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RESUMEN

PREVALENCIA Y TIPOS DE ANOMALIAS TORACICAS FETALES COMO
HALLAZGO EN ULTRASONIDO OBSTETRICO REALIZADO EN EL HGO 3 "DR.
VICTOR MANUEL ESPINOSA DE LOS REYES SANCHEZ” CMN LA RAZA

Chinolla Arellano ZL; Gutiérrez Gomez |; Salazar Ochoa M

UMAE Hospital de Gineco Obstetricia No. 3 “Dr. Victor Manuel Espinosa de Los
Reyes Sanchez” Centro Médico Nacional. “La Raza”. Departamento de Medicina
Materno Fetal.

Antecedentes: Las anomalias toracicas fetales se refieren a entidades que se
generar por defectos bien sea en el crecimiento broncopulmonar en las diferentes
etapas del desarrollo pulmonar a nivel de bronquios o parénquima pulmonar, o en
el caso de la hernia diafragmatica como consecuencia de desarrollo anormal del
septo transverso o cierre pleuroperitoneal incompleto; representando entre el 7 y el
18% de todas las malformaciones en los diferentes 6rganos, lograndose diagnéstico
prenatal mediante ecografia hasta en un 60% de los casos. Las anomalias
congénitas toracicas mas frecuentemente encontradas mediante estudios de
imagen son: hernia diafragmatica congénita, malformacion adenomatoidea quistica,
secuestro broncopulmonar (SBP) y quiste broncogénico congénito; asi como la
asociacion entre dichas malformaciones, como es el caso del hibrido pulmonar;
reportandose en la literatura poca informacion en cuanto a la epidemiologia de cada
una de estas alteraciones y sin datos especificos en cuanto a la prevalencia general

de las malformaciones a este nivel.

Objetivo: Establecer la prevalencia y tipos de anomalias congénitas toracicas
diagnosticadas mediante ultrasonido en la Unidad de Medicina Materno Fetal de
Gineco Obstetricia No. 3 “Dr. Victor Manuel Espinosa de Los Reyes Sanchez” y

compararla con las estadisticas nacionales e internacionales.

Material y métodos: Estudio retrospectivo, descriptivo y observacional, transversal.
Se revisaron reportes de ultrasonido realizados en la Unidad de Medicina Materno

Fetal del Hospital de Gineco Obstetricia No. 3 “Dr. Victor Manuel Espinosa de Los



Reyes Sanchez” en el periodo comprendido entre el 1 de enero de 2017 al 31 de
julio de 2020, con el hallazgo de alguna anomalia toracica congénita fetal,
considerando la presencia de malformacion congénita de la via aérea pulmonar,
quiste broncogénico, hipoplasia pulmonar, atresia bronquial, secuestro pulmonar,
enfisema lobar congénito, hibrido pulmonar, hernia diafragmatica y la asociacion de
estas con alguna cardiopatia, determinado la prevalencia de cada una de ellas asi
como la frecuencia por sexo. Se llevd a cabo el analisis estadistico con el programa

Excel para Mac a través de medidas de frecuencias simples y porcentajes.

Resultados: Se encontraron 40 casos de alteraciones toracicas fetales,
correspondiendo 20 casos a hombres y 20 a mujeres. Del total de casos, en el 55%
(n=22) se encontro hipoplasia pulmonar, 42.5% (n=17) hernia diafragmatica y en el
32.5% (n=13) malformacion congénita de la via aérea pulmonar. Con la misma
frecuencia del 7.5% se encontré el quiste broncogénico (n=3) y el secuestro
pulmonar (n=3), sin casos de atresia bronquial, enfisema lobar ni hibrido pulmonar.
Solo en 1 caso se encontro cardiopatia asociada a hernia diafragmatica. Para la
hernia diafragmatica el 35% (n=14) correspondio a alteracion de lado izquierdo, 5%
(n=2) de lado derecho y 2.5% (n=1) fue bilateral. De la malformacion congénita de
la via aérea pulmonar el 12.5% (n=5) fue tipo 1, el 7.5% (n=3) tipo 2, el 12.5% (n=5)
tipo 3, sin encontrar tipo 0 ni tipo 4. En cuanto a la presentacion por sexo, las
malformaciones toracicas fueron mas frecuentes en mujeres, a excepcion de la
hipoplasia pulmonar la cual fue mas frecuente en hombres y de estos todos los
casos fueron secundarios a hernia diafragmatica y displasias 0seas. La prevalencia

general de las malformaciones toracicas fue de 3.5 casos por cada 1000 estudios.

Conclusiones: Las malformaciones toracicas se encontraron en el 0.6% de la
poblacién estudiada, presentdndose con mayor frecuencia hipoplasia pulmonar,
hernia diafragmatica y malformacion congénita de la via aérea pulmonar; con una
mortalidad alta, lo que hace indispensable tener un mayor adiestramiento a la hora

de realizar estudios de imagen con busqueda intencionada de alteraciones toracicas
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en el periodo fetal y determinar aquellos casos que son susceptibles de manejo

médico y/o quirdrgico bien sea en el periodo fetal o posterior al nacimiento.
Palabras clave: anormalidades congénitas, pulmén, torax, agenesia, atresia

pulmonar, secuestro broncopulmonar, enfisema lobar congénito, quiste

broncogénico, hernia diafragmética.
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MARCO TEORICO

Epidemiologia

Las malformaciones congénitas son alteraciones comunes generadas en el
desarrollo humano reportandose alrededor de 2 a 3% de los recién nacidos a nivel
mundiall. México reporta una tasa de prevalencia de 0.9 por cada 10.000
nacimientos, correspondiente al 1.2%?2. Dentro del grupo de malformaciones, las
pulmonares son poco frecuentes, representando entre el 7 al 18% de todas las
malformaciones en los diferentes érganos, dependiendo las manifestaciones del
grado de afectacion pulmonar, con una incidencia reportada en la literatura de 1
caso por cada 25000 a 35000 nacidos vivos en el caso de malformaciones
broncopulmonares®. Se estima que el 10% de estas malformaciones se identifican
al momento del nacimiento y alrededor del 14% son diagnosticadas en la infancia o
adolescencia. Por otra parte, un gran porcentaje son diagnosticadas en estudios de
imagen prenatales, lograndose diagnéstico hasta en un 60% de los casos mediante

ecografia. 4°

Definicién

Se entiende por anomalia fetal a todo defecto del desarrollo morfoldgico, estructural
o funcional, presente al nacimiento y que va a depender del periodo en el desarrollo
en gue se produzcan®. Asi pues, las malformaciones pulmonares congénitas (MPC)
son entidades que se originan por alteraciones en la embriogénesis del puimén y de
las vias respiratorias* en cualquiera de las 5 etapas del desarrollo pulmonar que van
desde las 4 primeras semanas intradtero y las Gltimas 2 postnatales®. Las entidades
clasicamente incluidas son la malformacién adenomatoidea pulmonar congénita del
pulmén (CCAM) [ahora llamada malformacién congénita de la via aérea pulmonar
(CPAM)], secuestro pulmonar, quiste broncogénico, atresia bronquial y enfisema
lobar congénito (CLE) [Ahora llamado hiperinflacién lobular congénita (CLH)]. Otras

anomalias que también pueden considerarse parte del espectro de malformaciones
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broncopulmonares del intestino anterior incluyen: agenesia pulmonar, aplasia,
hipoplasia, diverticulos tragueales y esofégicos, quistes neuro-entéricos, estenosis
esofagica congénita, atresia esofagica y traqueal, fistula traqueoesofagica, entre
otros’. Recientemente se menciona ademas, la asociacién entre varias de estas
malformaciones, como es el caso de hibrido pulmonar, siendo lo mas frecuente la
asociacion entre secuestro pulmonar y una malformacién congénita de la via aérea
pulmonar®. Por otra parte, dentro de las anomalias toracicas congénitas mas
frecuentes se encuentra ademdas la hernia diafragmatica, la cual hace parte
importante dentro de los diagndsticos diferenciales de las masas toracicas
encontradas en estudios de imagen; definiéndose esta entidad como un defecto que
se produce por un desarrollo anormal del septo transverso y el cierre incompleto de
los canales pleuropulmonares que ocurre entre la semana 6 y 10 de gestacion y que

provoca la herniacién de las visceras abdominales a la cavidad toracica.®
Embriologia

En cuanto al desarrollo pulmonar, se conoce que los defectos en el proceso de
separacion traqueal del intestino anterior y sus regiones ramificadas generan varios
tipos de enfermedad pulmonar congénita. Se han descrito 5 etapas histolégicas del

desarrollo pulmonar: embrionaria, pseudoglandular, canalicular, sacular y alveolar.®

Etapa embrionaria:

Después de la formacién del intestino primitivo, durante la semana 4 a 7 de la
organogénesis se desarrolla un diverticulo ventral en el extremo superior del
intestino primitivo anterior, que se ramifica para formar 2 yemas pulmonares que
yacen a ambos lados del futuro esoéfago. EI componente epitelial se deriva del
endodermo y el tejido conectivo del mesodermo. Simultdneamente ocurre la
vasculogénesis con el desarrollo de las dos arterias pulmonares, que crecen en el
mesénquima y rodean los tubulos pulmonares para formar un plexo vascular, el cual
se conecta inicialmente a las venas sistémicas que drenan la sangre del intestino

proximal y desarrollan la traquea. A las 7 semanas de gestacion, el patron adulto de
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las estructuras vasculares centrales y de las vias respiratorias que consta de ramas
lobulares y segmentarias estad presente. Al final de esta etapa ya pueden ser

reconocidos los 19 segmentos pulmonares.® 19 11

Etapa pseudoglandular:

Desde el final de la 5% semana hasta la semana 17 de gestacién se da la ramificacion
de los bronquios terminando con la formacion de los bronquios terminales. Al final
de la 72 semana cada pulmoén se asemeja a una pequefia glandula tabulo-acinar.
En este periodo hay brotes repetitivos y bifurcaciones de las yemas pulmonares que
resultan en la formacion de vias aéreas acinares mediante proceso de morfogénesis
ramificada. El epitelio primitivo comienza a crecer y diferenciarse del extremo
proximal al distal. Los tdubulos de las vias respiratorias estan revestidos por un
epitelio columnar alto. Esta es una etapa neuroendocrina, donde las células ciliadas
y caliciformes empiezan a aparecer mientras las células mesénquimas comienzan
a formar cartilago y células del masculo liso. En la region distal hay células que se
llenan de glucégeno siendo componente esencial tensoactivo que luego recubre las
vias respiratorias. Hay células cuboidales distales que representan las células
epiteliales alveolares inmaduras tipo 2. Al final de esta fase, alrededor de las 20
semanas, las 20 generaciones de las vias aéreas se han formado y el desarrollo
vascular esta completo, con un patréon vascular que ahora corresponde al de un
pulmoén adulto. Asi, el nimero definitivo de bronquiolos terminales se ha completado

al final de esta etapa.0 11 12

Etapa canalicular:

Va de la semana 17 a la 26 de gestacion. Se caracteriza por inicio de la formacion
de una delgada barrera aire-sangre y secrecion de surfactante. Esta etapa abarca
la formacion de ramas terminales del arbol bronquial y el desarrollo temprano del
parénquima pulmonar como posible regién de intercambio gaseoso. A las 20
semanas el epitelio cuboidal se diferencia en células tipo 1 y 2. Las de tipo 1
recubren mayor parte de la superficie alveolar y las de tipo 2 contienen cuerpos de

inclusién lamelares. Por lo tanto, las células son cruciales para el desarrollo
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pulmonar normal. Los capilares establecen contacto y penetran entre el epitelio
aplanado. En esta etapa hay un aumento de la proliferacion de vasos. Aunque la
red capilar esta inicialmente separada del acino por el mesénquima, se acercan
estrechamente al epitelio alveolar a las 23 semanas. Las células epiteliales son
aplanadas por los capilares subyacentes y se diferencian en células tipo 1. Hacia el
final de esta etapa la periferia del pulmén esta constituida por saculos transitorios,
de paredes finas, que se han formado gracias a la disminucién en la cantidad de

mesénquima. 0 11 12

Etapa Sacular:

Se correlaciona con el primer periodo de viabilidad fetal. En esta etapa se ve la
formacion de terminales primitivos a lo largo de las semanas 24-38 de gestacion,
ademas hay espacios aéreos y produccion de surfactante por células tipo 2. Al
principio de la etapa, las vias respiratorias terminan en saculos terminales de
paredes delgadas, que luego producen la ultima generacion de vias respiratorias.
Esta etapa prepara al feto para el nacimiento, hay mayor maduracion del sistema
tensoactivo. Tras la diferenciacion de células tipo 1 y 2 en periodo canalicular, la
mielina tubular se forma a partir de cuerpos lamelares y se encuentra en los
espacios aéreos. El tensoactivo se empieza a secretar a la luz de la via aérea
alrededor de las 30 semanas, se facilita la expansion del pulmén en el periodo
posnatal. En las etapas canalicular y sacular, los vasos sanguineos crecen en
longitud y diametro. En la etapa sacular hay aumento en concentraciones de cortisol
fetal que es critico para la maduracion pulmonar ya que contribuye a sintesis y
secrecion de surfactante, remodelacion de tejidos, diferenciacion de células
epiteliales alveolares y reabsorcion de fluido pulmonar. Los alvéolos comienzan a
aparecer después de las 30 semanas y junto a ellos se van desarrollando los
pequefios vasos pre y post capilares.0 11,12

Etapa alveolar:

Inicia justo antes del nacimiento y va hasta los primeros afios de vida. En esta etapa
se da la separaciéon secundaria que divide los conductos alveolares hacia alvéolos

terminales junto con la angiogénesis pulmonar para maximizar la superficie de

15



intercambio de gases de area en pulmones. Aunque el nUmero de generaciones de
vias aéreas se completa al nacer, la morfologia del parénquima pulmonar se
transforma mucho después. Hasta el 85% de los alveolos se forman después del
nacimiento. Por lo tanto, los pulmones son inmaduros al nacer, los alveolos son
pequefas lineas de sacos con paredes delgadas y células epiteliales que facilitan
el intercambio de gases, el epitelio alveolar consta de células tipo 1 y 2. Las células
epiteliales pueden dividirse y regenerar cualquier area dafiada del epitelio. Se da
una septacion, es decir, nuevos septos alveolares en los sacos terminales con
aumento en la formacién de surfactante. A las 36 semanas de gestacién el patréon
de arterias y venas que rodean los pre-acinos esta completo y el pulmén puede
soportar la respiracion, pero el crecimiento vascular continla. Dos semanas
posteriores al nacimiento esta red capilar se remodela en un solo sistema capilar,
esta fase continta por al menos 2 afios. La funcion respiratoria normal en la vida
infantil y adulta depende de la realizacion de los pasos postnatales apropiados en

el pulmén desarrollo. 10 11 12

Etiologia

La etiopatogenia de las malformaciones congénitas toracicas no es bien conocida,
sin embargo, se han sugerido mecanismos en comun para ellas'?, que pueden ser

independientes o secundario a la suma de cada uno de ellos:

- Defectos en la diferenciacion y separacion de la porcion ventral del intestino
anterior primitivo

- Obstruccion de la via aérea intrauterina

- Anomalias vasculares

- Factores genéticos

16



Dependiente de la etapa de desarrollo pulmonar en la que se produzca la alteracion
puede ser la malformacién congénita que se presente, como se muestra en la tabla
1.

Tabla 1: malformaciones congénitas asociadas a la etapa de desarrollo pulmonar

afectada'?

Etapa embrionaria Etapa pseudoganglionar
Agenesia pulmonar, laringea o traqueal Malformacién adenomatoidea quistica
Estenosis laringea o traqueal Hipoplasia pulmonar
Tragueomalacia y broncomalacia Quistes pulmonares
Malformaciones bronquiales Linfangectasia pulmonar congénita
Pulmén en herradura Hernia diafragmatica congénita
Malformaciones arterio-venosas Secuestro pulmonar
Quistes pulmonares congénitos
Fistula traqueoesofagica

Etapa canalicular Etapa sacular y alveolar
Hipoplasia pulmonar Hipoplasia pulmonar
Displasia acinar Displasia acinar

Displasia alveolo-capilar

El crecimiento y la funcibn pueden verse afectados prenatalmente y / o
postnatalmente en una variedad de condiciones, de forma prenatal se afecta en
condiciones donde hay compresion intra o extra toracica, movimientos respiratorios
fetales deteriorados y / o reduccidon del volumen de liquido amniético; muchas de
las cuales se pueden diagnosticar mediante ecografia prenatal. Dentro de los
factores posnatales que pueden alterar el desarrollo pulmonar normal se encuentran
la Prematurez, por efecto de medicamentos o exposicion al humo de tabaco, sin
embargo, no son de interés en este estudio, ya que se analizan Unicamente
anormalidades diagnosticadas en etapa prenatal.4

Dentro de las condiciones que generan reduccion en el espacio intra o extra toracico
se pueden encontrar la hernia diafragmatica congénita, malformacion

adenomatoidea quistica congénita, secuestro pulmonar, enfisema lobular congénito
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y derrame pleural o compresion extra toracica como anomalias esqueléticas; en
esta entidades se puede producir un crecimiento pulmonar anormal por limitacion

del espacio disponible para el mismo.4

Por otra parte, se ha visto que el crecimiento y desarrollo pulmonar detenido
experimentalmente al inhibir los movimientos respiratorios fetales pueden producir
un crecimiento pulmonar anormal, visto por ejemplo en ciertas afecciones
neuroldgicas como la distrofia mioténica o muscular congénita o después de una
exposicion cronica a ciertos medicamentos (diazepam). Esta reduccion de
movimientos respiratorios también puede explicar la asociacion de la insuficiencia
respiratoria y el tabaquismo materno, pudiéndose relacionar este como uno de los
mecanismos para el desarrollo pulmonar deteriorado que ocurre luego de ruptura
prematura y prolongada de las membranas o en lactantes con defectos de la pared

abdominal anterior como la hernia diafragmatica.*

La disminucion en la cantidad de liquido amniético (oligohidramnios) se ha asociado
con hipoplasia pulmonar y puede deberse a una disminucién en la produccion
(anomalias renales, sindrome Potter, insuficiencia Utero-placentaria) o pérdida de
liquido amnidtico (ruptura espontanea o iatrogénica de membranas y prolongacion

de la misma).

Por otra parte, hay factores genéticos que influyen en el desarrollo pulmonar, En
cada uno de los periodos del desarrollo pulmonar, multiples moléculas como
factores de transcripcion, factores de crecimiento y otras moléculas de sefializacidon
Y Sus respectivos receptores controlan y coordinan el curso de los eventos mediante
una expresion y actividad distintas en el espacio y el tiempo. Las interacciones
epiteliales-mesenquimales, las fuerzas mecanicas fisiologicas y los factores

humorales modulan algunos de estos patrones de expresion.t? 1°

La organogénesis pulmonar temprana esta bajo control de diferentes factores de

transcripcion y sus receptores. Ejemplos de estos son el factor nuclear de
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hepatocitos 3R (HNF-3R o foxa2) y factor de transcripcion tiroideo-1 (TTF-1 o
Nkx2.1). Mostrandose en estudio en ratones que la ablacion genética de HNF-313
lleva a ausencia pulmonar o los carentes de TTF-1 presentan fistula
traqueoesofagica o pulmonares hipoplasicos®®. En el periodo de ramificacion,
algunos actores mas se unen al grupo de transcripcion y factores de crecimiento, a
saber, GATA-6 y N-myc, los cuales se expresan en células epiteliales y
mesenquimales y su inhibicion conduce a disminucion de la ramificacion durante la
morfogénesis, pudiendo desarrollarse hipoplasia pulmonar severa. En el periodo
sacular es importante la formacién de surfactante el cual esta compuesto
aproximadamente en un 90% de lipidos, 10% de proteinas y una menor cantidad de
carbohidratos. Las células epiteliales se diferencian en sus descendientes, incluidas
células tipo 2, durante la etapa canalicular bajo influencia de HNF-3B y TTF-1, en
Su ausencia como resultado de una orientacion genética, el fenotipo exhibe fistula
traqueoesofagica, hipoplasia pulmonar severa y ninguna expresion de proteinas
tensoactivas en su epitelio. Uno de los principales factores que controla la etapa
alveolar es el factor de crecimiento derivado de plaquetas A (PDGF-A),
encontrandose en estudio en animales que quienes carecen de esta, mueren en la

gestacion temprana o en las primeras semanas de vida extrauterina.'’

Por otra parte, la salud materna en aspectos tales como nutricion, factores
endocrinos, consumo de tabaco y morbilidades, tanto relacionadas con el embarazo
(diabetes gestacional, enfermedad hipertensiva) como no relacionadas con él,

también influyen sobre el desarrollo del feto.
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Tabla 2: factores reguladores del desarrollo pulmonar en cada etapa'®

Etapa Duracion Eventos caracteristicos Mediadores moleculares

Embrionaria 4-7 semanas Crecimiento de la traquea, HNF-33, TTF-1, RA, RAR, Shh,
bronquios principales derecho Ptch, Gli2, Gli3, FGF-8, FGF-10,
e izquierdo y vias aéreas HNF-4, N-cadherin, activin-i3,

principales activin-3-R 1A, lefty-1/2, nodal,
Pitx-2
Pseudo- 5-17 Formacién de arbol bronquial GATA-6, N-myc, PDGF, PDGF-R,
ganglionar  semanas hasta un nivel preacinar. EGF, EGF-R, FGF, TGF-R, Shh,
Ptch, VEGF, BMP-4, RA, RAR
Canalicular  16-26 Formacioén del acino pulmonar GATA-6, TTF-1, HNF-3(3, Mash-1,
semanas y de la futura barrera aire- VEGF

sangre; aumento del lecho
capilar; diferenciacién epitelial;

primera aparicion de
surfactante
Sacular 24-38 Formacién de espacios aéreos HNF-3R, TTF-1, NF1, VEGF,
semanas transitorios. VEGF-R
Alveolar 36 semanas Alveolarizacion por formaciéon PDGF, PDGF-R, FGF, FGF-R,
0 2 afios post  de septos secundarios. VEGF, VEGF-R, angiopoietins,
natal ephrins, RA, RAR

Frecuencia

En un estudio realizado en un hospital universitario de Barcelona, Espafia, entre los
afios 2006 y 2016, diagnosticando y llevando seguimiento a 20 nifios con
malformaciones toracicas congénitas se encontrd6 que se realizd diagndstico
prenatal a 12 de ellos (60%). Las malformaciones pulmonares congénitas
encontradas fueron: secuestro pulmonar: 9 casos (45%), 7 extralobar (77,7%), 2
intralobar (22,22%); CPAM: 5 casos (25%), subtipo I: 3 (60%), subtipo II: 2 (40%),
uno en asociacion con secuestro extralobar; atresia bronquial: 3 (15%); quiste
broncogénico: 1 (5%); enfisema lobar congénito 3 (15%). Encontrandose que la
CMAP vy el secuestro pulmonar fueron las malformaciones pulmonares mas

frecuentes.*

Un estudio retrospectivo realizando en un hospital de Tailandia entre 1992 y 2016,
54 pacientes fueron diagnosticados con anomalias toracicas congénitas, con
Unicamente un 13% de diagnéstico prenatal; hubo 33 casos (61.1%) de

malformaciones congénitas de las vias respiratorias pulmonares o malformaciéon
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quistica adenomatoide, 2 (3.7%) de quistes broncogénicos, 8 (14.8%) de enfisema
lobar congénito, 7 (13%) de secuestros pulmonares y 4 (7.4%) con quistes

pulmonares congénitos.*®

En México, la hernia diafragmatica congénita se da en aproximadamente 1 de cada
4000 embarazos, es decir, alrededor de 675 casos por afio.'®

Clasificacion

La clasificacion de las malformaciones congénitas toracicas es controversial y no
definida claramente, pues existen diversos puntos de vista desde el cual pueden ser
abordadas. Algunos autores utilizan la embriologia como el factor principal para
agrupar estas alteraciones segun la etapa del desarrollo en que se producen. En
1974 Bustain sugiri0 que el enfisema lobar, la malformacion adenomatoidea
quistica, el secuestro pulmonar y los quistes broncogénicos en nifios fuera un grupo
clinico®®. Otros expertos categorizan las malformaciones de acuerdo a sus
caracteristicas morfolégicas y radiologicas, dividiendolas en aquellas que
comprometen todo el pulmén o las que afectan solo una parte?’. La clasificacion
mas utilizada en la actualidad es la de Langston??, que desde el punto de vista
fisiopatolégico categoriza las malformaciones del tracto respiratorio en 5 tipos:
Atresia bronquial, malformacién pulmonar congénita de la via aérea (antigua
malformacion adenomatoidea quistica), secuestro broncopulmonar extralobar,
enfisema lobar congénito y quiste broncogénico. Con esta clasificacion se abarca
cerca del 90% de las alteraciones del desarrollo y crecimiento broncopulmonar que
vemos en la practica clinica, pero deja fuera otras anomalias congénitas menos
frecuentes, como las malformaciones arteriovenosas o alteraciones diafragmaticas,
asi como la asociacién a otras alteraciones congénitas pulmonares, como es el caso

de hibrido pulmonar.?!
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Tabla 3. Clasificacion de Langston de las malformaciones congénitas del pulmén (2003)
Malformaciones broncopulmonares
- Quiste broncogénico (malformacion broncopulmonar del intestino anterior no
comunicante)
- Atresia bronquial
o Aislado
o Con conexion arterial / venosa sistémica (secuestro intralobar)
o Con conexién al tracto gastrointestinal (secuestro intralobar / complejo o
malformacion broncopulmonar del intestino anterior comunicante)
o Conexion arterial sistémica al pulmén normal
- Malformacion adenomatoidea quistica, tipo quiste grande (tipo 1)
o Aislada
o Con conexion arterial / venosa sistémica (lesion hibrida / secuestro intralobar)
- Malformacion adenomatoidea quistica, tipo quiste pequefio (tipo 2)
o Aislada
o Con conexion arterial / venosa sistémica (lesion hibrida / secuestro intralobar)
- Secuestro extralobar
o Sin conexion al tracto gastrointestinal (con / sin MAC, tipo quiste pequefio)
o Con conexion al tracto gastrointestinal (malformacién broncopulmonar compleja
del intestino anterior comunicante)
Hiperplasia pulmonar y lesiones relacionadas
- Atresia laringea
- Malformacion adenomatoidea quistica so6lida o adenomatoide (tipo 3)
- Lébulo polialveolar
Sobreinflacion congénita lobar
Otras lesiones quisticas
- Quiste linfatico / quistes linfangiomatosos
- Quistes entéricos
- Quistes mesoteliales
- Quistes parenquimatosos simples
- Blastoma pleuropulmonar quistico de bajo grado

A continuacion, se describen las patologias mas relevantes y frecuentes que se han

reportado en la practica clinica:

AGENESIA'Y APLASIA PULMONAR

Se refiere al desarrollo interrumpido del pulmén en distintos grados entre semana
4y 24 de gestacion, secundario a alteracion vascular durante desarrollo pulmonar
fetal®. Se trata de una malformaciéon poco frecuente, habitualmente asociada a
multiples malformaciones mayores en aparato cardiovascular, digestivo,
genitourinario, musculo esquelético, y diafragmaticas. En la agenesia no existe
pulmén ni arteria pulmonar, y en la aplasia existe un bronquio principal rudimentario.
Pueden ser unilaterales o bilaterales, estas Ultimas incompatibles con la vida y el

prondstico de las unilaterales va a depender de las malformaciones asociadas
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(sobre todo las cardiacas), encontrandose que la unilateral izquierda se asocia a
peor prondstico (hasta 50% de mortalidad en las primeras semanas de vida). Su
origen es desconocido pero se ha visto asociacién con infecciones viricas, factores
genéticos, déficit de vitamina A, entre otros).> 22

e Diagndstico:
Prenatal: mediante ecografia doppler en la que se detectara un desplazamiento
mediastinico en ausencia de hernia diafragmética congénita y de vasos pulmonares.
Posnatal: radiografia simple de tdérax que mostrara opacidad de uno de los
hemitérax con desplazamiento mediastinico hacia el mismo lado, siendo confirmado
con una TC o RM pulmonar. La angio-TAC de térax puede demostrar la ausencia
total o parcial de la arteria pulmonar y del parénquima y la broncoscopia la ausencia
o reduccion de calibre del bronquio del lado afectado.?!: 22

e Clinica:
Puede variar desde un paciente asintomatico hasta sintomas de dificultad
respiratoria severa asociada a hipertension pulmonar que los lleve a la muerte por
compresion de estructuras vasculares con el desplazamiento de corazén y
mediastino. Auscultacion asimétrica. 2% 22

e Tratamiento:
El manejo es conservador en los casos en los cuales lo permite. Sin embargo, ante
casos sintomaticos distrés respiratorio 0 compromiso vascular, se deberia plantear
la colocacion de una protesis rellena de silicona y/o suero (utilizadas en expansiones
tisulares) en el hemitérax sin pulmon para recolocar las estructuras toracicas en su

lugar natural.?* 22

HIPOPLASIA PULMONAR:

La hipoplasia pulmonar es una entidad rara, asociada con una morbilidad neonatal
significativa. Se define como un desarrollo incompleto del pulmén, con menos
bronquios y alveolos. Se trata de un pulmén de aspecto normal, pero pequefio.
Puede comprometer uno o ambos pulmones, de causa primaria o desconocida y

secundaria a alteraciones que limitan la capacidad o movimiento toracico normal,
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como las displasias esqueléticas y defectos de la pared abdominal; aquellos que
producen efecto de masa, como por ejemplo, la hernia diafragmatica congénita y
derrames pleurales; y aquellos con disminucion del liquido amnidtico, secundario a
ruptura prematura de membranas o anomalias genitourinarias.® 2% 22

e Diagndstico:
Prenatal: mayor sensibilidad para el diagndstico con resonancia magnética. Cuando
la hipoplasia es por causa secundaria, el ultrasonido permitira determinar la causa
de la alteracion.
Postnatal: la radiografia de térax muestra pulmones pequefios y poco aireados en
caso de compromiso bilateral; cuando se afecta un solo pulmén se evidencia pobre
aireacion del hemitérax comprometido con pérdida de la definicion de la silueta
cardiaca y se puede encontrar hiperinsuflacién de pulmén contralateral. 2% 22

e Clinica:
Pueden ser asintoméaticos al nacimiento o presentar distrés respiratorio, lo cual va
a depender del grado de compromiso pulmonar y la funcionalidad del mismo, asi
como de si la alteracion es unilateral o bilateral. Durante los primeros afios de vida
puede manifestarse con sibilancias recurrentes o infecciones de vias respiratorias
a repeticion.??

e Tratamiento:
Dependiendo de la etiologia de la hipoplasia se va a determinar el tratamiento. En
caso de hipoplasia secundaria como en el caso de hernia diafragmatica congénita,
en manejo es la correccion quirdargica, cuando se logra estabilidad hemodinamica

del paciente.?!

ATRESIA BRONQUIAL:

Se trata de una anormalidad congénita rara, la cual se debe a una obstruccién de
un bronquio lobar, segmentario o sub-segmentario, siendo caracteristica la
presencia de un mucocele o broncocele, por acimulo de moco en la zona
estenosada, e hiperinflacién del segmento pulmonar obstruido??. Su causa aun es

desconocida, pero se ha planteado la teoria de que es causado por isquemia
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intrauterina luego de la semana 16 de gestacién. Sin embargo, se han documentado
otras anomalias pulmonares que se acompafan de atresia bronquial y ocurren en
el periodo de embriogénesis porlo que otra posibilidad es que la lesion se desarrolle
antes, durante las semanas 4 a 6 de gestacion?3. También se ha documentado
casos de atresia bronquial secundaria a traumatismos en la vida fetal, herniacién o
compresion externa de los bronquios, entres otros?*. La localizacion mas habitual
es en los segmentos posteriores de los I6bulos superiores, con predominio del
pulmén izquierdo?!. Esta patologia suele diagnosticarse erréneamente como
enfisema y se ha demostrado que la atresia bronquial y la malformacion

adenomatoidea quistica congénita casi siempre coexisten.?®

En cuanto a la presentacion clinica, generalmente no produce sintomas, pero se
puede manifestar con infeccién de vias respiratorias a repeticion y a menudo se
descubre de forma incidental, siendo mas frecuente la presentacion en hombre que

en mujeres.?:23

El diagnéstico puede realizarse intradtero por medio de ecografia prenatal,
observando aumento de ecogenicidad focal®!; sin embargo, el estudio mas sensible
es la tomografia computarizada de forma posnatal con hallazgo de mucocele,
oclusion bronquial central al mucocele y cambios enfisematosos del campo
pulmonar periférico. Para descartar silos cambios son secundarios a cuerpo extrafio
o tumoracion se puede realizar fibrobroncoscopia con la identificacion de un

bronquio ciego.?®

El tratamiento deber ser conservador con seguimiento regular con radiografia de
térax, a excepcion de pacientes que presentan infecciones respiratorias a repeticion
de la zona comprometida, en cuyo caso se considera manejo quirdrgico mediante
toracoscopia, con reseccion local siempre que sea posible como primera opcién y
de acuerdo a los resultados de patologia se puede tomar la decision de cirugia
adicional, llegando incluso a reseccion del segmento o I6bulo afecto. Las

indicaciones quirargicas incluyen: paciente con sintomas de infecciones recurrentes
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y graves (como neumonias, tos 0 hemoptisis), en quienes el tratamiento médico no

es efectivo y pacientes en quienes no se puede excluir lesiones malignas. 2% 23

SECUESTRO PULMONAR

Es una malformacion congénita rara del tracto respiratorio inferior que corresponde
del 0.15 al 6.4% de todas las malformaciones broncopulmonares, ocupando el
segundo lugar; tiene una incidencia de 0.29%. Es un &rea de tejido pulmonar no
funcional que recibe suministro de sangre arterial sistémica y el area del |6bulo

secuestrado no tiene comunicacién con el arbol traqueobronquial.?®

Clasificacion:
- Intralobar: la lesion esta dentro del I6bulo normal y carece de su propia pleura
visceral

- Extralobar: la lesion esta fuera del pulmén y tiene su propia pleura visceral

En algunos casos puede coexistir tanto secuestro intralobar como extralobar. La
lesion intralobar generalmente se ubica en I6bulos inferiores de ambos pulmonares,
especialmente en I6bulo inferior izquierdo. La lesion extralobar se observa a
menudo cerca de los I6bulos pulmonares inferior y columna vertebral. En esta
entidad surgen arterias de alimentacion aberrantes del secuestro pulmonar, las
cuales surgen principalmente de la aorta toracica, aorta abdominal, intercostal y
subclavia?’. El retorno venoso en secuestro intralobar es hacia las venas
pulmonares o un colector venoso y en el secuestro extralobar el retorno es hacia
vena acigos o venas cavas. Generalmente esta asociado a otras malformaciones
como hernia diafragméatica y puede ser un hallazgo en cirugias abdominales o
cirugias de hernias o eventraciones diafragmaticas. El diagnéstico diferencial debe
establecerse con: malformacion adenomatoidea quistica pulmonar, quiste

mediastinal, hernia diafragmatica, masas neoplasicas y 6rganos ectépicos.®
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e Clinica:
Mas del 50% de los secuestros intralobares se diagnostican en la adolescencia. Los
pacientes pueden desarrollar neumonia recurrente y hemoptisis o permanecer
asintométicos y ser diagnosticado incidentalmente. Las lesiones extralobares a
menudo son asintomaticas.?’

e Diagndstico:
El diagnostico se puede establecer mediante estudios de imagen, donde se
evidencian arterias de alimentacion aberrantes. EI examen de eleccién de la
tomografia computarizada de térax mostrando las venas de drenaje anormales o
arterias de alimentacion aberrantes de manera no invasiva. Aunque el diagnéstico
puede ser prenatalmente, las lesiones pueden desaparecer antes del parto hasta
en un 68%. El diagndstico posnatal a menudo se puede hacer a partir de la
apariencia de la radiografia de torax. La ecografia doppler o la TC toracica con
contraste se pueden utilizar para definir la lesion.?5 27

e Tratamiento:
La resolucion de ambos secuestros es siempre quirdrgica. Se requiere intervencion
quirdrgica inmediata en pacientes que presentan dificultad respiratoria, con rango
de intervenciéon a las 10 — 11 semanas de vida. Ante riesgo de complicaciones, la
reseccion electiva se recomienda incluso en pacientes asintomaticos?’. El
tratamiento puede realizarse mediante catéter de derivacion téraco-amnidtica,

escleroterapia, ablacion laser del vaso nutricio sistémico, entre otras técnicas.?®

ENFISEMA LOBAR CONGENITO

Consiste en una hiperinsuflacion de uno o mas I6bulos pulmonares que produce
compresion del parénquima restante y desplazamiento mediastinico. Tiene una
incidencia de 1 en cada 20000 nacimientos. Se ha definido etiologia hasta en un
50% de los casos, relacionado con déficit en desarrollo de cartilago bronquial y
broncomalacia de una via aérea proximal debido a la compresion extrinseca in

Utero; en la otra mitad se desconoce la causa. Afecta principalmente Iébulo superior
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izquierdo (42%), seguido de I6ébulo medio (35%), I6bulo superior derecho (21%) y
I6bulos inferiores (2%) como ultimos en frecuencia.?® 26

e Clinica:
Generalmente se presentan los pacientes en forma asintomética, o pueden
presentar en periodo neonatal distrés respiratorio, secundario a la compresion de
ciertas estructuras por el enfisema. Alrededor de 1/3 de los pacientes presentan
sintomas en el primer mes y la mitad e los pacientes luego de los 6 meses de vida.
Pueden presentar tos, taquipnea, sibilancias recurrentes, cianosis con el llanto,
asimetria toracica, infecciones respiratorias a repeticion hasta en un 28% de los
casos.?t 26

e Diagnostico:
La ecografia prenatal puede mostrar una lesion hiperecogénica homogénea, sin
embargo, la mayoria se diagnostica luego del nacimiento, encontrando en la
radiografia de torax hiperinsuflacion del l6bulo con disminucién de la trama
pulmonar. El diagnostico se puede confirmar con la tomografia computarizada de
toérax que permite demostrar la presencia de vasos pulmonares atenuados en el
I6bulo hiperinsuflado, la zona de obstruccion bronquial y los limites de la lesion. La
endoscopia es de utilidad para descartar otras entidades y determinar las causas
intrinsecas del enfisema. La histologia del ELC muestra dilatacion alveolar leve, sin
malformacién o destruccién de los septos alveolares.> 22 26

e Tratamiento:
En tratamiento de eleccion es la escision quirtrgica del I6bulo afectado en lactantes
menores de 2 meses y los mayores de 2 meses que tienen sintomas respiratorios
graves, mientras que en los mayores de 2 meses con sintomas respiratorios leve a
moderados y hallazgos broncoscopicos normales se puede ofrecer manejo
conservador. Se puede programar de forma electiva la lobectomia por toracotomia
0 toracoscopia. La evolucion postquirdrgica tiende a ser favorable y la pérdida de
volumen pulmonar que se genera es compensada de forma progresiva por
crecimiento de tejido remanente y a largo plazo la funcién pulmonar llega a ser

normal.?2
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MALFORMACION CONGENITA DE LA VIA AEREA PULMONAR (CMAP)

Antes conocido como malformacion congénita adenomatoidea quistica (MAQ).
Entidad en la que se encuentran areas adenomatosas intercalada con quistes. Se
trata de multiples malformaciones quisticas en bronquios terminales, revestidas de
tejido cuboidal o columnar ciliado, con gran proliferacién celular y de las glandulas
secretoras de moco y con disminuciéon marcada del tejido alveolar, que da el aspecto
adenomatoide. Histolégicamente se caracteriza por presentar areas adenomatosas
sélidas, que consiste en estructuras tubulares muy compactas, las cuales asemejan
bronquiolos terminales sin alvéolos maduros?®. Es la malformacién pulmonar

congénita mas frecuente y que amerita tratamiento quirdrgico.®

Se origina en un desarrollo embrionario pulmonar anormal, producido en la fase
pseudoglandular, generando hiperplasia compensatoria de la via aérea distal y
reemplazo del parénquima normal por quistes de distintos tamafios y ubicacion?.
Su incidencia es de 1 por cada 8300 a 35000 nacimientos, representando el 25-30%
de todas las malformaciones congénitas y hasta el 95% de las lesiones quisticas?®
% Las lesiones pueden afectar un I6bulo entero o un segmento, incluso llegar a
comprometer todo el pulmén. Con mayor frecuencia se presenta en los I6bulos
inferiores y las lesiones pueden ser bilaterales, aunque el 85% ocurre en un solo

[6bulo®.

La malformacion surge por un desarrollo embrionario pulmonar anormal, en
especifico por la detencién en la fase pseudoglandular (semana siete y 17 de
gestacion) ?°. En 1977 Stocker y Drake, clasificaron la enfermedad de acuerdo a las
caracteristicas clinicas y patolégicas en tipo 1, 2 y 3. Luego en el 2002, adicionaron
dos tipos a la clasificacién original basados en el tamafio de los quistes postnatales
segun la ecografia prenatal (lesiones macroquisticas para los quistes mayores de 5
mm y microquisticas para los menores de 5 mm); el probable punto de origen de

desarrollo de la malformacién a lo largo de la via aérea y en la histologia, segun el
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lugar de origen de las lesiones: tipo 0 (traqueo-bronquial); 1 (bronquial / bronquiolar);
2 (bronquiolar); 3 (bronquiolar / alveolar); y 4 (alveolar).>°

En un estudio retrospectivo revisando archivo de paciente en un hospital de Malades
se encontré 29 pacientes con CPAM, de los cuales durante la vida fetal el tamafio
de la lesién disminuyé en 8 pacientes, de estos 7 requirieron reseccion quirdrgica
postnatal, y desaparecieron en 4 pacientes, de los cuales 3 requirieron reseccion
quirargica postnatal, por lo que la regresion espontdnea durante el curso de la
gestacion no es infrecuente y se ha reportando hasta en 59% de los casos. Las
lesiones tipo 1y tipo 4 tienden a tener un riesgo de malignidad.3!

En cuanto a la valoracion y diagndstico, hay un amplio espectro de manifestaciones
clinicas que puede ir desde la muerte in Utero secundario a hidropesia o hipoplasia
pulmonar, hasta presentarse de forma asintomatica?. Se ha encontrado que del
86% de los pacientes que son asintomaticos al nacimiento, presentar sintomas en
la infancia y hasta un 90% pueden permanecer asintomaticos en el periodo
neonatal. Clinicamente se presentan como neumonia con o sin CMAP infectada,
dificultad respiratoria y neumotérax espontaneo?®. Por otra parte, se ha visto
resolucién espontanea de las lesiones hasta en un 15 — 50% de los casos. La
hidropesia fetal es el mayor predictor de muerte fetal in Utero y se puede estimar el
riesgo de desarrollarlo. Los principales factores que indican pobre prondstico
incluyen compromiso pulmonar bilateral, hidropesia fetal y otras malformaciones
congénitas, asi como también se ha relacionado con el tipo de lesion, siento letal la

tipo 0 y la tipo 3 con peor prondstico.?®

En el 80% el diagndstico es prenatal, dando imagenes hiperecogénicas, dificiles de
distinguir de otras malformaciones, sobre todo en aquellas que son quisticas.
Aunque muchos casos son detectados por ecografia prenatal, también pueden
presentarse en periodo neonatal con signos de dificultad respiratoria y detectarse al
realizar estudios adicionales. En las radiografias y la TC de toérax postnatales

pueden apreciarse uno o varios quistes con efecto masa sobre tejido sano, pero
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también mostrarse como masa soélida con o sin microquistes que, a veces, dificulta
clasificarlo en un tipo u otro. Todavia, la radiografia de torax suele mostrar multiples
quistes, de paredes finas llenos de aire o con contenido. Se puede observar también
desplazamiento mediastinico y efecto de la masa. La Tomografia computarizada
determina el tamafio de los quistes, revela anomalias asociadas, define la extensién
anatomica de la malformacion y muestra lesiones que en las radiografias de térax

o0 en la ecografia pueden no visualizarse.> 26 29 32

En cuanto al tratamiento la reseccion quirirgica es el manejo definitivo. Los
pacientes asintomaticos se pueden observar con imagenes seriadas. Hay poca
evidencia acerca de la efectividad del uso de corticoide antenatal. Se estima que su
uso reduciria la produccion de liquido dentro de la lesion y aumentarian su
reabsorcion, lo que ha sido observado en malformaciones microquisticas, pero no
esta claro su efecto en lesiones macroquisticas. Algunos estudios han mostrado
gue el uso betametasona en el segundo trimestre del embarazo disminuyen del
tamafo de la malformacion y reversion del hidrops y en otras series de casos se
habria asociado a una disminucion de la relacion volumen-cabeza y una mejor
sobrevida. En fetos con CMAP asociado a hidropesia e recomienda la reseccion
fetal o la derivacion téraco-amniotica. El tratamiento quirdrgico postnatal mas
empleado es clasicamente la lobectomia. En caso que la lesion sea pequefia y bien
delimitada, se prefiere la segmentectomia. Cualquiera de los métodos puede ser
realizado a través de una toracotomia o toracoscopia, lo cual dependera de las

condiciones clinicas del paciente y la experiencia del equipo quirdrgico.?® 32
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Tabla 4. Clasificacion de las CMAP por Stocker de 2002 *?

. Asociacion
. . . Origen de - .
Frecuencia Histologia -/ Prondstico malformaciones
obstruccion o
congénitas
Lesion sdlida. . Se asocia a otras
: Disgenesia acinar y Traque_al/ Incompa’glble anomalias
Tipo O <2% : . : bronquios con la vida L
displasia de gran via congénitas
aérea
o . Rara vez se asocia
Quiste Unico o Bronquio o Bueno a otras anomalias
Tipo 1 60-70% mdltiples de > 2 cm bronquiolo .
P congénitas
de diametro

Se asocia a otras
Bronquiolos Bueno anomalias
congénitas hasta en
50% de los casos

Quiste Unico o
Tipo 2 15-20% mudltiples de 0,5-2
cm de diametro

Lesion sdlida. Algan  Bronquiolo y Malo No se asocia a

Tipo 3 5-10% quiste de < 0,5 cm conducto otras anomalias
de diametro congénitas

No se asocia a

Tipo 4 10% Quistes grandes Acino Bueno otras anomalias
congénitas

HIBRIDO PULMONAR

La malformacion congénita de la via aérea pulmonar asociada a otras alteraciones
congénitas pulmonares es rara, siendo la mas frecuente el secuestro pulmonar. Esta
entidad se ha denominado tradicionalmente como lesiones pulmonares hibridas. En
la literatura se ha reportado que el secuestro pulmonar extralobar en el 25%
contienen una CMAP. Estas lesiones congénitas quisticas pulmonares
asintomaticas tienen el potencial de infectarse, de causar hemoptisis e incluso
hemotorax y en algunos casos se asocia con degeneracién maligna; con el uso
incrementado de la ecografia prenatal, mas lesiones quisticas congénitas
pulmonares son diagnosticadas en el segundo y tercer trimestre de embarazo; no
obstante, a pesar del avance tecnoldgico los errores diagnosticos son posibles.
Estas lesiones hibridas son diagnosticadas Unicamente por histopatologia
sugiriendo la existencia de un origen comun para las CMAP y los secuestros
pulmonares. Dentro de estas lesiones hibridas, la asociacion de CMAP tipo 2 con

SBP intralobar es la mas frecuente.? 3334
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La CMAP ocurre usualmente en la etapa pseudoglandular mientras el secuestro
pulmonar se desarrolla en la etapa embrionaria cuya irrigacion es sostenida por la
aorta dorsal, estos cambios dindmicos apoyan un origen comun y podrian
representar dos extremos de un amplio espectro patoldgico. Patoldgicamente estas
lesiones muestran datos histol6gicos combinados de secuestro pulmonar intralobar
y CMAP tipo Il y lll. Se ha encontrado que la sobrevida para estas lesiones hibridas

es favorable, siendo alrededor del 94%, cuando son resecadas por cirugia electiva.®

Hay pocos casos reportados en la literatura que describan lesiones hibridas, por lo
que, el diagnostico prenatal no es un predictor confiable de las caracteristicas
histopatolégicas de estas lesiones hibridas, la capacidad de regresion y la historia
natural de las mismas. Se puede considerar que ante la historia natural desconocida
de estas lesiones hibridas, la escasa posibilidad de involucion, la morbilidad
infecciosa y la degeneracion maligna de la CMAP podrian acentuarse
exponencialmente por una irrigacion sistémica aberrante de estos SP ectopicos y

de localizacion atipica.® 32

La presencia conjunta de las dos malformaciones indica un defecto comun en el
desarrollo embriolégico. Ambas son consideradas lesiones hibridas, diagnosticadas
solo por histopatologia, donde muestran datos histolégicos combinados. El
diagnostico prenatal de estas lesiones no es un predictor confiable de las
caracteristicas histopatolégicas de las mismas, por lo que es necesario hacer un
diagnostico diferencial transoperatorio e histopatologico confirmatorio, y la
busqueda de afecciones asociadas en todos los pacientes, bien sean sintomaticos

0 asintomaticos.8 33.34

Se ha visto respuesta favorable en cuanto a tratamiento con cirugia fetal mediante
ablacion laser completa de la arteria nutricia de la lesion, sin embargo, en muchas
ocasiones requieren de una segunda intervencién por interrupcion incompleta del

suministro arterial.3®
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QUISTE BRONCOGENICO

Se debe a un desarrollo anormal del segmento ventral del intestino anterior.
Generalmente es Unico con contenido liquido 0 mucinoso en su interior, llegando a
aumentar de tamafio con la edad. Su localizacién mas frecuente es el mediastinoy
cuando la alteracién se presenta después de la semana 8 de gestacién tiende a
localizarse a nivel intrapulmonar, habitualmente no comunica con la via aérea y
puede asociarse con otras malformaciones pulmonar especialmente el enfisema
lobar congénito.321

Los recién nacidos generalmente no presentan sintomas y en caso de presentarse
se manifiestan con sintomas de compresién de la via aérea dependiendo del
tamafio de la lesion o infecciones recurrentes'® 2?; la infeccién a repeticion de via

aérea relacionada con el quiste es la complicaciéon mas habitual en nifios mayores.??

En cuanto al estudio prenatal, en la ecografia se puede encontrar una lesion
hiperecogénica, mientras que en el estudio postnatal la lesion es hipoecoica. En la
radiografia de torax se encuentra una lesion radio-opaca bien delimitada, de
predominio hacia el mediastino medio. En caso donde no se logra delimitar
adecuadamente la lesion se puede realizar tomografia computarizada y resonancia
magnética®® 2°. Sin embargo, el diagnéstico suele ser casual mediante estos
estudios radiologicos. El tratamiento de eleccion es la reseccion quirargica del quiste
considerando la posibilidad de sobreinfeccion o dificultad para diferenciar de
lesiones malignas, bien sea mediante toracotomia amplia o video-toracoscopia. En
alguno caso, dependiente del tamafio de la lesion, suelen requerir lobectomia,

sobre todo para los quistes de ubicacién intrapulmonar.?® 22
HERNIA DIAFRAGMATICA
Se refiere a un defecto en el diafragma que lleva a protrusién de contenido

abdominal hacia el térax conduciendo a hipoplasia pulmonar. Se reporta en la

literatura una incidencia de 0,8 a 5 / 10.000 nacimientos con alto incide de
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mortalidad principalmente por hipoplasia pulmonar e hipertensiéon®. En un estudio
realizado en California, Estados Unidos de 1989 a 1997 se encontré una incidencia
de 2.49 por 10000 nacidos videos y mortinatos; siendo méas frecuente de lado
izquierdo reportado hasta en 78% de los casos.?’

Para que se desarrolle la hernia diafragmatica debe haber una alteracion en el
desarrollo embrionario alrededor de la semana 8 a 10 de gestacion, ocasionando
alteracion en el musculo diafragmatico®’. En cuanto a la ubicacion, las hernias
postero-laterales o de Bochdalek, son el tipo mas comun (70-75%) y la mayoria
ocurre en el lado izquierdo (85%) y con menos frecuencia en el lado derecho (13%)
o bilateral (2%), defectos anteriores o hernias de Morgagni (23—-28%) y hernias

centrales (2—7%) son los otros tipos.36

Las condiciones asociadas que se encuentran con mayor frecuencia son
malrotacion intestinal, cardiopatia congénita (Ejemplo: comunicacion interauricular,
comunicacion interventricular y persistencia del conducto arterioso), anomalias
renales y genitourinarias (hipospadias), pentalogia de Cantrell (defecto en musculos

rectos anteriores por arriba del ombligo), e hidrocefalia y mielomeningocele.38

La clinica al nacimiento, sin tratamiento intradtero previo, depende del grado de
compromiso y tamafio del defecto herniario, presentando sintomas en las primeras
24 horas de vida. Se puede encontrar la triada caracteristica de cianosis, disnea y
dextrocardia aparente. Presentar a la inspeccién clinica abdomen excavado por el
desplazamiento de contenido abdominal hacia el térax, desviacion mediastinal y a
la auscultacién pulmonar disminucion de ruidos ventilatorios; evidenciando en la

radiografia presencia de gas intestinal en cavidad toracica.®

En cuanto al diagnostico prenatal, la ecografia detecta mas del 50% de los casos
por encima de las 24 semanas de gestacion, visualizdndose como una masa
heterogénea llena de gas o liquido, correspondiente al contenido intestinal; siendo

mas dificil diagnosticar las del lado derecho por la presencia del higado, en donde
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se pueden utilizar otras modalidades diagndsticas como la resonancia magnética o

ecocardiografia fetal .36

El tratamiento depende del momento de diagnostico y pueden realizarse
intervenciones desde la vida prenatal o periodo posnatal. Pueden administrarse
corticoides prenatales antes del parto en prematuros y optarse por manejo
quirargico como es la oclusién traqueal fetoscopica. En casos con hernia
diafragmética aislada y cariotipo normal con un mal prondstico de supervivencia,
esto va a impedir la salida del fluido traqueo-bronquial e induce un crecimiento
acelerado pulmonar mediante estimulo directo mecénico y secrecion de factores de
crecimiento®® 3°. El momento de interrupcion es controvertido y no hay consenso
sobre el momento 6ptimo para la misma, sin embargo, se sugiere el parto después
de las 39 semanas a fin de evitar complicaciones relacionadas con la prematurez.
Por otra parte, en el periodo posnatal, el manejo inicial es la reanimacién neonatal
y estabilizacion, asi como tratamiento de la hipertensién pulmonar, llegando a
requerir ventilacion mecanica e incluyo apoyo con oxigenacion membranosa
extracorpoérea; otra parte fundamental del tratamiento, pero sin consenso en cuanto
al momento optimo del mismo, ya que puede llevar a mayores complicaciones, es
el abordaje quirdrgico mediante la reduccion del contenido herniado y cierre del

defecto diafragmatico.3®
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las anomalias toracicas congénitas son poco frecuentes, representando entre el 7
al 18% de todas las malformaciones en los diferentes 6rganos, dependiendo las
manifestaciones del grado de afectacién pulmonar, con una incidencia reportada en
la literatura de 1 caso por cada 25000 a 35000 nacidos vivos, Sin embargo, siendo
entidades que se originan por alteraciones en la embriogénesis del pulmén y de las
vias respiratorias, se tiene la posibilidad de que en un gran porcentaje de estos
casos sean diagnosticados en etapa prenatal, lo que permite un mejor abordaje al
nacimiento y toma de decisiones en cuanto al manejo en caso de requerir
tratamiento especializado. Existen pocos datos epidemioldgicos reportados en la
literatura mexicana y sin datos estadisticos de nuestra unidad hospitalaria, por lo
gue contando con un centro de atencion de tercer nivel de referencia para el norte
de la Ciudad de México, es fundamental conocer la frecuencia y el tipo de estas
anomalias toracicas con la que se presentan y partiendo de ello permitir el desarrollo
de nuevos estudios dirigidos a las pacientes que se atiende, mejorando
posibilidades en cuanto a diagndstico o manejo se refiere, por lo que se plantea la

siguiente pregunta de investigacion:

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cudl es la prevalencia y tipos de anomalias congénitas toracicas diagnosticadas
en la Unidad de Medicina Materno Fetal del Hospital de Gineco Obstetricia No.3 “Dr.

Victor Manuel Espinosa de Los Reyes Sanchez” en el periodo de estudio

comprendido entre 1 de enero de 2017 y el 31 de julio de 20207
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JUSTIFICACION

El diagnoéstico prenatal de las anomalias congénitas fetales mediante ecografia
impacta directamente en la morbimortalidad neonatal y la sobrevida al nacimiento
de los recién nacidos vivos, esto a través de la determinacidn especializada del tipo
de malformacion y severidad de la misma; considerando asi implementaciéon de
intervenciones terapéuticas tempranas, desde determinar con exactitud la edad
gestacional, momento oportuno del nacimiento, entre otras; pero sobre todo prever

medidas inmediatas al nacimiento.

Generalmente se considera un grupo de malformaciones poco frecuentes, por la
cual no es facil encontrar estudios con grandes muestras y que permitan sustentar
una experiencia clinica amplia y solida, sumado al hecho de que la nomenclatura y
clasificacion es variada. Sin embargo, los procedimientos para diagnéstico por
imagen han ido mejorando, asi como la capacidad de deteccidén por el personal
especializado, lo que ha modificado sustancialmente el abordaje diagnostico y

terapéutico.

La Unidad de Medicina Materno Fetal de Gineco Obstetricia No. 3 cuenta con el
registro de ultrasonidos realizados desde el 2017, donde se ha colectado todo tipo
de malformaciones congénitas incluyendo las malformaciones toracicas, que
ameritan ser documentadas rigurosamente. Los resultados del estudio permitiran
compartir esta experiencia con el resto de la comunidad, incluyendo al grupo de
pediatria, quienes son los primeros en estar en contacto con este tipo de pacientes.
Partiendo de estos resultados, ademas, se puede abrir paso a investigaciones

posteriores que permitan mejorar la experiencia del hospital.

Ademas, es importante conocer las patologias congénitas toracicas que se
presentan con mayor frecuencia y asi poder determinar protocolos de tratamiento
prenatal a fin de mejorar el pronéstico fetal, que pueden ir desde manejos

quirdrgicos intrautero como puede ser ablacion laser de vasos nutricios, oclusion
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traqueal fetoscépica, entre otros, dependiendo de la alteraciones que presente; o
bien realizar tratamientos médicos como es el uso de esteroides. Partiendo de ello,
el conocer las malformaciones que se presentan nos permite determinar cuales

pacientes son candidatas a dichos tratamientos.

OBJETIVO GENERAL

Establecer la prevalencia y tipos de anomalias congénitas toracicas diagnosticadas
en la Unidad de Medicina Materno Fetal de Gineco Obstetricia No. 3 “Dr. Victor
Manuel Espinosa de Los Reyes Sanchez” y compararla con las estadisticas

nacionales e internacionales.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Determinar la prevalencia de malformaciones congénitas toracicas
detectadas en el HGO3 CMN La Raza en el periodo determinado.

2. Determinar el tipo de malformaciones congénitas toracicas que se presentan
en el HGO 3 CMN La Raza en el periodo determinado.

3. Establecer frecuencia de presentacion de las malformaciones toracicas
congénitas en relacion al sexo al nacimiento (Femenino/Masculino)

4. Determinar la mortalidad asociada a las malformaciones congénitas toracicas

HIPOTESIS

Por ser un estudio de prevalencia y descripcion, no se requiere de hipétesis.
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MATERIAL Y METODOS

Disefio del estudio

« Por el control de la maniobra experimental por el investigador: Observacional
« Por el uso de la informacion obtenida: Descriptivo
« Por la captacion de la informacion: Retrospectivo.

« Por la medicion del fenébmeno en el tiempo: Transversal.

Universo de trabajo

Todas las gestantes que durante el control prenatal se realizo diagndstico de alguna
anomalia fetal toracica mediante ultrasonido realizada en el HGO 3 CMN La Raza
del IMSS “Victor Manuel Espinosa De Los Reyes Sanchez, se revisaron los
expedientes en especial los reportes de ultrasonido donde hacen la descripcion de
las anomalias y en quienes se atendié su nacimiento en el Hospital; en el periodo
comprendido de 01 de enero del 2017 a 31 de julio de 2020.

Lugar de realizacion del estudio

El estudio se llevd a cabo en la UMAE Hospital De Gineco Obstetricia No. 3 “Dr.
Victor Manuel Espinosa De Los Reyes Sanchez” CNM La Raza, en el servicio de
Medicina Materno Fetal, con la base de datos de los ultrasonidos realizados en el
periodo estipulado.

Periodo de muestra

Todos los ultrasonidos realizados desde el 01 de enero de 2017 al 31 de julio de
2020.
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Tamano de la Muestra:

No requirié célculo de tamafio de muestra, ya que es una serie de casos continuos
gue se presentaron en el periodo descrito y que cumplen con los criterios de

seleccion.

Criterios de seleccioén

1. Criterios de inclusion:

« Pacientes derechohabientes del IMSS.

« Pacientes que fueron atendidas en los servicios de la divisién de obstetricia
del HGO 3 Dr. Victor Manuel Espinosa de Los Reyes Sanchez CMN La Raza,
en quienes se realiz6 mediante ultrasonido el diagndéstico de alguna anomalia
toracica congeénita.

« Pacientes que concluyeron su embarazo en el periodo descrito en el hospital.

2. Criterios de exclusion:
« Reportes de ultrasonidos con datos incompletos

« Nacimiento fuera del HGO3

3. Criterios de eliminacion:

« Pacientes que se perdieron durante el seguimiento

Forma de seleccion de pacientes

La seleccion de pacientes se realizd6 de forma no aleatorizada de casos

consecutivos por conveniencia.
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Descripcion general del estudio

1. La Dra. Melysabeth Salazar Ochoa acudi6 a los registros de ultrasonido de la
unidad de Medicina Materno Fetal, para identificar a las pacientes cuyo reporte
muestra algun tipo de anomalia toracica fetal

2. Una vez elaborado el listado, la Dra. Salazar procedio a llenar las hojas de
recoleccion de datos.

3. El Dr. Gutiérrez y la Dra. Salazar transcribieron estos datos a una hoja de Excel
creada para tal fin.

4. La Dra. Chinolla y la Dra. Salazar elaboraron y transcribieron los datos a
transcribiran los datos a Excel para Mac y llevaron a cabo el andlisis estadistico.

5. La Dra. Chinolla, Dr. Gutiérrez y la Dra. Salazar redactaron el informe final y el

manuscrito para publicacion de los resultados.

Procesamiento de datos

Se usaron en las variables cualitativas frecuencias y proporciones. Al ser un estudio
descriptivo solo se realizaron porcentajes. Debido a la cantidad de pacientes, se
realiz6 diagrama de barras para determinar los porcentajes de las anomalias
toracicas, y al ser un estudio de prevalencia puntual, solo fue con porcentajes. La

base de datos se elabor6 en Software Microsoft Excel para Mac.
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DEFINICION DE LAS VARIABLES

Variable

Malformacion
congénita de la
via aérea
pulmonar
(CMAP)

Quiste

broncogénico

Hipoplasia
pulmonar

Atresia
bronquial

Secuestro
pulmonar

Enfisema lobar
congénito

Tabla 5. Variables de interés

Definicién Conceptual

Entidad en la que se
encuentran areas
adenomatosas
intercalada con quistes
26

Quiste de contenido
liguido o mucinoso por
desarrollo anormal del

segmento ventral del

intestino anterior 3

Desarrollo incompleto
del pulmén, con menos
bronquios y alveolos ®

Anormalidad causada
por obstruccion de un
bronquio con presencia
de un mucocele o
broncocele %2

Area de tejido pulmonar
no funcional que recibe
suministro de sangre
arterial sistémica y el
area del l6bulo
secuestrado no tiene
comunicacion con area
traqueobronquial

Hiperinsuflacién de uno
0 més lébulos
pulmonares con
compresion de
parénquima adyacente
21

Definicién
Operacional

Tipo de
malformacion
congénita de la
via aérea
presente por
ultrasonido fetal

Presencia de
quiste
broncogénico
por ultrasonido
fetal

Presencia de
hipoplasia
pulmonar

diagnosticada

por ultrasonido

Presencia de
atresia bronquial
diagnosticada
por ultrasonido
fetal

Tipo de
secuestro
pulmonar

diagnosticada
mediante
ultrasonido fetal

Presencia de
enfisema lobar
diagnosticado
por ultrasonido

fetal

Tipo de variable/

Escala de
medicién

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal
dicotémica

Cualitativa
nominal
dicotémica

Cualitativa
nominal
dicotdmica

Cualitativa
nominal
nominal

Cualitativa
nominal
dicotémica

Unidades de
medicion o
posibles valores

Tipo0=1
Tipol=2
Tipo2=3
Tipo3=4
Tipo4 =5

Si
No

Primaria=1
Secundaria = 2
Ninguna = 3

Si
No

Si
No

Si
No
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Hibrido
pulmonar

Hernia
diafragmatica

Malformacién
toracica
asociada a
cardiopatia

Sexo

Malformacion congénita
de la via aérea
pulmonar asociada a
otras alteraciones
congénitas pulmonares
8

Defecto en el diafragma
gue lleva a protrusion
de contenido abdominal
hacia el térax %7

Se define como
cardiopatia a toda
anomalia estructural del
corazon o de los
grandes vasos 4

Se refiere a las
caracteristicas
fisiologicas y sexuales
que determinan el ser
hombre o mujer. La
determinacién prenatal
del sexo fetal mediante
ecografia durante el
segundo y tercer
trimestre del embarazo
se basa en la
demostracién y el
tamafio del pene en el
hombre o en los
pliegues labiales en la
mujer o la visualizacion
de los genitales
externos al nacimiento?

Presencia de
hibrido pulmonar
diagnosticado
por ultrasonido
fetal

Tipo de herida

diafragmatica

diagnosticada

por ultrasonido
fetal

Presencia de
cardiopatia ante
documentacion
de malformacion

toracica

Determinacion
del sexo de
acuerdo a la

visualizacion de
genitales
externos en el
ultrasonido y al
nacimiento,
tomando los
datos del
expediente
clinico.

Cualitativa
nominal
dicotémica

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal
dicotémica

Cualitativa
nominal
dicotdmica

Si
No

Derecha = 1
Izquierda = 2
Bilateral = 3

Si
No

Mujer = 1
Hombre = 2
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ASPECTOS ETICOS

De acuerdo con el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion para la Salud el riesgo de esta investigacion es considerado como SIN
RIESGO y se realizé en una poblacion vulnerable como lo es la mujer gestante.

Los procedimientos se apegaron a las normas éticas, al reglamento de la ley general
de salud en materia de investigacion para la salud y a la declaraciéon de Helsinki y

sus enmiendas.

Dado que se trata de un estudio sin riesgo, retrospectivo con revision de registros
clinicos en el cual la confidencialidad de las participantes se resguarda de manera
estricta, y teniendo en cuenta que hacer acudir a las participantes a firmar
consentimiento informado no permitia la realizacion del proyecto, pedimos a los
Comités de Etica en Investigacion y al de Investigacion en Salud permitir llevar a

cabo el estudio sin consentimiento informado siendo autorizado sin consentimiento.

Las pacientes no obtuvieron ni obtendran algun beneficio, sin embargo, los
resultados nos permitieron conocer mejor las estadisticas de anomalias toracicas
fetales en la Institucion y asi poder dejar precedente para investigaciones futuras,
dado que se traté de un estudio sin riesgo en el que sdlo se revisaron de manera
retrospectiva registros clinicos con resguardo de la confidencialidad, el balance

riesgo-beneficio fue adecuado.

En todo momento se preservara la confidencialidad de la informacién de las
participantes, ni las bases de datos ni las hojas de coleccidn contienen informacion
gue pudiera ayudar a identificarlas, dicha informacion sera conservada en registro
aparte por el investigador principal bajo llave, de igual forma al difundir los
resultados de ninguna manera se expondra informacion que pudiera ayudar a

identificar a los participantes.

Forma de otorgar los beneficios a las participantes: No aplica.
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RECURSOS, FINANCIAMIENTO Y FACTIBILIDAD.

Recursos humanos

Tutor principal de la tesis, asesor clinico y metodoldgico

Dra. Zarela Lizbeth Chinolla Arellano

La Dra. Chinolla es médico especialista en Ginecologia y Obstetricia con
subespecialidad en Biologia de la Reproduccion Humana con 12 afios de
experiencia clinica, 14 tesis dirigidas y coautor en varias publicaciones cientificas.
Actualmente jefe del departamento de Medicina Materno Fetal de la UMAE HGO 3

CMN La Raza "Victor Manuel Espinosa De Los Reyes Sanchez”.

Asesor clinico en Medicina Materno Fetal

Dr. Ivan Israel Gutiérrez GoOmez

Médico especialista en Ginecologia y Obstetricia con subespecialidad en Medicina
Materno Fetal con experiencia en USG obstétrico. Actualmente adscrito al
departamento de Medicina Materno Fetal de la UMAE HGO 3 CMN La Raza "Victor

Manuel Espinosa De Los Reyes Sanchez”.
Recursos Materiales
« Se conto con expediente clinico de la paciente embarazada
« Reportes de estudios de ultrasonido fetal
« Computadora personal.
« Software para procesamiento de texto y base de datos.
Recursos financieros
Este estudio no requirié recursos financieros ya que se contd con la disponibilidad

de computadora, expedientes, sistemas de busqueda y procesador de datos.
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RESULTADOS

Se realiz6 la revision de los expedientes en donde se encontré el reporte de
anomalia toracica por ultrasonido y se integré un grupo de 45 casos, de los cuales
se excluyeron 5 casos al no haber continuado seguimiento y conclusién del
embarazo en el Hospital del estudio. El grupo de 40 casos obtenidos se conformé
por 20 fetos masculinos y 20 femeninos (50% para cada grupo), con una edad
gestacional minima del grupo al momento de conclusion del embarazo de 22
semanas y maxima de 40 semanas con una media de 36.1 (+3.5) semanas de

gestacion.

Se determing la frecuencia de las malformaciones toracicas encontrando el mayor
numero de casos correspondiente a hipoplasia pulmonar seguido de la hernia
diafragmatica y malformacion congénita de la via aérea pulmonar correspondiendo
al 55%, 42.5% y 32,5% respectivamente. En cuanto al hallazgo del quiste
broncogénico y el secuestro pulmonar fueron del 7.5% en cada uno, y en un solo
caso correspondiente al 2.5% del total se encontré asociacion con malformacion
cardiaca (cardiopatia congénita acianogena del tipo defecto de cojinetes
endocardicos variedad completa balanceada + conducto arterioso permeable), en

donde se identificO que se encontraba asociada a hernia diafragmatica derecha.
(Fig. 1)
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Figura 1. Frecuencia de malformaciones toracicas

Asi mismo, se dividieron por sexo, donde la malformacion congénita de la via aérea

pulmonar se presentd con una proporcion similar para hombres y mujeres,

correspondiendo a 8 casos en mujeres y 5 en hombres (20% y 12.5%

respectivamente). En el caso de la hernia diafragmatica, igualmente fue mas

frecuente encontrarla en mujeres, estando presente en el 25% de los casos y en

hombres en el 17.5% restante. (Fig. 2)
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Frecuencia de malformaciones toracicas por sexo
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Figura 2. Malformaciones por sexo

La hipoplasia pulmonar en el grupo de estudio se presentd en un 55% (n=22) de los
casos, todas de tipo secundario. Al clasificarse por sexo el 25% de los casos se
presentd en fetos de sexo femenino, respecto al sexo masculino represento el 30%
(n=12). (Fig.3).

Hipoplasia Pulmonar

HOMBRE
MUJER

0.0% 5.0% 10.0% 15.0% 20.0% 25.0% 30.0% 35.0%

B HIPOLASIA PULMONAR SECUNDARIA B HIPOLASIA PULMONAR PRIMARIA

Figura 3. Hipoplasia pulmonar por sexo
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El quiste broncogénico representd el 7.5% del total de las malformaciones

observadas en el grupo de estudio, en el sexo femenino este padecimiento

represento el 5% (n=2) contra el 2.5% (n = 1) de los hombres en este grupo. (Fig.4).

Quiste Broncogénico

6.0%

5.0%

4.0%

3.0%

2.0%
1.0%
0.0%

MUJER

HOMBRE

Figura 4. Quiste broncogénico por sexo

De igual manera, el secuestro pulmonar representd el 7.5% del total de las

malformaciones observadas, con 2 casos encontrados en mujeres (5%) y 1 caso en

hombres (2.5%).

La hernia diafragmatica se presentd en un 42.5%, de los casos de los cuales la

hernia diafragmatica derecha represento el 5% (n= 2), la izquierda el 35% (n=14) y

la hernia bilateral solo represento el 2.5% (n= 1), la hernia diafragmatica izquierda

se encontrd solo en mujeres, representando el 25%(n= 10) del total del grupo, en

los hombres la hernia derecha representd el 5%(n= 2), la hernia diafragmatica

izquierda fue el 10% (n= 4) y la hernia bilateral el 2.5% (n= 1) del total del grupo

(Fig.5).
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Figura 5. Hernia diafragmatica por sexo

La malformacién congénita de la via aérea pulmonar (CMAP) representé el 32.5%
de los casos el grupo de estudio, dentro de estos el tipo 1 represent6 el 12.5% (n=
5) y de este el 10% (n= 2) se encontrd en el sexo femenino y el 2.5% (n= 1) en el
sexo masculino; la CMAP tipo 2 tuvo un total de 7.5% (n= 3) del total contribuyendo
con el 5% (n= 2) el sexo femenino y con el 2.5% (n= 1) el sexo masculino. Para el
tipo 3 que represento el 12.5% del total del grupo contribuyendo el sexo femenino
con 5% (n=2) y el sexo masculino con el 7.5% (n=3). No se encontr6 la malformacion

de tipo 4 en la poblacion analizada (Fig.6).

Malformacién congénita de la via aérea pulmonar

ETIPOO =mTIPO1 mTIPO2 mTIPO3 ®TIPO4
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5.0% 5.0%

25% 2.5%

0.0% 0.0% -

MUJER HOMBRE

0.0% 0.0%

Figura 6. Malformacion congénita de la via aérea pulmonar por sexo
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El ingreso a la unidad de cuidados neonatales (UCIN) fue observada en el 55% (n=
22) de forma general, siendo igual la proporcion de ingresos por sexo,

correspondiendo a un 27.5% tanto para hombres como para mujeres (Fig.7).

Ingreso a UCIN

B MUJER
HOMBRE

Figura 7. Proporcion de ingreso a Unidad de Cuidado Intensivo Neonatal por sexo

Realizando el analisis de la prevalencia de las malformaciones toracicas se encontré
gue la hernia diafragmatica represent6 una tasa de 2.7 por cada 1000 estudios, la
malformacion congénita de la via aérea pulmonar (CMAP) tuvo una tasa de 2.07 por
cada 1000 estudios, el quiste broncogénico y el secuestro pulmonar presentaron
tasas semejantes de 0.48 por cada 1000 estudios, la malformacion toracica
asociada a cardiopatia present6 una tasa de 0.16 por cada 1000 estudios, con una
prevalencia general de 6.36 por cada 1000 estudios ultrasonogréficos realizados de

forma global (Tabla 1).
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Tabla 1. Prevalencia por malformacion y sexo

MALFORMACION Mujer Hombre Total Prevalencia
Hipoplasia pulmonar 10 12 22 3,50
Hernia Diafragmatica 10 7 17 2,70

Malformacion Cgﬂlgrﬁglr':grDe La Via Aérea 8 5 13 207
Quiste Broncogénicos 2 1 3 0,48
Secuestro Pulmonar 2 1 3 0,48
Malformamoga:'giroa;;(t:iaaAsomada A 0 1 1 0.16
Atresia Bronquial 0 0 0 0,00

Enfisema Lobar Congénito 0 0 0 0,00
Hibrido Pulmonar 0 0 0 0,00

6,36

*Prevalencia: Tasa por cada 1000 estudios

Considerando la sobrevida neonatal en el grupo de estudio, se encontré que fue
posible el egreso hospitalario con posterior seguimiento por consulta externa en el
27.5% (n= 11) del total de la muestra, de estos el 20% (n= 8) correspondio al sexo

femenino y 7.5% (n= 3) al sexo masculino (Fig.9).

ALTA Y SEGUIMIENTO
25.0%

20.0%
15.0%
10.0%

5.0%

MUJER HOMBRE

0.0%

Figura 9. Egreso hospitalario por sexo
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De igual manera en un porcentaje del grupo de estudio se logré referencia al
departamento de cirugia pediatrica para valorar la correccion de su malformacion,
correspondiendo de forma general a un 25% del total del grupo, siendo de forma
semejante entre ambos sexos, un 12.5%(n=5) para mujeres y un 12.5% (n=>5) para
hombres, el 75% (n= 30) del grupo no fue posible la referencia al departamento de
cirugia, bien se por no ameritar manejo quirdrgico y continuar seguimiento por

consulta externa o por resultar en muerte fetal o neonatal.
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DISCUSION

Las malformaciones congénitas son alteraciones comunes generadas en el
desarrollo humano, siendo las malformaciones a nivel toracico y/o pulmonar de las
gue se reportan con mas baja frecuencia, sin embargo, no se reporta en la literatura
una estadistica general de las malformaciones a este nivel, ya que la mayoria de
estudios las analiza de forma aislada. De acuerdo a Seear y Col. las malformaciones
broncopulmonares, llegan a tener una incidencia de hasta 1 caso por cada 25000 a
35000 nacidos vivos® y la hernia diafragmatica congénita se da en
aproximadamente 1 de cada 4000 embarazos®®. En este estudio se encontré que
de forma general la prevalencia de las anomalias toracicas fue de 6.36 por cada
1000 estudios realizados, lo que infiere una mayor prevalencia de la reportada en la
literatura, pero debemos tener en cuenta que el Hospital de Gineco Obstetricia “La
Raza” es un centro de referencia de tercer nivel, donde no se esta teniendo en
cuenta ala poblacion general de pais, manejando aqui Unicamente a una proporcion

de la poblacion de riesgo.3

De todas las anomalias toracicas, la hipoplasia pulmonar ocupd el primer lugar en
cuanto a frecuencia, sin encontrarse ningun caso de hipoplasia primaria, por lo que
todos los casos estuvieron asociados a otra malformacion toracica, siendo estas
Unicamente la hernia diafragmatica y las restricciones toracicas secundarias a
displasia esquelética. Fuera de este y siguiendo en frecuencia se encontré que el
42.5% de los casos correspondié a presencia de hernia diafragméatica, con una tasa
de 2.7 por 1000 estudios realizados, siendo una mayor cifra a lo reportado por Cruz
y col en México, qgue como se menciond previamente esta asociado a que el estudio
se realiz6 en un centro de referencia, donde las caracteristicas demograficas de la
poblacién tratada deben ser consideradas, representado el 42.5% de los casos
reportados; correspondiendo a lo encontrado en estudios realizados previamente,
el compromiso de lado izquierdo fue el mas frecuente, estando presente en el 82.3%

de los casos.?’
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De acuerdo a lo descrito por Lovera y Col. y teniendo en cuenta la clasificacion de
Langston* 22, la malformacién congénita de la via aérea pulmonar y el secuestro
pulmonar fueron las malformaciones broncopulmonares encontradas en mayor

proporcién, con una frecuencia de 32.5% y 7.5% respectivamente.

La malformacion congénita de la via aérea pulmonar, o antes conocida como
malformacion congénita adenomatoidea quistica, de acuerdo a la literatura
representa entre el 25-30% de todas las malformaciones congénitas pulmonares,
siendo similar a lo encontrado en este estudio (32.5% de los casos). Se ha descrito
gue esta alteracién puede presentar resolucion espontanea de las lesiones hasta
en un 15 — 50% y hasta el 86% son asintomaticos al nacimiento?® 3! lo que se
relaciona con lo encontrado en este estudio, donde 9 de los 13 casos al encontrarse
asintomaticos logrando ser dados de altas con seguimiento a su egreso por la
consulta externa, correspondiendo al 69% de los casos. No contamos con datos de
estudios de imagen posteriores al seguimiento para determinar si hubo o regresion
de las lesiones. Por otra parte, de acuerdo a la clasificacion de Stocker de la
CMAP?2, |a tipo 0y tipo 4 son las reportadas con menor frecuencia, las cuales no
se encontraron durante la realizacion del estudio, y de estas la tipo 3 se registra
como la de peor prondstico, determinando en nuestro estudio la muerte neonatal de
un unico caso en la tipo 3 de los 5 hallados y uno referido a cirugia pediatrica para
manejo quirdrgico, de igual manera, en los demas tipos no hubo muerte fetal o
neonatal durante el estudio, sin embargo; no contamos con datos posteriores del
caso derivado a cirugia pediatrica y de los demas durante el seguimiento por
consulta externa. Cabe mencionar, que todas las CMAP lograron alcanzar un

embarazo de término.

Se ha reportado el secuestro pulmonar como la malformacion que ocupa el segundo
lugar de acuerdo a la clasificacibn mencionada previamente, con una frecuencia
gue varia entre el 0.15 y 6.4%, porcentaje similar al encontrado en el estudio; no se
especificd en los reportes ultrasonograficos ni al nacimiento si correspondia a una

alteracion intralobar o extralobar, pero cabe mencionar que mas de la mitad de los
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casos se diagnostican en la adolescencia, por lo que su prevalencia puede estar

subestimada.26

Se ha descrito que el hallazgo de una malformacion congénita puede ir asociada a
otras o en diferentes 6rganos, y las toracicas se han asociado con mayor frecuencia
a alteraciones a nivel cardiaco, sin embargo, en nuestro estudio esta asociacion fue
baja, encontrandose en un unico caso de hernia diafragméatica derecha. En cuanto
a las hernias diafragmaticas, lo reportado en la literatura es que se encuentre
asociado con mayor frecuencia a malrotacion intestinal y cardiopatia congénita, y
en este caso fue una alteracion cardiaca del tipo conducto arterioso persistente, lo

que tiene correlacion con lo reportado en la literatura.38

De acuerdo a la revision realizada, no se toma en cuenta la frecuencia de
presentacion de las alteraciones de acuerdo al sexo. En este estudio, sin embargo,
se encontro que la CMAP, el quiste broncogénico, el secuestro pulmonar y la hernia
diafragmatica son mas frecuentes en mujeres y solo la hipoplasia pulmonar y la
malformacion asociada a cardiopatia son mas frecuente en hombres. En cuanto a
la CMAP solo la tipo 3 fue mas frecuente en hombres y de las hernias diafragmaticas

la de localizacion derecha y bilateral fueron mas frecuentes en hombres.

Se realizaron un promedio de 6286 ultrasonidos obstétricos en el tiempo del estudio,
en donde se encontraron alteraciones toracicas en 40 de ellos, excluyendo a los
gue no continuaron su seguimiento y resolucion del embarazo en el hospital, lo que
corresponde al 0.6% de los estudios realizados. De los 40 casos, el 25% fueron
derivados al servicio de cirugia pediatrica, cerca del 30% se dieron de alta con
seguimiento posterior por la consulta externa sin ameritar otro tratamiento en ese
momento y el 45% murieron en el periodo fetal o neonatal, de estos solo 2 casos
presentaron muerte fetal por debajo de las 28 semanas de gestacion,
correspondiendo a casos de hipoplasia pulmonar secundaria a displasia
esquelética, cabe mencionar que de los neonatos referidos a manejo por el servicio

de cirugia pediéatrica o dados de alta con manejo por consulta externa, no se tienen
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datos de seguimiento posterior en este estudio y por ende de su desenlace, por lo
gue la tasa de mortalidad neonatal pudiera ser mas alta 0 mantenerse de acuerdo
a los resultados encontrados, dependiendo del tratamiento ofertado a la
malformacion que se presente, que puede ser tanto manejo conservador como

tratamiento quirdrgico segln sea la severidad de cada caso. 2% 22 26.28

Lo anterior nos deja ver que la mortalidad por patologia pulmonar durante el
embarazo es realmente considerable, ain sin considerar aquellos casos a los que
no se realizé posterior seguimiento. Es por esto que las malformaciones pulmonares
deben ser patologias manejadas como de vital importancia en el estudio perinatal,
con busqueda intencionado de las mismas a la hora de realizar estudios de imagen

para asi poder ofrecer un tratamiento precoz y lograr disminuir la tasa de mortalidad.
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CONCLUSIONES

La prevalencia de las malformaciones toracicas encontradas en el estudio es més
alta que la reportada en la literatura, presentadndose en el 0.6% de la poblacion
general, siendo las més frecuentes la hipoplasia pulmonar, hernia diafragmética y
malformacion congénita de la via aérea pulmonar, lo que puede estar en relacién a
que el hospital es un centro de referencia de tercer nivel de atencion. Sin embargo,
la poblacion reportada con anomalia a este nivel sigue siendo baja pero con una
tasa de mortalidad alta, lo que hace indispensable tener un mayor adiestramiento a
la hora de realizar estudios de imagen con busqueda intencionada de alteraciones
toracicas en el periodo fetal y determinar aquellos casos que son susceptibles de
manejo conservador y/o quirdrgico bien sea en el periodo fetal o posterior al

nacimiento.
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ANEXO 2. INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS. Folio:

PREVALENCIA Y TIPOS DE ANOMALIAS TORACICAS FETALES COMO
HALLAZGO EN ULTRASONIDO OBSTETRICO REALIZADO EN EL HGO 3
“DR. VICTOR MANUEL ESPINOSA DE LOS REYES SANCHEZ” CMN LA RAZA

Pregunta Respuesta
1. Presencia de 1. Tipo 0: traqueobronquial
malformacion congénita 2. Tipo 1: bronquial / bronquiolar
de la via aérea pulmonar 3. Tipo 2: bronquiolar

4. Tipo 3: bronquiolar / alveolar
5. Tipo 4: alveolar

2. Presencia de quiste Si: presente
broncogénico No: ausente

3. Presencia de hipoplasia Si: presente
pulmonar No: ausente

4. Presencia de atresia Si: presente
bronquial No: ausente

5. Presencia de secuestro 1. Intralobar: lesion dentro del I6bulo
pulmonar 2. Extralobar: lesién fuera del pulmén

6. Presencia de enfisema Si: presente
lobar congénito No: ausente

7. Presencia de hibrido Si: presente
pulmonar No: ausente

8. Presencia de hernia 1. Posterolateral
diafragmatica 2. Anterior

3. Central

9. Presencia de cardiopatia Si: presente
asociada a malformacion No: ausente
toracica

Dra. Melysabeth Salazar Ochoa Fecha
(Firma)

64



CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

PREVALENCIA Y TIPOS DE ANOMALIAS TORACICAS FETALES COMO
HALLAZGO EN ULTRASONIDO OBSTETRICO REALIZADO EN EL HGO 3
"DR. VICTOR MANUEL ESPINOSA DE LOS REYES SANCHEZ” CMN LA RAZA

Actividad
Revision bibliogréafica
Elaboracién de protocolo

Solicitud de registro ante
el comité local de
investigacion y
aprobacion

Recoleccion de datos

Analisis estadistico

Elaboracion de reporte
final

Fecha programada

Marzo — Abril 2021

Octubre — noviembre
2020
Noviembre 2020

Diciembre 2020 — febrero
2021

Marzo 2021

Mayo 2021

Fecha realizada

Octubre 2020 — Julio
2021

Octubre 2020 — Enero
2021

Febrero 2021

Febrero — marzo 2021

Junio 2021

Agosto - 2021
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