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Las malformaciones pulmonares congénitas son el resultado de diferentes tipos de trastornos en el desarrollo del arbol traqueobronquial, durante la
vida embrionaria. A pesar de tener una baja incidencia, sus complicaciones pueden resultar determinantes para la sobrevida tanto a nivel prenatal como
postnatal. Los tipos mas frecuentes de malformaciones pulmonares son la malformacion adenomatoidea quistica y el secuestro broncopulmonar. EL
control durante el embarazo y la realizacion de ultrasonido permite el diagndstico temprano, el estudio individualizado y la decision terapéutica a seguir.
Se debe siempre realizar el analisis histopatologico para determinar el riesgo de malignidad. Se presenta el caso de un paciente lactante de sexo masculino
a quien se le detectd prenatalmente masa quistica en hemitdrax izquierdo; fue manejado quirdrgicamente a los 4 meses del nacimiento. En este tipo de
casos, el conocimiento del tipo de malformacidn, su tamafio, compromiso respiratorio y posible manejo, resulta vital para el equipo interdisciplinario
encargado del paciente, para asegurar un mejor prondstico y calidad de vida.

PALABRAS CLAVE: secuestro broncopulmonar, neonatologia, diagnastico diferencial.

Abstract

Congenital Lung Malformations are the result of different types of disorders in the development of the tracheabronchial tree during embryonic life.
Despite having a low incidence, complications may result into determinants for survival at prenatal and postnatal levels. The most frequent types of Lung
malformations are congenital cystic adenomatoid malformation and bronchopulmonary sequestration. Control during pregnancy and ultrasound allow
early diagnosis, individualized study, and therapeutic decision to be made. It is always necessary to perform histopathological examination to determine
malignancy risk. A case of a lactating patient is presented. The patient was prenatally diagnosed with cystic mass on left hemithorax; it was treated
surgically at the age of 4 moths. In this type of cases, knowledge of the type of malformation, size, respiratory problems and possible treatment is vital
for the interdisciplinary team in charge of the patient to assure better prognosis and quality of life.

KEYWORDS: bronchopulmonary sequestration, neonatology, diagnosis differential.

Resumo

As malformacdes pulmonares congénitas sdo o resultado de diferentes tipos de transtornos no desenvolvimento da arvore traqueobronquica, durante a
vida embrionaria. A pesar de ter uma baixa incidéncia, as suas complicagdes podem resultar determinantes para a sobrevida tanto ao nivel pré-natal como
pos-natal. Os tipos mais frequentes de malformagdes pulmonares so a malformacdo adenomatoidea quistica e o sequestro bronco pulmonar. 0 controle
durante a gravidez e a realizacdo de ultrassom permite o diagnostico prematuro, o estudo individualizado e a deciso terapéutica a sequir. A analise
histopatoldgica sempre deve ser feita para determinar o risco de malignidade. 0 caso de um paciente lactante de sexo masculino e apresentado no qual se
detectou prenatalmente uma massa quistica no hemotorax esquerdo; foi dirigido cirurgicamente aos 4 meses depois do nascimento. Neste tipo de casos, 0
conhecimento do tipo de malformacao, o tamanho, comprometimento respiratdrio e possivel manejo, resulta vital para o time interdisciplinar encarregado
do paciente, para segurar um melhor prognostico e qualidade de vida.

PALABRAS-CHAVE: sequestro broncopulmonar, neonatologia, diagndstico diferencial.
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INTRODUCCION
Las malformaciones pulmonares congénitas son
un grupo heterogéneo de trastornos del desarrollo
del arbol traqueobronquial.! Son poco frecuentes,
con una incidencia de entre 1:25000 y 1:35000,
y representan del 15 a 50% de las enfermedades
quisticas congénitas del pulmén.23 El espectro
clinico es variado, desde malformaciones asin-
tomdticas, hasta malformaciones que causan
severo distrés respiratorio pre y postnatal, o
incluso son incompatibles con la vida.* Entre los
principales tipos de malformaciones pulmonares
congénitas encontramos el enfisema lobar con-
génito, el quiste broncogénico, la malformacion
adenomatoidea quistica (MAQ), el secuestro
pulmonar intra y extralobar, el sindrome de la
cimitarra, y las malformaciones arteriovenosas.!

En ocasiones se realiza el diagnéstico prenatal
de las malformaciones pulmonares por medio
del ultrasonido, lo que ha venido a mejorar el
pronostico de estos pacientes.>® A pesar de no
poder determinar especificamente el tipo de
malformacién, nos facilita datos preliminares
acerca de la composicién de lamasa.” Laresonan-
cia magnética nuclear (RMN) ha surgido como
soporte en el diagnéstico prenatal debido a que
es inocua para el feto, y muestra con detalle las
masas intratordcicas.” En el caso de requerir el
uso deradiografias o tomografia computarizada
(TC), debera sopesarse el riesgo-beneficio.®”

Debido a que este tipo de malformaciones pueden
tener potencial maligno, debe evaluarse cada caso
particular de manera interdisciplinaria con el
fin de decidir el mejor paso terapéutico, ya sea la
reseccién quirtrgica o el manejo conservador.?8
Elreporte histopatologico da el diagnéstico final,
y en ocasiones se observa la coexistencia de dos
o mas tipos distintos de malformaciéon.*1° A
continuacién presentamos el caso de un paciente
masculino en quien se realizé prenatalmente el
diagnoéstico de una masa quistica intratoracica, la
cual fueremovida a los 4 meses de edad sin com-
plicaciones, y donde el estudio patolégico reportd
un secuestro pulmonar con MAQ coexistente.

PRESENTACION DEL CASO
Paciente masculino de 4 meses y medio fue traido
paravaloracién quirtirgica de una masa pulmo-
nar detectada de manera prenatal. El paciente
es producto del segundo embarazo de una madre
aparentemente sana de 28 afios de edad. Quien
curs6 una gestacién normoevolutiva con adecua-

dos controles prenatales y ecograficos hasta la
semana 28 de gestacién, donde un ultrasonido
derutina detecté una masa ecogénica con zonas
anecogénicas en la base del pulmoén izquierdo.
(Figura 1).

Figura 1. Ultrasonido fetal donde se observa masa ecogénica en base
pulmonar izquierda, con mdiltiples contenidos anecogénicos.

Para determinar la naturaleza de dicha masa
se solicit6 resonancia magnética prenatal, que
mostré una lesién multiquistica intrapulmonar
en base izquierda, hipointensa en secuencia T1
e hiperintensa en T2, y se obtuvo un diagndstico
presuntivo de malformacién adenomatoidea
quistica (MAQ) tipo 1. (Figura 2). Serealiz6 sesién
interdisciplinaria para decidir el manejo de la
masa pulmonar, donde se determiné realizar
ultrasonidos cada dos semanas para seguimiento
de la misma, ademas de aplicar esquema de
maduraciéon pulmonar con betametasona.

Figura 2. RMN prenatal a las 28 semanas: A) Secuencia T1, se observa
masa hipointensa en base pulmonar izquierda, sus dimensiones son 2.3 x
3.2x 2 cm. B) Secuencia T2 donde se muestra hiperintensidad heterogénea
en la misma localizacion. El resto de la anatomia es normal.

Los ultrasonidos subsecuentes no mostraron
evolucién ni involucién de lamasa. En la semana
38 se realizd cesarea segmentaria por presencia
de estreptococo grupo B en canal vaginal. Se
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obtuvo producto tinico masculino de 3.35 Kg de
peso, que mide 51.5 centimetros, APGAR 9/9 al
minuto y a los 5 minutos respectivamente, de 38
semanas gestacionales segtin escala de Capurro.
Los examenes de laboratorio fueron normales a
excepcioén de leucocitosis de 18.200 cél/uL, con
67% de neutroéfilos, y procalcitonina de 17.66
ng/ml. El tamizaje neonatal fue normal. Para
continuar la evaluacién de la masa pulmonar,
se realizd radiografia de térax que sélo mostraba
ingurgitacion pulmonarbilateral, yuna tomografia
de térax con contraste intravenoso, donde se
evidenci6 una masa hipodensa en l6bulo inferior
izquierdo, que no realzaba con contraste. (Figura
3). Unnuevo ultrasonido tordcicomostré unamasa
multiquistica similar a la observada durante el
embarazo. El paciente egresé 3 dias después del
nacimiento, sin datos dedificultad respiratoria ni
de respuesta inflamatoria sistémica. Se planificé
seguimientos subsecuentes con cirugia pediatrica
para agendar la extraccion de la masa pulmonar
enuna edad mds avanzada.

Figura 3. TC de torax postnatal. A) Corte transversal donde se observa masa hipodensa
enbase pulmonar izquierda, mide 24 x 27 mm. B) Luego de la administracion de contraste
IV, la masa muestra una hiperdensidad central puntiforme, que insintia la presencia
de vaso nutricio. C) Vista lateral, se observa la localizacion de la masa en fosa pleural
izquierda. D) Reconstruccion 3D donde se observa claramente la masa intratoracica.

Se programo cirugia de reseccion a los 4 meses
y medio de edad, con diagnéstico preoperatorio
de MAQ vs. secuestro pulmonar. Las pruebas de
laboratorio antes de la cirugia fueron normales.
Se realiz6 toracotomia posterolateral izquierda
por planos, con retraccién de pulmén izquierdo,
tras lo cual se encontré una masa de parénquima
pulmonar adherida a diafragma, no conectada a
via aérea y con vaso nutricio proveniente de aorta
abdominal, descripcién compatible con secuestro
pulmonarextralobar. Trasla diseccién delamisma
ylaligaduradelvasoarterial y seccion del mismo, se
realizé reseccién delamasa deaproximadamente 3x
3cm. (Figura 4). Posteriormente sereforzé la ctipula
diafragmatica con un punto de sutura y se realizé

cierre por planosy aspiracién con sonda. El paciente
ingres6 a posoperatorio hemodinamicamente es-
table; la saturacién de oxigeno bajé a 80%, y luego
recuper6a 100%, con oxigeno por casco. Se mantuvo
con tratamiento antibiético con cefalotina 270 mg IV
c/8hyanalgesia. Al dia siguiente la radiografia de
control nomuestra alteraciones, porlo que seretir6
oxigeno suplementario y el paciente mantuvo una
saturacién normal, hemodindmicamente estable.
Al segundo dia de postoperatorio se otorg6 el alta
médica, con orden para controles subsecuentes por
consulta externa.

Figura &. Corte de la masa pulmonar extirpada, donde se observa una estructura
mixta, con un componente sélido y otro quistico. Dimensiones: 3.2 x 2x 1cm.

En el servicio de patologia se recibié pieza de
parénquima pulmonar de consistencia sélida
que midi6 3.3 x 2 x 1 cm. Al corte, se observé
una masa sélida que contenia multiples quistes
pequeiios con contenido mucoso claroy brillante.
Elexamen histopatolégico revel6 la presencia de
tejido pulmonar con dilatacién de quistes bron-
quiales y escaso desarrollo alveolar, compatible
histolégicamente con secuestro pulmonar. La
presencia de multiples quistes con contenido
de moco bronquial y de proliferacién glandular
anade el diagnéstico de MAQ tipo 3 asociada al
secuestro pulmonar. (Figura 5).

Figura 5. Histopatologia con H&E. A
dilatado, con material mucinoso en su interior. B) Aumento 10x, se evidencia
tejido bronquial normal con epitelio cilindrico ciliado, submucosa, y cartilago
(compatible con SBP), junto a una zona de proliferacion glandular. C) Aumento
10x, se observa proliferacion glandular desorganizada. D) Aumento 40x, donde
es notoria la presencia de epitelio ctbico glandular, compatible con MAQ tipo 3.
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DISCUSION
Las malformaciones pulmonares congénitas
corresponden a una amplia gama de trastornos
del desarrollo del aparato respiratorio, que a pesar
desubajaincidencia, pueden impactar de manera
negativa la calidad de vida y el pronéstico de los
neonatos.!2¢ Estasmalformaciones se clasifican de
acuerdo a su composicién histolégica, y sus mani-
festaciones clinicasvan desde la presentacién asin-
tomatica hastala completa incompatibilidad conla
vida.*Los tipos mas frecuentes de malformaciones
pulmonares son la malformacién adenomatoidea
quistica (MAQ)y el secuestro broncopulmonar.®

Las MAQ corresponden a la variante mas frecuen-
te de las malformaciones congénitas del drbol
respiratorio, y a su vez se subdividen en 5 grupos
dependiendo de las caracteristicas histolégicas
de la mucosa. (Tabla 1).261

TABLA 1. CLASIFICACION HISTOPATOLOGICA DE STOCKER PARA LAS
MAQ2S 1M

Tipode Caracteristicas Complicaciones

asociadas
Muerte fetal

MAQ histopatoldgicas

0 Displasia/agenesia acinar. <2%
Compromiso multilobar.

1 Quiste tinico o mdltiples, 60- Carcinoma bronguioloal-
>2 cm. Epitelio columnar 70% veolar
pseudoestratificado.

2 Quiste tnico o mdltiples, 15-  Malformaciones de otros
<2 cm. Epitelio cuboidal o 20% sistemas, principalmente
columnar. genitourinario. Rabdomio-

sarcoma.

3 Lesiones predominantemente 5- Polihidramnios, hidrops.
solidas, quistes de <0.5 cm, 10% Atresia bronquial.

epitelio cuboidal

<10% Lesiones hamartomato-

sas. Miltiples neoplasias

A Quistes grandes llenos de
aire, epitelio plano. Distribu-
cion periférica

Se caracteriza por la presencia de multiples masas
quisticas en el parénquima pulmonar, comoresul-
tado dela proliferacion anormal de los bronquiolos
terminales, y supresién del desarrollo alveolar
entrelasemana7y 15degestacién.!? Estaslesiones
hamartomatosas son usualmente asintomaticas
al nacimiento, sin embargo en ciertos casos se
presenta distrés respiratorio progresivo y severo
debido a la expansién de los quistes; esto llega en
ocasiones a producir hidrops fetal.? En ocasiones,
las MAQ ocasionan trastornos ventilatorios restric-
tivos, que pueden detectarse mediante pruebasde
funcién pulmonar.>!? El analisis histopatolégicoes
importante para el prondstico del paciente, ya que
la determinacién del subtipode MAQ determinael
riesgo de malignidad (carcinoma bronquialveolar
en las MAQ tipo 1), alteraciones asociadas del

sistema genitourinario (MAQ tipo 2), o atresia
laringea (en casos de MAQ tipo 3).°

El secuestro broncopulmonar (SBP) es el segundo
tipo mas frecuente de malformacién pulmonar
congénita, y corresponde a un segmento de tejido
pulmonar normal no conectado con el resto del
arbol bronquial.!® Se piensa que se originan de un
brote accesorio del arbol traquebronquial durante
las primeras semanas del desarrollo.* Se identifi-
can dos tipos de SBP: el intralobar, que comparte
la pleura con el resto del pulmén adyacente, y el
extralobar, que tiene su propia cubierta pleural.’
Estos tltimos son mds frecuentes en el hemitérax
izquierdo (48%), como sucedié en el caso antes
descrito.? Los SBP suelen tener un vaso nutricio
originado en una arteria extratoracica, como la
aorta abdominal,* y pueden contener quistes y
bronquiolos dilatados debido a la produccién de
moco por la mucosa normal, que no puede ser dre-
nadoalarbol respiratorio.’ Conrelativa frecuencia,
los SBP coexisten con la presencia de una MAQ en
su interior, lo que coincide con lo observado en
nuestro paciente.!

El diagnéstico prenatal de las malformaciones
pulmonares en el feto se da inicialmente por el
ultrasonido de control, donde pueden observarse
imagenes ecogénicas con componentes quisticos
enunladodel térax.>! Sibien mediante ultrasoni-
donoes posible diferenciar entre MAQ, SBP u otros
tipos de malformaciones, aporta datos importan-
tesen cuantoal tamafioaproximadodelamasayal
compromiso respiratorio, ademdas de hacer posible
la visualizacién de casos de hidrops.®!> Por otro
lado, alutilizar doppler con color puede detectarse
la presencia deanomaliasvascularesasociadasala
malformacién.®’ Laradiografia de térax se utiliza
para los controles postnatales, mientras que 1a TC
nos provee de datos exactos acerca del tamario,
localizacién, eirrigacién delamasa (en casode uti-
lizar contraste).”1° La TC durante el embarazo, por
otro lado, se reserva para casos de fetos sintoma-
ticos o donde se requiera intervencién quirdrgica
intrauterina, ya que los beneficios superan a los
riesgos de la radiacién.!” La RMN con frecuencia
complementa al ultrasonido en el diagnéstico pre-
natal, pues muestra con detallelas dimensionesy
localizacién de la masa y no emite radiacion, sin
embargo requiere un mayor tiempo para el estudio,
donde los movimientos fetales pueden alterar la
imagen, por lo que con frecuencia es necesaria
la sedacion con la morbilidad fetal asociada. El
manejo de este tipo de malformaciones siempre
dependera del estado clinico del producto.
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La mayoria de las malformaciones son asinto-
maticas al nacimiento y, en el caso de los SBP,
suelen involucionar conforme el feto se acerca al
término del embarazo.*!” Ante la presencia de
hidrops fetal, esta indicada la betametasona, y
en caso de no lograrse regresiéon se debe realizar
intervencién quirdrgica intrauterina oinducirun
parto pretérmino.®t

Lamortalidad fetal dela cirugia prenatal en estos
casos es de alrededor del 50%.1* Alrededor del 10%
de los pacientes presentaran sintomasen la etapa
neonatal, por lo que se practica la reseccién qui-
rurgica.!'® La presencia de un patrén respiratorio
restrictivo apoya la decision de manejo quirirgi-
co.l? En aquellos pacientes asintomadticos, en caso
de quelalesién noinvolucione, se prefiererealizar
cirugia electiva antes de que empiece a presentar
sintomas, por lo que se suele diferir la cirugia
hasta después de los tres meses del nacimiento,
cuando el lactante estd mds apto para tolerar una
cirugia de una magnitud como la toracotomia o
la toracoscopia.!”!8 En estos casos, la sobrevida es
excelente, superior al 98%.1° En presencia de una
lesiéon pulmonar tinica y asintomadtica, podria
sugerirse el manejo conservador, pues no se ha
determinado si el riesgo de complicaciones supera
alriesgo quirdrgico en estos pacientes.’ Toda masa
pulmonar extirpada debe ser enviada a patologia
para el correspondiente examen histopatolégico,
queda el diagnéstico definitivoy proporciona datos
con respecto al prondstico.’

CONCLUSIONES
Como se pudo observar en el presente caso, el
diagndstico prenatal de las malformaciones pul-
monares congénitas permite anticipar lasmedidas
terapéuticasy disefiarun plan adecuado paracada
paciente. El abordaje debe ser interdisciplinarioy
buscarla medida que mas beneficie al individuo.
En nuestro caso, el paciente tuvo un curso asin-
tomatico y no complicado, por lo que pudo reali-
zarse la reseccién quirudrgica sin inconvenientes
posteriores. Sin duda lo mas curioso del paciente
presentado es la coexistencia de una MAQ dentro
del secuestro pulmonar, lo que al compararlo con
datos histéricos de cohortes de pacientes con ha-
llazgos similares, hace notar que esta correlacién
es mas frecuente de lo inicialmente descrito.!?
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