas broncopulmonares que merecen ser
documentadas, descritas y actualizada
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JUSTIFICACION

Conociendo la situacion epidemioldgica de las malformaciones congénitas
broncopulmonares, y la carencia de estudios suficientes y actualizados en el pais,

la presente investigacion es importante porque no hay datos sistematizados, ni de
caracterizacion de dichas malformaciones en el Instituto Nacional de Pediatria en los
ultimos 10 afos. Se espera llenar el vacio en el conocimiento de estas patologias
durante este lapso de tiempo. Esta investigacion ademas, aportara datos nuevos
sobre caracteristicas demograficas, presentacién clinica, hallazgos radiolégicos vy
tratamiento médico y quirdrgico. También sugerirda como realizar un abordaje
diagndstico mas oportuno y prudente. Los resultados de este estudio permitiran
difundir y compartir la experiencia con otros galenos: médicos generales, pediatras y
neumologos pediatras quienes representan la primera linea de contacto con el
paciente que padece de estas patologias. Aunado a lo anterior, fortalecera las
destrezas en el campo de la investigacion de mi formacién como residente en la
subespecialidad de Neumdloga pediatra.

OBJETIVOS
OBJETIVO GENERAL

- Estimar cuales son las malformaciones congénitas broncopulmonares
diagnosticadas en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo del 1 de enero de
1972 al 31 de mayo de 2017.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Determinar las principales caracteristicas clinicas de las malformaciones congénitas
broncopulmonares en el Instituto Nacional de Pediatria.

- Clasificar las malformaciones congénitas broncopulmonares en el Instituto Nacional
de Pediatria, acorde a la clasificacion y esquema de toma de decisiones usados en el

Servicio de Neumologia y Cirugia de térax de dicha institucion.

- Conocer el resultado anatomopatolégico de las malformaciones congénitas
broncopulmonares en el Instituto Nacional de Pediatria.
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- ldentificar la presencia de otras malformaciones congénitas asociadas

- Conocer los hallazgos radiolégicos mas frecuentes del paciente con malformacion
congénita broncopulmonar en el Instituto Nacional de Pediatria.

MATERIAL Y METODOS
Disefio:

Estudio observacional, retrospectivo, descriptivo. Se revisaran expedientes de todos
los nifilos con diagnostico de Malformacion congénita broncopulmonar en el periodo
del 1 de enero de 1972 al 31 de mayo de 2017. Se evaluaran variables clinicas,
radioldgicas, tratamiento quirurgico y evolucion.

DEFINICION OPERACIONAL DE LAS VARIABLES

Edad al ingreso al Instituto Nacional de Pediatria: tiempo de vida en dias, desde
el nacimiento hasta su ingreso al Instituto Nacional de Pediatria. Variable de tipo
cuantitativa y continua.

Edad al inicio de los sintomas: tiempo de existencia en meses y afos, desde el
nacimiento, hasta el comienzo de la sintomatologia. Variable cuantitativa, continua.

Sexo: se refiere a la divisidon del género humano en dos: hombre o mujer. Variable
cualitativa, nominal, dicotébmica. 1 masculino 2 femenino.

Realizacion de ultrasonido obstétrico: variable cualitativa, nominal, dicotémica: 0
si, 1 no.

Hospitalizaciones previas: si hay antecedente de hospitalizacion a la edad actual y
cual fue el motivo. Variable cualitativa, nominal, politdmica: 1.Neumotorax
2.Neumonia 3. Derrame pleural.

Tos: ruido que se produce cuando el aire contenido en el arbol traqueobronquial es
expulsado a presion, a través de la glotis previamente cerrada, por efecto de la
contraccion brusca de los musculos de la pared abdominal y el diafragma. Variable
cualitativa, nominal, dicotomica. 0 si, 1 no.
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Expectoracion: expulsion de secreciones provenientes del arbol traqueobronquial.
Variable cualitativa, nominal, politmica. 0 si, 1 no.

Cianosis: color azulado y violaceo de la piel. Variable cualitativa nominal,
dicotomica. 1 ausente, 2 presente.

Polipnea: aumento de la frecuencia y del trabajo respiratorio. Numero de
respiraciones por minuto arriba del percentil para su edad. Variable cualitativa.
nominal, dicotomica. 1 ausente, 2 presente.

Simetria del térax: se refiere a la igualdad de la forma y tamafio de ambos
hemitérax. . Variable cualitativa, nominal, dicotémica. 1 Asimétrico, 2 Simétrico.

Deformidades toracicas: toda malformacion condrocostal, condicionada por la
presion ejercida por las costillas en su crecimiento hacia la linea media. Variable
cualitativa, nominal, politomica. 0 normal, 1 pectus excavatum, 2 pectus carinatum.

Amplexion: desplazamiento anteroposterior de la caja toracica. Variable cualitativa,
nominal, dicotomica. 0 Anormal, 1 normal.

Amplexacién: movimiento lateral del térax. Variable cualitativa, nominal, dicotomica.
0 Anormal, 1 normal.

Percusion: técnica exploratoria pulmonar que consiste en golpear suavemente la
pared del térax para obtener un sonido esperado, que se denomina claro pulmonar.
Variable cualitativa, nominal, politomica. 1. Claro pulmonar, 2.hipersonoridad, 3.
Matidez o submatidez.

Auscultacién: técnica exploratoria, mediante la cual se utiliza un estetoscopio para
recoger las caracteristicas acusticas de la inspiracidn y la espiracion, asi como
también la presencia de fendmenos acusticos adventicios o ruidos agregados.
Variable cualitativa, nominal, politomica. 1 Murmullo vesicular, 2 Sibilancias, 3
estertores crepitantes, 4 estridor, 5 frote pleural, 6 pectoriloquia afona, 7 egofonia.

Radiografia de térax: Se tomaran imagenes obtenidas por radiografia simple de
térax. Variable cualitativa, nominal, politdmica: 1 Normal, 2. Imagen hiperlucida no
hipertensa 3. Imagen hiperlucida hipertensa 4. Atelectasia 5.Sobredistension
pulmonar 6. Desplazamiento del mediastino.
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Ultrasonido de térax: Se obtendran los reportes de estudios ultrasonograficos del
térax realizados por un médico radidlogo. Variable cualitativa, nominal, dicotomica. 0
No se realizo, 1 Se realizo.

Tomografia axial computarizada del térax: para este estudio se tomara el reporte
emitido por un radidlogo y se describiran hallazgos tomograficos .Variable cualitativa,
nominal, politbmica. 0 No, 1 Si.

Broncoscopia: estudio endoscopico de instrumentaciéon y visualizacion de la via
aérea mediante equipos rigidos como flexibles, con fines diagndsticos y/o
terapéuticos. Variable cualitativa, nominal, politémica. 0 anormal, 1 normal, 2
hallazgos endoscopicos.

Diagndstico clinico: diagnostico emitido por el servicio de Neumologia y Cirugia de

térax, una vez integrado el cuadro clinico, junto a los estudios de imagen y pruebas

de funcidn respiratoria. Variable cualitativa, nominal, politémica:
1. Agenesia pulmonar

Aplasia pulmonar

Hipoplasia pulmonar

Secuestro pulmonar

Quiste gastroentérico

Quiste broncogénico

Quiste broncoentérico

Duplicaciones intestinales

9. Malformacion adenomatoidea quistica pulmonar

10. Enfisema lobar congénito

11. Bronquio traqueal

12. Estenosis de traquea

13. Estenosis de bronquio

14.Lébulo supernumerario o Iébulo de la acigos

15. Bronquio esofagico

16. Bronquio puente

17.Linfangiectasias

18.Laringomalacia

19. Bronquiocele.

© N>R WD
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Localizacién de las lesiones: sitio anatomico del pulmén, donde se localiza la
malformacion. Variable cualitativa, nominal, politdbmica: 1.pulmén derecho (l6bulo
superior, medio, inferior), 2. Pulmén izquierdo (I6bulo superior, lingula, inferior).

Malformaciones congénitas asociadas: todas aquellas otras malformaciones
congénitas de otros aparatos y sistemas. Variable cualitativa, nominal, politdmica: 1
Digestivas, 2 dseas, 3 sistema nervioso central, 4 renales, 5 cardiacas.

Tratamiento quirdrgico: cirugia realizada para el tratamiento/correccion de la
malformacion congénita broncopulmonar. Variable cualitativa, nominal, politomica: 0
Ninguna, 1 Lobectomia, 2 segmentectomia, 3 neumonectomia.

Hallazgos quirurgicos: lo encontrado y descrito por el cirujano en la hoja de
procedimiento quirurgico, luego de la intervencion. Variable cualitativa, nominal,
politdmica.

Histopatologia: reporte final realizado por el servicio de Patologia. Variable
cualitativa, nominal, politdmica.

MATERIAL

Poblacion objetivo: todo paciente, masculino o femenino menor de 18 anos de
edad con diagnostico de Malformacion congénita broncopulmonar en el Instituto
Nacional de Pediatria

Poblacién elegible: pacientes atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria entre el
1 de enero de 1972 hasta el 31 de mayo de 2017.

CRITERIOS DE SELECCION

Criterios de inclusion:

- Todos los nifios, de sexo femenino o masculino, en edad comprendida entre 1 dia
de vida hasta los 18 afos, con diagndstico de Malformacién congénita
broncopulmonar, tratados en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo del 1 de
enero de 1972 al 31 de mayo de 2017.
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Criterios de exclusion:
- Pacientes cuyo expediente clinico no cuente con el 75% de la informacién que se
solicitara en la hoja de recoleccion.

METODOS

Se solicitara en el Departamento de Archivo clinico, una lista de todos los
expedientes clinicos que se clasificaron con el diagnostico de las siguientes
malformaciones broncopulmonares:

9.

©NOOR WM~

Agenesia pulmonar

Aplasia pulmonar

Hipoplasia pulmonar

Secuestro pulmonar

Quiste gastroentérico

Quiste broncogénico

Quiste broncoentérico

Duplicaciones intestinales

Malformacion adenomatoidea quistica pulmonar

10. Enfisema lobar congénito

11. Bronquio traqueal

12.Estenosis de traquea

13. Estenosis de bronquio

14.Lobulo supernumerario o I6bulo de la acigos
15. Bronquio esofagico

16. Bronquio puente

17.Linfangiectasias

18. Laringomalacia

19. Bronquiocele

Ademas, se revisaran las notas de broncoscopias del Departamento de Neumologia
y Cirugia de térax, se procedera a la recoleccion de datos, para después describir los
resultados obtenidos.
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ANALISIS ESTADISTICO

Se realizara una base de datos con la informacion obtenida del periodo del 1 de
enero de 1972 al 31 de mayo de 2017. La Base de datos se realizara en Excel
segun las variables a utilizar. Se realizara un analisis descriptivo. A todas las
variables se les realizara estadistica univariada: frecuencias simples y porcentajes
Los resultados se presentaran en tablas y graficos dependiendo de las variables
utilizadas.

CONSIDERACIONES ETICAS

Se trata de un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo con datos obtenidos
del expediente clinico de cada paciente. No se realizara ningun tipo de intervencion
en los nifos. Todos los datos de los pacientes se mantendran en confidencialidad
absoluta como marca la Norma Oficial Mexicana NOM-004-SSA3-2012 del
expediente clinico.

FINANCIAMIENTO

El mismo sera costeado en su totalidad por la persona que realiza la tesis.

RESULTADOS

Las malformaciones congénitas broncopulmonares recolectadas en el periodo
comprendido entre el 1 de enero de 1972 al 31 de mayo de 2017 en el instituto
Nacional de Pediatria constan de 423 casos, diagnosticados con base en la historia
clinica, el examen fisico, exdmenes de gabinete, hallazgos encontrados durante el
procedimiento quirurgico y la confirmacidn definitiva en el estudio
anatomopatoldgico.

En cuanto al género se encontraron que el 62% eran pacientes de sexo masculino y
el 38% de sexo femenino.

En los trastornos de detencion del desarrollo la hipoplasia pulmonar se present6 en

75 casos representando un 18% de los casos totales, en el 73% de los casos
asociada a hernias de Morgagni; la mayoria de estas hipoplasias mejoraron con el
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transcurso del tiempo con la re-explansion pulmonar. La aplasia pulmonar representé
el 4% del total de los pacientes y la agenesia pulmonar se presenté en el 3%.

De las anomalias congénitas broncopulmonares la mas frecuente fue la
Malformacion congénita de la via aérea pulmonar (malformacién adenomatoidea
quistica: MAQ) en 51 casos (12%), seguida en segundo lugar por otras
malformaciones como el bronquio traqueal 38 (9%) y en tercer lugar el secuestro
pulmonar en 31 casos (7%). Las malformaciones menos frecuentes fueron el
bronquio esofagico en 1 caso (0.2%) y el bronquio puente en 1 caso (0.2%)
(cuadro 1).

De las malformaciones congénitas de la via aérea pulmonar (malformacion
adenomatoidea quistica: MAQ) la tipo | fue la mas frecuente en 28 casos, seguida
por la tipo Il en 22 casos y por ultimo la tipo |l en 1 caso de los 51 pacientes con
este diagndstico.

Referente a los secuestros pulmonares, 21 casos correspondieron a extralobares
siendo los intralobares en menor nimero de casos, con tan solo 10.

Los quistes broncogénicos representaron el 7% del total de las malformaciones,
llamando la atencion que dos de ellos presentaron una localizacion no habitual, uno
en carina y otro a la entrada del bronquio principal derecho.

Las malformaciones congénitas broncopulmonares se diagnosticaron con mayor
frecuencia intrahospitalariamente en la edad de lactantes, seguidos por la edad
preescolar (cuadro 2).

En los ultimos 10 afios se pudo constatar que un bajo porcentaje (17%) de los
pacientes contaban con ultrasonido obstétrico prenatal, y en ninguno de los casos se
hizo el diagnostico de la malformacion broncopulmonar prenatal; 2 de los casos
diagnosticados posteriormente con MAQ tuvieron polihidramnios.

Los sintomas clinicos mas comunes en el grupo predominante de la Malformacion
congénita de la via aérea pulmonar (malformacion adenomatoidea quistica: MAQ)
fue la polipnea, seguido por tos y cianosis en el 100% de los casos. Un paciente
masculino de 17 anos cursaba con tos cronica y expectoracion blanquecina
abundante sin predominio de horario y la sospecha de MAQ fue por hallazgo
radiologico.

En los secuestros pulmonares la manifestacion clinica mas frecuente fue la tos
cronica, productiva, sin predominio de horario, no emetizante ni cianosante. Siete
pacientes presentaron neumonias a repeticion en el mismo sitio (base pulmonar
izquierda).
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La laringobroncomalacia se presentod en el 17% de los pacientes, siendo el estridor el
sintoma pivote que presentaron los pacientes. El diagnéstico confirmatorio en la
mayoria de los casos fue realizado por estudio endoscoépico de la via aérea.

En cuanto a los hallazgos a la inspeccion respecto a la simetria del térax y las
deformidades toracicas, el pectus excavatum se presento en 10 pacientes y el pectus
carinatum en 11 pacientes en los pacientes que presentaron MAQ. El pectus
excavatum se presento en 2 pacientes con aplasia y agenesia pulmonar
respectivamente, en el resto de los pacientes no se encontré ninguna alteracion
fisica del térax, al igual que en los quistes y duplicaciones.

Referente a la radiografia simple de térax, el patrén radiolégico descrito con mayor
frecuencia fue el de la imagen radiopaca limitada al sitio de la lesidn respectiva en
casos, seguida por las imagenes hiperlucidas no hipertensas como segundo patron
descrito. (cuadro 4)

En cuanto a la tomografia axial computarizada de alta resolucion, como parte
esencial del abordaje, complementada en algunos casos como los secuestros
pulmonares con angiotomografia, encontramos que en 47 pacientes no se realiz6 el
estudio, y no se describe en el expediente el motivo de esta omision.

El estudio endoscopico de la via aérea fue realizado en el 82% de los pacientes, de
los cuales el 34% de los casos resulté normal. La patologia mas comunmente
diagnosticada por este estudio fue el bronquio traqueal. (cuadro 5)

Ademas, en Ila descripcion de las diferentes malformaciones congénitas
broncopulmonares encontramos que presentan diferentes asociaciones. La mas
comun fue el Secuestro Pulmonar Extralobar con Malformacion adenomatoidea
quistica Tipo I. (cuadro 6)

A la mayoria de los pacientes se le realiz6 tratamiento quirdrgico sin complicaciones,
realizandose en 7 pacientes neumonectomia.

Las causas de mortalidad de los pacientes estan relacionadas con la prematuridad y
con la asociacién de dos o mas malformaciones congénitas mayores, asi como la
presencia de hipertension arterial pulmonar grave. Se encontré un total de 13
defunciones, lo que corresponde al de la mortalidad, en estos casos la principal
causa fue la insuficiencia respiratoria y el choque séptico (cuadro 7)
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CUADRO 1
MALFORMACIONES CONGENITAS BRONCOPULMONARES

Diagnéstico Frecuencia Paorcentaje (%)

Malformaciones Traqueobronquiales o de segmentacion

Bronquio esofagico 1 0,5
Bronquio traqueal 38 9
Bronquio puente 1 0,5
Bronquiocele 3 1
Estenosis bronquial 14 3
Estenosis traqueal 21 5

Detencion del Desarrollo Pulmonar

Hipoplasia pulmonar 75 18
Aplasia pulmonar 16 4
Agenesia pulmonar 11 3
Linfangectasias 3 1

Malformaciones Congénitas Pulmonares

Enfisema lobar congénito 24 6
Malformacién adenomatoidea quistica 51 12
Secuestro pulmonar 31 7

Quistes o Duplicaciones

Duplicacion intestinal 5 1
Quiste broncogénico 30 7
Quiste gastroentérico 15 3
Quiste broncoentérico 13 3
Otros
Laringobroncomalacia 71 16
Total 423 100
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CUADRO 2

DISTRIBUCION POR GRUPO ETAREO Y GENERO

EDAD

1-28 dias

1mes-2 afios

3-6 afos

7 -14 anos

15-17 anos

Total

MASCULINO

29

169

51

12

263

FEMENINO

31

76

29

24

160
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CUADRO 3

DISTRIBUCION DE DIAGNOSTICO DE ACUERDO A SEXO

Diagnéstico

Agenesia pulmonar
Aplasia pulmonar
Hipoplasia pulmonar
Secuestro pulmonar
Quiste gastroentérico
Quiste broncoentérico
Quiste broncogénico
Duplicacion intestinal

Malformacion adenomatoidea
quistica

Enfisema lobar
Bronquio traqueal
Estenosis bronquial
Bronquio esofagico
Bronquio puente
Linfangectasias
Bronquiocele
Estenosis traqueal

Laringomalacia

Total

Masculino

263

(n)
9
11
48
17
12
9
21
4
37

12
27

w N O

34

Femenino
(n)
2
5
27

©o© »~ W

14

12
11

10
37
160
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CUADRO 4
INTERPRETACION DE LA IMAGEN RADIOLOGICA DEL TORAX AL INGRESO

Patron Radiolégico Frecuencia (n) Porcentaje (%)
Normal 44 10
Imagen hiperlucida no hipertensa 111 26
Atelectasia 29 7
Sobredistension pulmonar 37 9
Imagen hiperlucida hipertensa 41 10
Desplazamiento del mediastino 16 4
Radiopacidad delimitada al sitio de la 124 29
lesion
No se describe 21 5
Total 423 100
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CUADRO 5

DIAGNOSTICO POR ESTUDIO ENDOSCOPICO DE VIA AEREA

Reporte de Broncoscopia Frecuencia (n) Porcentaje (%)
Normal 129 34
Traqueoendobronquitis 65 15
Compresion de Estructuras 18 4
Desplazamiento de Estructuras 7 1.5
Supuracién Broncopulmonar 12 3
Hipersecrecion de Moco 26 6
Anomalias de Segmentacion 16 3
Estenosis Traqueal 21 5
Fistula Esofago Bronquial 1 0.5
Bronquio Traqueal 38 10
Estenosis Infundibular del Bronquio 14 3
No hay reporte 76 18
Total 423 100
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CUADRO 6

ASOCIACIONES MAS FRECUENTES DE LAS MALFORMACIONES
CONGENITAS BRONCOPULMONARES

Diagnostico Patologia
Secuestro Pulmonar Extralobar + Quiste Broncogénico
Secuestro Pulmonar Extralobar + Quiste Entérico
Secuestro Pulmonar Extralobar + MAQ Tipo |
Secuestro Pulmonar Intralobar + MAQ Tipo I
Secuestro Pulmonar Intralobar + MAQ Tipo |
Quiste Broncogénico + MAQ Tipo |
Enfisema Lobar Congénito + MAQ Tipo |
Total

NUmero de Casos
1

= W N N 00N

16 casos
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CUADRO 7

PRINCIPALES CAUSAS DE DEFUNCION DE LAS MALFORMACIONES

CONGENITAS BRONCOPULMONARES

2 CAUSA DE
EDAD SEXO DIAGNOSTICO TRATAMIENTO DEEUNCION
9 meses | femenino Secuestro pulmonar Neumonectomia Choque séptico
Sindrome Cimitarra derecha Hipertension
pulmonar
11 dias | masculino Quiste broncogénico Neumonetomia Choque séptico
izquierda Neumotérax
3 dias femenino MAQ Lobectomia Insuficiencia
respiratoria
6 meses | femenino MAQ Lobectomia Choque séptico
1ano masculino Sindrome Klipel Neumonectomia Insuficiencia
10 Duplicacién esofagica izquierda respiratoria
meses
1 dia femenino MAQ Lobectomia Choque cardiogénico
8 meses | masculino Enfisema lobar Neumonectomia Insuficiencia
Congénito derecha cardiaca
Hipertension
pulmonar
2 meses | masculino Secuestro pulmonar Lobectomia Insuficiencia
respiratoria
4 meses | masculino MAQ Lobectomia Choque séptico
Enfisema lobar
congénito
8 meses | masculino Enfisema lobar Lobectomia Insuficiencia
congénito respiratoria
1 afo masculino | Quiste broncogénico Reseccion Insuficiencia
6 meses respiratoria
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DISCUSION

Los errores de la embriogénesis de los o6rganos que conforman el sistema
respiratorio dan lugar a un amplio espectro de malformaciones congénitas
broncopulmonares, cuya expresion es variada y polimorfa, llegando a tener desde
malformaciones incompatibles con la vida, hasta pacientes que cursan asintomaticos,
cuya anomalia es descubierta como hallazgo casual. (5,12)

Se trata de un grupo de entidades poco frecuentes, motivo por el cual no es facil la
realizacion de estudios correspondientes, ni resulta sencillo contar con serie de
estudios significativos. Los informes de la literatura se refieren mayormente a casos
aislados, o patrones clinicos que resultan interesantes por su rareza o complejidad.
(16,21)

Las malformaciones congénitas broncopulmonares incluyen anormalidades del
desarrollo a nivel tanto de bronquios como del parénquima pulmonar, presentandose
algunas como complejos sindromaticos, mientras que otras se consideraban
variaciones anatémicas que no requieren tratamiento alguno.(5,6,13)

En las manifestaciones clinicas de dichas malformaciones, es frecuente, que en la
etapa neonatal, se presenten como sindrome de dificultad respiratoria, con cuadros
de neumonias recurrentes y tos en la etapa de lactante, como sindrome de
supuracion broncopulmonar en la etapa escolar y como hallazgo casual en adultos
asintomaticos. (18,25)

En la actualidad podemos contar con el diagnostico prenatal de algunas de estas
patologias mediante la realizacion de un ultrasonido obstétrico. En nuestra serie se
pudo constatar que en solo el 17% de los pacientes se anotaba en la historia clinica
que fue realizado un ultrasonido obstétrico, sin embargo no se especifica que la
malformacion congénita haya sido diagnosticada prenatalmente. Llama la atencion
que dos de los pacientes con malformacion adenomatoidea quistica presentaron
polihidramnios, lo que coincide con lo descrito en la literatura en relacion con el
embarazo de estos pacientes.

En nuestra serie encontramos que la Malformacion adenomatoidea quistica fue la
malformacion congénita mas frecuente, presentandose en un total de 51 casos (12%)
lo que coincide con lo reportado en la literatura internacional. También como se
reporta en la literatura fue mas frecuente en el sexo masculino. Refiere ademas, la
casuistica internacional que el 80-90% de los casos son diagnosticados durante el
periodo neonatal y lactantes, lo que también fue encontrado en nuestra serie. (7,20)

Las manifestaciones de esta patologia son variadas desde pacientes asintomaticos
hasta sintomaticos, predominando el distrés respiratorio variable (de leve a severo),
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la tos, y las neumonias recurrentes. Se asocia a otras malformaciones pulmonares
como son el secuestro pulmonar, dicha asociacion fue encontrada en nueve
pacientes de este estudio. También puede asociarse a malformaciones de la pared
del térax como el pectus excavatum, cardiopatias congénitas y malformaciones
genitourinarias, estas ultimas no fueron encontradas en nuestra serie. (8,13,22,27)

El tratamiento a esta patologia es la lobectomia o neumonectomia segun el caso,
que en general, presenta pocas complicaciones y se asocia a un buen pronaéstico. En
este estudio hubo cuatro defunciones, las cuales se asociaron dos de ellas a
hipertension arterial pulmonar severa, a la extension de la lesidén ya que dos de ellas
requirieron neumonectomia, a desnutricibn severa agregada en el caso de un
paciente y ademas una de ellas desarrollé choque séptico. (21)

En los expedientes de los pacientes no se describe ningun caso de malignizacion, y
en todos los casos se realizé reseccion total de la lesion segun se anota. En la
literatura se hace referencia a que el 1% de los casos puede presentar malignizacién
ya sea a rabdiomiosarcoma o a blastoma pleuropulmonar.

En referencia al tipo histolégico, encontramos que el tipo | en la clasificacion de
Stocker fue la mas frecuente, seguida por la tipo Il. Sélo hubo un caso del tipo Il que
fallecio. Todo lo anterior coincide con la literatura internacional, ya que la tipo | es la
mas frecuente y la tipo Ill es incompatible con la vida. (12,13,18)

La segunda malformacion encontrada por orden de frecuencia es el bronquio
traqueal, presentandose en un total de 38 pacientes, representando el 9% de todas
las malformaciones. Esta patologia, también llamada bronquio de cerdo, es la
malformacion traqueobronquial mas comun cuando se contabilizan los casos clinicos
asintomaticos, descubiertos por casualidad en las grandes series.

Como anotamos, la sospecha se establece en presencia de neumonia recurrente
homofocal, y en presencia de atelectasia del |6bulo superior derecho posterior a una
intubacion. En nuestra serie todos los casos de bronquio traqueal fueron
diagnosticados mediante el estudio endoscopico de la via aérea.

El secuestro pulmonar fue la tercera malformacion congénita encontrada en orden de
frecuencia, encontrada en nuestra serie, con 31 casos, siendo mas frecuente en el
sexo masculino con 17 casos, lo que coincide con lo reportado a nivel internacional.
En la mayoria de los casos (73%) existio el antecedente de neumonias de repeticion
homotopicas.El tratamiento es quirdrgico como se dio en todos nuestros pacientes, el
riesgo de defuncidon por esta patologia se asocia a hipertension arterial severa, la
presencia de otras malformaciones cardiovasculares o del mismo arbol
traqueobronquial.(18,21)

En cuanto a otras malformaciones como por ejemplo el enfisema lobar congénito, el

mismo se refiere que es encontrado con frecuencia los primeros dias de vida,
debutando con dificultad respiratoria progresiva, cuyo tratamiento en todos los casos
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es quirurgico (lobectomia en su mayoria). En nuestra serie encontramos un total de
24 casos, y se encontré que es mas comun que se afecte un solo I6bulo, la afeccién
de mas de un lébulo se dio en 3 casos siendo necesaria la neumonectomia para
estos tres pacientes.(9)

Segun la sintomatologia por grupo etario se pudo encontrar que los neonatos fueron
referidos con dificultad respiratoria grave en las primeras horas de vida, lo cual fue
indicativo de malformaciones mas severas. En lactantes y preescolares se
encontraron diferentes combinaciones de dificultad respiratoria, cianosis, estridor,
derrame pleural, infeccion respiratoria recurrente homotodpica y deformacion del
térax.

La radiografia simple de térax fue de util para diagnosticar las malformaciones
broncopulmonares, y ademas para realizar un diagnostico diferencial entre las
mismas, ya que los distintos patrones radiograficos presentes, nos pueden orientar o
permiten realizar la sospecha fundada diagndstica hacia determinadas patologias.
Cabe resaltar que la tomografia computarizada de alta resolucién complementa y da
un diagnodstico por imagen mas certero y especifico que la radiografia de térax, ya
gque como mencionamos la imagen que se obtiene de esta nos da una orientacion
hacia un diagnéstico presuntivo. (13,18)

El estudio endoscoépico de las vias aéreas esta indicado ante cualquier sospecha de
malformacion broncopulmonar, y fue de especial beneficio en nuestro estudio,
resultando normal en la mayoria de los pacientes, sin embargo encontrando
principalmente traqueoendobronquitis como hallazgo relevante en el 15% de los
casos y distorsion de estructuras bronquiales en un 4%. La literatura internacional
también refiere que las broncoscopias en caso de malformaciones pueden presentar
estos hallazgos.(5,15)

Muy diferente a lo reportado en la literatura es que en esta serie no encontramos
pacientes con malformaciones genitourinarias, neurolégicas o gastrointestinales
asociadas a las malformaciones broncopulmonares. Las principales malformaciones
asociadas fueron de origen cardiaca, y de éstas la persistencia del conducto
arterioso fue la mas frecuente.(12,23,24)

El resto de las malformaciones broncopulmonares de tipo aplasia o agenesia
pulmonar ocupan en incidencia, un porcentaje minimo. Se reporta que es muy comun
encontrarlas asociadas a malformaciones mayores principalmente cardiovasculares y
musculoesqueléticas. En nuestra serie encontramos a 2 pacientes con agenesia y
aplasia pulmonar respectivamente que presentaron malformaciones
musculoesqueléticas.(4,5,17)

Por ultimo cabe mencionar que la morboletalidad atribuible a las malformaciones

congénitas broncopulmonares obedece generalmente a factores dificiles de modificar
como son la prematuridad, la presencia de otras malformaciones congénitas
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asociadas, el hallazgo de hipertension arterial pulmonar o la complicacion con
sepsis. Sin embargo, es reconocido que el diagndstico temprano y oportuno, ofrece
al paciente mejores posibilidades de sobrevida. (5,16)

CONCLUSIONES

En la casuistica de las malformaciones broncopulmonares en el Instituto Nacional de
Pediatria en 45 afios, se encontr6 que la Malformacién adenomatoidea quistica es la
malformacion mas comun, seguida por el bronquio traqueal y el secuestro pulmonar.

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

Se pudo comprobar que las malformaciones congénitas broncopulmonares son mas
frecuentes en nifnos que en nifias, en una relacién 2:1.

Las malformaciones broncopulmonares se presentan a cualquier edad y su cuadro
clinico puede variar desde asintomatico hasta dificultad respiratoria severa.

Los estudios de imagen con tecnologia de punta han sustituido con ventaja a los
antiguos procedimientos invasivos en el diagndstico.

La radiografia simple de térax, la tomografia axial computarizada de amplia
resolucion, la angiotomografia en el caso de secuestros, asi como el estudio
endoscopico de la via aérea, son utiles y dan aportes valiosos, sin embargo no es
posible realizar el diagnéstico diferencial entre las diferentes malformaciones con
base solamente en ellos, por lo que debe considerarse su indicaciéon en orden de
menor a mayor riesgo, invasion y costo.

El diagnéstico de certeza se establece conjuntando los datos clinicos con los
estudios de imagen, la exploracion quirurgica y el estudio anatomopatolégico.

El tratamiento de las malformaciones congénitas broncopulmonares es la reseccion
quiruargica, representando el unico tratamiento curativo, siendo en ocasiones
necesario practicar operaciones quirurgicas combinadas complejas, en uno o varios
tiempos quirurgicos.

La morbilidad y mortalidad que se atribuyen a las malformaciones congénitas

broncopulmonares se relacionéd con la coexistencia de otras malformaciones
congénitas ya sean broncopulmonares o de otros aparatos y sistemas, la presencia
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de sepsis, de hipertension arterial pulmonar y complicaciones del tratamiento
quirargico.

En todos los casos fue posible conocer el diagnostico final anatomopatolégico.

Es necesario implementar otras lineas de investigacion relacionadas con las causas
de morboletalidad de estas malformaciones.
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