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RESUMEN. El objetivo de la presente comunicacion es presentar el caso de un paciente de 78 afios con quiste broncogénico (QB) que
ocupaba dos espacios mediastinales; no obstante el tamafo de la anomalia, no habia presentado sintomatologia. Inicié el cuadro clinico con
dolor retroesternal discreto, pero persistente. Se le realizé radiografia de térax en la cual se interpret6 erroneamente la presencia de «cardio-
megalia». La tomografia computarizada mostr6 que el QB oprimia el corazén hacia adelante, lo que seguramente originé el sintoma inicial.
Los QB son malformaciones congénitas poco frecuentes. El sistema respiratorio se origina a partir de un brote ventral del intestino primitivo
durante la séptima semana de gestacion. Los QB se organizan a partir de células que se separan del brote respiratorio inicial conservando las
caracteristicas del epitelio respiratorio. La mayoria de los QB se localizan en el térax, ya sea en el mediastino o en el parénquima pulmonar,
existiendo con mucha menor frecuencia casos en localizaciones atipicas.

Otro de los objetivos es llamar la atencion acerca de esta patologia tan poco frecuente, su embriogénesis y los cuadros clinicos extraordinariamente
variados que se originan de acuerdo con su tamano y localizacién, de suerte tal que puede involucrar a médicos de muy distintas especialidades. La
incidencia de los QB se desconoce, pueden ser asintomaticos durante toda la vida y ser eventualmente hallazgos de autopsia. Otros méas permanecen
asintomaticos durante periodos variables hasta iniciar el cuadro clinico, o bien, pueden ser descubiertos en forma incidental por estudios de imagenologia.
Se hizo una revision de la literatura, principalmente la publicada por instituciones reconocidas a nivel mundial, habiendo encontrado que el
caso registrado con mayor edad al iniciar la sintomatologia fue de 72 afios. El paciente que presentamos en esta comunicacion tenia 78 afos
al empezar a presentar dolor retroesternal, situacién que lo constituye como el caso reportado en la literatura mundial que ha permanecido
durante mas afos asintomatico. Fue operado; habiendo extraido el tumor, se encuentra bien y asintomatico.
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ABSTRACT. We are presenting a case of a 78-year-old patient with a bronchogenic cyst (BC) which was located between two mediastinum
spaces and even though the anomaly, the patient was asymptomatic. The patient presented with persistent retrosternal pain and the thoracic
X-ray wrongly interpreted the presence of «cardiomegaly». The computed tomography showed that the BC was pressing the heart forward,
which could have been the cause of the original symptoms.

Bronchogenic cysts are rare and infrequent congenital aberrations. The respiratory system develops from a ventral diverticulum of the foregut
during the seventh week of gestation. The pharynx and esophagus are originated from the caudal region of this structure. The BC will develop from
cells that separate from the initial tracheobronchial tree conserving the characteristics of the bronchial respiratory epithelium. Most of the BC are
located in the thorax, either in the mediastinum or in the pulmonary parenchyma, but there are also very rare reports of BC in atypical locations.
A secondary purpose of this review is to discuss the pathology, embryology and clinical pictures of these rare occurrences. According to their
size and location, they will require the expertise of physicians of different specialties. The exact incidence of the BC is not known, since there
are asymptomatic cases that eventually are found through autopsies or in patients that were asymptomatic during variable periods of time or
had been detected through an incidental thoracic radiography or other imageology studies. In the reviewed literature the oldest case reported
was a male that presented symptoms at 72 years of age. In this article the patient is a 78-year-old male that presented symptoms at that age.
We can conclude that this patient is the case reported in the literature that remained asymptomatic for the longest period of time. The patient
had surgery and the BC was extracted; the patient is in stable condition and asymptomatic.

Key words: Bronchogenic cysts, embryology, diagnosis, atypical cases.

INTRODUCCION y el esofago tienen como origen comun el intestino

primitivo. Durante la séptima semana de gestacion este
Los quistes broncogénicos (QB) son formaciones congé- conducto se alarga verticalmente, apareciendo un brote
nitas que derivan del desarrollo fetal andmalo del arbol ventral a partir del cual se desarrollara el sistema respira-
traqueobronquial. Los 6rganos del sistema respiratorio torio. La porcién caudal dara origen al tracto gastrointes-

Este articulo puede ser consultado en versién completa en http://www.medigraphic.com/neumologia
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tinal superior. La separacién de estas estructuras puede
dar lugar a formaciones quisticas. Los QB se organizan
a partir de células que se separan del botén respiratorio
ventral conservando las estructuras caracteristicas del
futuro arbol bronquial. En la pared del QB se pueden
identificar: tejido conectivo fibroso, cartilago, musculo
liso, vasos, tejido elastico, nervios y gldndulas mucosas.
El epitelio del QB es de tipo secretor respiratorio, seu-
doestratificado, columnar y ciliado.!

La localizacion definitiva de estas malformaciones
depende del estadio embrioldgico en el que se originan.
Las anomalias precoces aparecen relacionadas con la
trdquea, carina o bronquios principales, dando lugar
a los QB de mediastino, que generalmente aparecen
como estructuras unicas y de tamafo muy variado, ya
que pueden medir menos de 1 cm, llegando en oca-
siones a ocupar mas de un compartimento mediasti-
nal. El contenido de estas malformaciones puede ser
aire, liquido claro, material mucoso café-amarillento o
sanguinolento. La presencia de oxalato de calcio da
lugar a una apariencia blanquecina-lechosa y espesa.
Frecuentemente se adhieren al arbol traqueobronquial
mediante un pediculo, que en muy raras ocasiones
comunica con las vias respiratorias. Esta formacion
puede presentarse también, aunque con menor fre-
cuencia, relacionada con el esoéfago y la pleura. Los
QB constituyen aproximadamente entre el 6 y 15% de
todos los tumores del mediastino en nifos y adultos,
predominando en el mediastino medio. Las anomalias
tardias aparecen en relacion con bronquios periféricos,
de tal forma que se localizan en el parénquima pul-
monar. Pueden ser Unicos, loculados o multiples; con
frecuencia se encuentran comunicados con las vias
aéreas, razon por la cual son capaces de mimetizar a
multiples padecimientos respiratorios. Se reportan QB
intraparenquimatosos con mecanismo de valvula, lo
que determina que el érgano se encuentre insuflado
a presion, comprometiendo a estructuras vecinas y al
mismo pulmodn, originando atelectasia o mimetizando
neumotdrax o hidroneumotdrax.?

Los QB intrapulmonares se localizan con mayor
frecuencia en las regiones posteriores de los I6bulos
pulmonares basales.®* Liu et al.’ publicaron el caso de
una nifia de 13 afios con QB parenquimatosos gigantes
bilaterales en I6bulo superior derecho y 16bulo inferior
izquierdo.

Otras anomalias pulmonares congénitas en relacion
con el intestino primitivo son los quistes adenomatoides,
el enfisema lobar congénito y el secuestro pulmonar. Es-
tas patologias en muy raras ocasiones coexisten con los
QB. Grewal et al.’reportaron el caso de un paciente con
QB y secuestro pulmonar. McAdams et al.” describieron
tres casos con las mismas patologias anteriores, y Mee-

Hye et al.® publicaron un caso con QB intrapulmonar
junto con una formacion adenomatoide. McKenzie et
al.® comunicaron un caso descubierto por ultrasonido
(US) a las 23 semanas de gestacién que comprimia el
pulmon izquierdo. Se practicé aspiracidén percutanea
del contenido quistico, que no se reprodujo durante
el resto del embarazo. El neonato se operd, habiendo
encontrado un secuestro pulmonar no aireado con irri-
gacién sistémica, el QB como lesion predominante y
una malformacién quistica adenomatoide demostrada
en el examen histoldgico.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo masculino de 78 afios de edad.
Constitucion fuerte, 1.72 m de estatura y 81 kg de peso.
Antecedentes sin importancia. Muy deportista, desde
joven practica natacion y otros ejercicios aerdbicos sin
problemas. Acudié al médico de primer contacto por
dolor retroesternal no intenso, aunque persistente. La
radiografia de térax mostrd lo que fue interpretado como
«cardiomegalia», razdn por la que el paciente fue referido
a nuestro hospital. En la exploracion fisica no se encon-
traron anomalias. El paciente consigné que nunca se le
habia practicado radiografia de térax. En la placa enviada
se identificaron dos imagenes superpuestas, dificiles de
individualizar, que correspondian a la silueta cardiaca,
que era normal. Atras del corazén se encontraba otra ima-
gen redondeada y tenue, cuyo perfil derecho rebasaba al
de este érgano, originando el error de interpretacion de
«cardiomegalia». El perfil izquierdo de la imagen retrocar-
diaca se podia identificar dificilmente por la superposicion
del corazdn (figura 1). La tomografia computarizada (TC)
mostrod la silueta quistica, ovoide, con diametro mayor de
12 cm con atenuacion de > 20HU, ocupando mediastino
posterior y parte del medio, oprimiendo y desplazando a
estructuras vecinas (figuras 2 y 3).

La cirugia se llevé a cabo realizando toracotomia
lateral derecha. La tumoracion se encontraba firme-
mente adherida a los I6bulos pulmonares medio e
inferior mediante adherencias muy vascularizadas, asi
como al bronquio principal derecho y al eséfago. La
porcion del QB adherida a eséfago no se pudo resecar
por completo, tratando de preservar la integridad del
6rgano. La pequefa porcién remanente de mucosa
se electrocoaguld. El contenido quistico era espeso y
de color blanquecino. No era fétido, pero el cultivo de-
mostrd la presencia de estreptococo aureo, por lo que
ameritd manejo antimicrobiano enérgico, manteniendo
las sondas de drenaje durante 5 dias. El paciente se
encuentra bien y haciendo vida normal. El examen
histolégico confirmé el diagndstico de QB con epitelio
de tipo respiratorio en el interior del quiste (figuras 4-6).
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Figura 1. Radiografia PA de térax en la que se habia hecho un
diagndstico de «cardiomegalia». En realidad, se trata de dos
imagenes superpuestas dificiles de identificar. La anterior es
el corazén, que enmascara laimagen posterior ovoidevertical
que es el QB, cuyo borde derecho simula ser el de la silueta
cardiaca. Las lineas punteadas sefalan la separacion entre
los bordes, el de la silueta cardiaca en la porcion interna 'y
la quistica por fuera. El borde izquierdo del QB se identifica
con los puntos correspondientes.
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Figura 2. TAC que muestra el QB ocupando el mediastino
posterior y parte del medio, haciendo protrusién hacia el
hemitérax derecho y oprimiendo el corazon.

Figura 3. TC que muestra el tamafio de la malformacion en
intima relacion con la carina y bronquios principales, espe-
cialmente con el derecho, al que rechaza ligeramente hacia
arriba y parece obstruirlo parcialmente.

DISCUSION

Cuadros clinicos. En general, se puede afirmar que la
sintomatologia que origina el QB depende fundamen-
talmente de su localizacion y tamano. Los localizados
en el mediastino pueden ser asintomaticos durante
toda la vida, pudiendo llegar a ser hallazgos de au-
topsia. Takeda et al.'® revisaron 105 casos de quistes
del mediastino operados en el transcurso de 50 afnos,
habiendo encontrado que los QB fueron los mas nume-
rosos, con 47 casos. El inicio del cuadro clinico puede
manifestarse como molestias discretas, como es el
caso que se presenta: dolor leve, disnea o disfagia que
pueden agravarse con el crecimiento de la anomalia; o
bien, la sintomatologia inicial puede ser severa, como
hemoptisis, sangrado abundante a cavidad pleural o
pericardica, ruptura del QB al interior de vias respira-
torias, etcétera, y finalmente, la malformacién es capaz
de provocar subitamente el fallecimiento del individuo.
Un QB pequenfo, pero relacionado con alguna estruc-
tura vital puede ser muy peligroso. Kennebeck et al."
informaron de un caso que presenté sindrome coronario
agudo, colapso hemodinamico e infarto cardiaco masi-
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Figura 4. El QB ocupando el mediastino posterior y medio,
comprimiendo hacia adelante al corazon.

Figura 5. La pieza resecada, mostrando en su interior el
material blanquecino y grumoso (oxalato de calcio).

vo. El paciente fallecio, y en la autopsia se encontré un
QB de menos de 1 cm oprimiendo y obstruyendo por
completo la arteria coronaria izquierda en su origen.
Como ya se menciond, en ocasiones los QB medias-
tinicos pueden relacionarse con la pleura o el eséfago.’
Eom et al.’? publicaron un caso muy interesante: defecto
del pericardio, secuestro pulmonar con un QB conec-
tado al eséfago por medio de una estructura tubular

Figura 6. El epitelio que recubria el interior del quiste era
tipicamente respiratorio (tincion con eosina y hematoxilina,
amplificacion a 40x).

de 3 cm de longitud y 2 cm de didmetro. Se reportan
casos operados en los que la pared de la traquea y el
QB estaban tan fusionados que parecia que ambos
eran parte de la pared de la via aérea."

En cuanto a los QB intraparenquimatosos, Shanti et
al.? revisaron 236 quistes pulmonares resecados y en-
contraron que los mas frecuentes fueron los QB, con 47
casos. Se reportan QB en el parénquima pulmonar con
mecanismo de valvula, lo que determina que el érgano
se encuentre insuflado a presion,® comprometiendo a las
estructuras vecinas y al mismo pulmon, originando ate-
lectasia o0 mimetizando neumotdrax o hidroneumotérax.*
Esta situacion puede constituir una seria amenaza para la
vida. Hallamos en la literatura cinco casos de individuos
con QB parenquimatosos con mecanismo de valvula
que sufrieron barotrauma con fatales consecuencias al
viajar en avion. La baja de presion durante el despegue
resulta en una brusca expansion del pulmén afectado
(Ley de Boyle), que literalmente estalla, permitiendo el
paso del aire a los vasos pulmonares, lo que ocasiond
las embolias aéreas cerebrales que terminaron con la
vida de los pasajeros.'*®

Entre el 50-80% de los diagndsticos de QB se hacen
en pacientes sintomaticos, especialmente en nifios con
localizacion intraparenquimatosa. En los adultos que
habian permanecido asintomaticos, el cuadro clinico
se presenta generalmente entre los 15-40 afios, con 38
como promedio. Los casos que inician sintomatologia
después de los 50 afnos son excepcionales.

Diagndstico. Los estudios de imagenologia son los
mas importantes, aunque no definitivos, para la orien-
tacion diagndstica presuntiva, asi como para definir
localizacion, tamano, relacion con estructuras vecinas
y, eventualmente, descubrir los casos asintomaticos que
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se detectan en estudios incidentales. Patel et al.,’ en 18
pacientes con QB de mediastino, encontraron que en
17 de ellos, la radiografia de térax no orientaba hacia
el diagndstico. En ocho casos se practico TC, habiendo
podido descartar Unicamente en cinco la presencia de
malignidad. Los autores consideraron que con el sopor-
te clinicoy los estudios de imagenologia, la sospecha de
QB se pudo plantear unicamente en 11 de los 18 casos,
ya que el diagnéstico de certeza lo proporciond unica-
mente el examen histoldgico de la pieza resecada. Los
sujetos asintomaticos con QB en mediastino son los que
se descubren incidentalmente con mayor frecuencia por
medio de una radiografia de térax, siempre y cuando la
lesién no sea muy pequefa. En estos casos, laimagen
es generalmente redondeada, bien delimitada, poco
densa y relacionada frecuentemente con la carina. La
TC es un elemento importante en relacién con los QB.
La pared de la anomalia congénita se observa bien
delimitada, y la composicidn del material que contiene
explica los diferentes grados de atenuacién que pueden
aparecer en este estudio. Aproximadamente en el 50%
de los casos, la densidad del fluido que contiene varia
entre 0-20HU, pero se puede presentar atenuacion ca-
racteristica de tejidos blandos > 30HU, identificar oxala-
to de calcio g, inclusive, la atenuacion puede ser mayor
a la de estructuras vecinas. Si el QB esta infectado o
contiene secreciones espesas, la imagen puede se-
mejar una tumoracién sélida o, eventualmente, mostrar
nivel hidroaéreo.?° Asimismo, la resonancia magnética
(RM) (T1-T-2) aporta elementos importantes para el
diagnéstico de presuncion. Muchos autores consideran
que con los elementos de imagen que proporcionan la
combinacién TC-RM, se puede considerar la presencia
de QB con muchas posibilidades de certeza.” El US
rutinario durante el embarazo puede detectar inciden-
talmente a la malformacion, misma que aparece como
una imagen quistica anecoica en el térax del feto.?' El
ecocardiograma ha descubierto incidentalmente QB en
el corazon.??2 Levine et al.?* publicaron un caso muy
interesante de un incidentaloma descubierto por US
en un feto de 15 semanas. La RM mostré una masa
RM T2 de alta intensidad relacionada con la carina. En
T1 no se hizo evidente, el quiste crecidé hasta obstruir
ambos bronquios del feto, por lo que se decidié inter-
venir quirdrgicamente a las 33 semanas de gestacion.
El parto se llevé a cabo de tal manera que el producto
siguio dependiendo de la placenta y del cordén umbili-
cal mientras se afinaba el diagndstico y se planeaba el
tratamiento. La broncoscopia localizé la malformacion
sobre la carina en forma de U invertida que se pro-
longaba hacia ambos bronquios, obstruyéndolos por
completo. El QB se extirpé a través de la carina, que se
repard de inmediato (cirugia exutero-intraparto). Antes

de seccionar el corddn umbilical, se instal6 circulacion
extracorpdrea empleando un oxigenador de membrana
con objeto de dar tiempo a los pulmones del neonato
a expandirse, terminar de madurar y producir el sur-
factante necesario. A los cuatro dias se suspendio
la circulacion extracorpdrea, y se pudo extubar a los
siete. El neonato evoluciond bien. El caso constituye
el primero reportado en la literatura de cirugia exutero-
intraparto. Existe un caso reportado de QB descubierto
por tomografia con emisidn de positrones (PET) en un
paciente estudiado para detectar malignidad.2®

Diagndstico histoldgico. Nobuhara et al.,?® en 1997,
consideraron que el QB y la duplicacion esoféagica son
producto de un mismo evento embrioldgico (la division
del intestino primitivo), razén por la que ambas malfor-
maciones pueden compartir caracteristicas histoldgicas
comunes, dando lugar en ocasiones a que la diferencia
clinica sea dificil de establecer. Los autores revisaron
68 casos operados entre 1937 y 1995 en el Children’s
Hospital de la Universidad de Harvard.

La mayoria de los quistes presentaron epitelio res-
piratorio o glandulas bronquiales (58 de 68 = 75%). En
nueve ninos se identificé epitelio gastroduodenal. Dos
de ellos habian sido diagnosticados previamente como
duplicacién esofagica. Nobuhara al final mantuvo el
diagndstico de duplicacion esofagica en 21 pacientes,
basandose fundamentalmente en la localizacién intra-
mural del quiste, aunque en 15 de los 21 casos (71%)
se identificd alguna evidencia de epitelio respiratorio,
sustentando asi, segun los autores, el origen comun de
ambas malformaciones. Harvell et al?” consideraron
que los QB y los esofagicos pueden presentar epitelio
ciliado, pero la presencia de dos capas de musculo liso
con ausencia de glandulas respiratorias y de cartilago per-
mite definir la presencia de quiste esofagico. Govaerts et
al.?® sefialaron que el diagndstico histoldgico de QB
se basa en la presencia de epitelio respiratorio tipico,
que aunado a la demostracion de musculo liso, glandulas
seromucosas o cartilago define el diagndstico de QB.
Mas recientemente, Sharma et al.?° trataron de unificar
la taxonomia y la clasificacién de las formas quisticas
derivadas del intestino primitivo unificando los con-
ceptos embriopatolégicos. Sefalaron que los QB y los
entéricos poseen similitudes en su origen y migracion,
pudiendo ambos ser atrapados en varios érganos. La
diferencia entre los dos se deberia a la etapa embrio-
I6gica en que sucede el «pellizcamiento» en el brote
ventral del intestino primitivo. En el caso del QB, tiene
lugar durante la diferenciacién bronquial, razén por la
cual presenta elementos como glandulas y cartilago,
mientras que los quistes entéricos «pellizcan» después
de que la diferenciacion bronquial ha terminado vy, por
lo tanto, no presentan ninguno de estos elementos.
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El quiste entérico y la duplicacion esofégica tienen la
misma apariencia histopatoldgica. La unica diferencia
seria la localizaciéon y la presencia o ausencia de la
duplicacién.

Tratamiento. El Unico tratamiento del QB es la extirpa-
cion quirdrgica. Los pacientes sintomaticos deben ope-
rarse de inmediato, en muchas ocasiones constituyen
una verdadera emergencia. Los casos asintomaticos
descubiertos incidentalmente y con sospecha de QB
también deben operarse, tratando de prevenir compli-
caciones serias al hacerse sintomaticos, asi como la
eventual presencia de malignidad (0.7-3%).2%3' No es
posible predecir cuando un portador asintomatico se
hara sintomatico y qué tipo de cuadro presentara. An-
teriormente soélo se vigilaba a este grupo de pacientes,
hoy esto se ha desechado, ya que entre el 40 y 70%
presentan manifestaciones clinicas en un plazo rela-
tivamente corto. El QB debe extirparse por completo,
pues se reportan recaidas cuando esto no se logra.%2:%3

Al presente, muchos grupos consideran a la video-
toracoscopia como primera opcion quirdrgica en casos
bien seleccionados de adultos con QB mediastinal.
Las ventajas que ofrece el procedimiento en cuanto
a trauma, costo y recuperacion son muy atractivas.
El tamafio y adherencias de la tumoracién a 6rganos
vitales complican el procedimiento principalmente por
sangrado, teniendo que recurrir a la toracotomia para
completar el procedimiento. Martinod et al.3* repor-
taron 20 casos intentando de inicio el procedimiento
endoscopico, teniendo que modificar la técnica a
toracotomia en 7 casos por sangrado y adherencias.
Weber et al.®® reportaron 20 casos en 7 afos, teniendo
que recurrir a cambio de abordaje en varios por difi-
cultades técnicas y sangrado. Un grupo en la India®®
comunicd 14 casos de QB de mediastino estudiados y
operados durante 11 afios. En 7 pacientes fue necesa-
rio abrir el térax para completar el procedimiento. De
Giacomo et al.*” en 13 anos realizaron 30 procedimien-
tos de reseccion de QB de mediastino en pacientes
bien seleccionados, habiendo que recurrir Unicamente
en 2 casos a la toracotomia. Granato et al.*® trataron
30 casos de QB del mediastino entre 1975y 2007. En
25 casos emplearon toracotomia, encontrando casos
muy complicados o con patologia inusual. Unicamente
operaron a 5 pacientes mediante toracoscopia; en uno
tuvieron problemas de iatrogenia'y en otro identificaron
un carcinoma indiferenciado en la pared del quiste.
Jiménez et al.* reportaron 8 casos tratados con éxito
mediante videotoracoscopia.

Algunos autores recomiendan puncionar el quiste
cuando es posible, ya que asi se facilita la diseccién en-
doscépicay la extraccidn de la tumoracién. La mayoria
de los casos pediatricos se siguen operando utilizando

la toracotomia. En las localizaciones intraparenquima-
tosas se emplea la toracotomia con el procedimiento
que sea necesario realizar en el pulmén. La puncién
del quiste se emplea como medida de descompresién
temporal ante situaciones de emergencia.

Prevalencia en casos operados. Informacion
internacional

Los QB son extraordinariamente raros, pero capaces
de generar cuadros clinicos muy variados. Llama la
atencion que en los tratados de neumologia 0 medicina
interna practicamente no se les menciona. En la litera-
tura nacional encontramos uUnicamente siete comuni-
caciones que reunen diez casos de QB, dos de ellos
en localizaciones atipicas. Sorprende el infimo niumero
de casos reportados, ya que en el pais existen muchos
centros hospitalarios que manejan volumenes muy
importantes de pacientes con patologia cardiotoracica
clinica y quirdrgica y, ademas, realizan gran cantidad
de autopsias. La prevalencia real de esta patologia se
desconoce por los motivos ya mencionados.

Existen reportes en la literatura de instituciones
reconocidas a nivel mundial, que revisan en forma re-
trospectiva el numero de casos estudiados y tratados
durante largos periodos de tiempo sin proporcionar las
cifras del total de pacientes con otras patologias estu-
diados en el mismo lapso. Hacemos referencia a las
citas nacionales, seguidas por las de las publicaciones
foraneas que nos parecieron mas interesantes. Medina
et al*® publicaron un caso localizado en mediastino.
Orozco et al*'y Salcedo et al.*2 dos casos cada uno de
QB mediastinales. Dominguez et al.*® reportaron otros
dos casos, uno en mediastino y el otro localizado en
el l16bulo pulmonar inferior derecho. Quezada et al.*
diagnosticaron un caso prenatal mediante US, que se
operd con éxito después de nacido. Guzman et al.*®
describieron un QB de localizacion atipica en la naso-
faringe; por su parte, Anaya et al.“® reportaron otro caso
atipico extraordinariamente infrecuente: se traté de un
QB intramedular en un nifo de 9 anos que en tres meses
habia desarrollado cuadriplejia; se recuperd comple-
tamente después de extirpar la malformacion. Kirmani
et al.*” analizaron 683 casos de QB en adultos citados
en 310 revistas médicas. Los pacientes sintomaticos
se operaron de inmediato, asi como los asintomaticos
con imagenologia sugestiva de QB, tratando de prevenir
problemas severos durante el eventual inicio del cua-
dro: infeccion, ruptura, hemoptisis, etcétera, asi como
presencia de malignidad, que se encontré en cinco
casos (0.7%). Unicamente 74 individuos se vigilaron
de manera conservadora durante un tiempo. De este
grupo, se tuvo que intervenir a 33 (45%) por inicio de
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sintomatologia. La reseccion del quiste no aumenté
la morbimortalidad. Suen et al.*® en un periodo de 30
afos (1962-1991), encontraron en el Massachusetts
General Hospital de Boston 42 casos: 37 mediastinales
y cinco intraparenquimatosos; dos casos estuvieron
asociados a malignidad. Sarper et al.*® analizaron 22
casos intervenidos quirdrgicamente entre 1985 y 2002
en el Texas Heart Institute, 18 hombres y 4 mujeres
entre 1 y 38 afnos, con un promedio de edad de 16.4
afnos; encontraron 14 localizados en mediastino, dos
hiliares y seis en pulmones. Ingresaron 18 pacientes
con sintomas, 10 de ellos (45%) con cuadros severos:
hemoptisis, pleuritis, disfagia y neumotdrax. Lee et
al.,®® en Corea, reportaron 24 pacientes estudiados
entre 1991 y 2009; el 63% eran QB mediastinales, el
resto (37%) se encontraron localizados en pulmones.
Fueron sintomaticos el 54.5% de los estudiados, y los
asintomaticos fueron descubiertos incidentalmente
por radiografias de térax. McAdams et al.” revisaron
retrospectivamente 68 casos referidos por otras insti-
tuciones a los departamentos de patologia-radiologia
del Instituto de las Fuerzas Armadas de Estados Unidos
entre 1978 y 1997; predominaron los casos entre 0 y
29 anos, siendo la edad promedio de 22; el paciente
registrado con mayor edad fue de 72 afnos. El protocolo
para definir a esta patologia como QB requeria que el
estudio histoldgico de la pared del mismo mostrara los
elementos que permiten determinar que la formacién
quistica era un QB, a saber: epitelio respiratorio, glan-
dulas secretoras, musculo liso y cartilago. Ribet et al.,®
en Lille, Francia, revisaron 41 casos de QB localizados
en pulmones de 20 adultos y 21 infantes-nifios, cuatro
de éstos diagnosticados en fase prenatal; se operaron
20 infantes-nifos y 17 adultos; el 80% de los 41 casos
eran asintomaticos; la mayoria desarrollé sintomas
después de los 15 anos. El mismo Ribet et al.®? revisa-
ron 69 casos de QB de mediastino estudiados en un
lapso de 25 anos con edades de 1-64 afos. El 63.7%
presentaba sintomas que en el 43.4% se manifestaron
como compresion a los érganos vecinos. Hubo dos ca-
S0s con amenaza de muerte por la gravedad del cuadro
clinico. Liu et al.,’® en Beijing, reportaron 50 casos de
QB entre los afos 1983 y 2007; lograron la extirpacion
total de la malformacion en 47 pacientes y parcial en
tres. Cuypers et al.>* publicaron los datos de 20 pacien-
tes revisados entre 1975 y 1993, uno de ellos estaba
asociado a carcinoma. Aktogu et al.%® reportaron 31
pacientes, 20 intraparenquimatosos y 11 mediastinales.
En la revision de Takeda et al.'® acerca de 105 casos de
quistes del mediastino operados en el transcurso de 50
anos, encontraron que esta patologia representé el 13%
de las masas mediastinales, habiendo sido los QB los
mas frecuentes, con 47 casos. Shanti et al.2 revisaron

236 casos de quistes pulmonares tratados mediante
reseccion pulmonar; en esta localizacion, también los
QB fueron los mas frecuentes: 20%. St-Georges et al.,*®
en Canada, reportaron 86 pacientes con edades entre
16y 69 anos portadores de QB, localizados 66 en el me-
diastino y 20 en el parénquima pulmonar y tratados en
un lapso de 20 anos. El diagndstico de QB se sospechd
en el 57% de los casos, pero en ninguno se logré hacer
un diagndstico de certeza en el preoperatorio; el 72%
del total fueron sintomaticos. Todos los autores citados
coincidieron en que la RMy la TC son los estudios que,
combinandolos, tienen alrededor del 90-95% de certe-
za diagnostica en el QB, y que el unico tratamiento de
éstos es el quirdrgico que, ademas, esta indicado de
inmediato, tanto en los casos sintomaticos como en los
asintomaticos, con objeto de prevenir cuadros clinicos
complicados y, en algunas ocasiones, fatales.
Localizaciones atipicas. Se describen en la literatura
aproximadamente 150 casos de QB en localizaciones
atipicas, la mayoria de ellos relacionados con el desa-
rrollo embriolégico de la faringe y eséfago. En cabeza
y cuello se presentan generalmente como nddulos
subcutaneos que pueden mimetizar a la perfeccién los
cuadros clinicos que generarian los érganos con los
que se relacionan, como los del tiroides.®” Mammadev
et al.®® revisaron 70 citas de QB en cuello hallados en la
literatura y describen el caso de un adolescente con una
masa cervical que desplazaba el es6fago. Tanita et al.*®
describen la presencia de un QB subcutaneo en regién
escapular asociado a melanoma, y Ech-Cherif et al.°
publicaron un caso rarisimo localizado en la lengua. Las
localizaciones atipicas en térax estan ligadas a 6rganos
que durante el desarrollo embrionario se encuentran
en la vecindad del arbol traqueobronquial. El timo,
pericardio anterior y el primordio cardiaco descienden
al térax a partir de la octava semana de gestacion,
pudiendo en esta etapa incorporar en su estructura
al QB ya formado. Tsai et al.®' informaron del caso de
una mujer con un QB en el timo que evoluciond hacia
la malignidad, y revisaron 22 casos de reportes en la
literatura en nifios y jovenes con el mismo problema
diagnéstico. El autor resalta que ningun procedimiento
de imagenologia es confiable para descartar la referida
patologia, por lo que recomienda intervenir quirdrgica-
mente ante cualquier sospecha de quiste en el timo,
lo que apoyan también otros autores.®? Los QB que se
localizan en el pericardio generalmente se manifiestan
como un cuadro tipico de pericarditis;®** o bien, por su
tamafo son capaces de comprimir corazén y grandes
vasos. La ruptura intrapericardica de la malformacion
se manifiesta como hidropericardio,® pudiendo incluso
llegar a generar tamponade. Se anota laimportancia del
ecocardiograma transesofagico en estos casos. De Catte
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et al?2 trataron quirdrgicamente un QB localizado en el
tabique interauricular del corazén; y Seo et al.?® descri-
bieron otro caso en la misma localizacién descubierto
incidentalmente por imagenologia. El QB es capaz de
originar arritmias cardiacas aun en ausencia de cardio-
patia. Seo et al.®® describieron un caso de fibrilacién
auricular paroxistica causada por un QB subcarinal que
comprimia auricula izquierda y venas pulmonares. La
arritmia en estos casos se ha relacionado con las venas
pulmonares. Parambil et al.,*” mediante estudios de elec-
trofisiologia cardiaca, identificaron el foco ectdpico en la
desembocadura de la vena pulmonar inferior derecha,
que se encontrd elongada y distorsionada por un QB
mediastinal posterior, precisamente en la desemboca-
dura de esta vena a la auricula izquierda. Las arritmias
desaparecen al extirpar el quiste.

Encontramos en la literatura casos de QB hallados
tanto en las paredes como en las cavidades ventricula-
res derecha e izquierda. Prates et al.’® describieron un
caso en el ventriculo derecho. Weinrich et al.®® comuni-
caron el hallazgo incidental de un QB en el endocardio
del ventriculo derecho durante el estudio ecocardiogra-
fico en un cardiépata de 73 anos. Wei et al.,”® revisaron
la literatura de QB localizados en corazén, encontraron
20 casos. El mismo autor relata el caso de un nifio de
cinco anos con dolor precordial ocasionado por un QB
epicardico localizado en el apex del ventriculo izquierdo
que al resecarlo, se identifico el pediculo de la estruc-
tura, que llegaba hasta la cavidad ventricular. Senala
que el dolor no era manifestacién de isquemia, sino de
mimetismo, pues al extirpar la malformacion desaparecio
por completo el sintoma. Sumiyoshi et al.”' hipotética-
mente hablaron acerca de la localizacion de los QB en
el diafragma, abdomen y retroperitoneo, sefialando que
las cavidades abdominal y toracica estan relacionadas al
canal pericardio-peritoneal durante las primeras etapas
embrionarias. Cuando el canal se divide en dos por la
fusion de las membranas del canal pleuroperitoneal (el
futuro diafragma), el intestino primitivo es «pellizcado»
por esa estructura, explicando asi la presencia de los QB
en las mencionadas localizaciones. Esta teoria explica-
ria también la prevalencia de los QB en el retroperitoneo
izquierdo, ya que el canal pericardio-peritoneal de este
lado es mas largo y se cierra después del derecho. En
1953 Miller reporté el primer caso de QB en el retrope-
ritoneo; y recién Govaerts et al.?® revisaron la literatura
mundial, encontrando 30 casos de QB retroperitoneales
que reunian los criterios anatomopatoldgicos para con-
siderarlos como tales. Reichelt et al.,”2 en 2000, habian
identificado unicamente 16 citas. Westphal et al.” des-
cribieron un caso intradiafragmatico. Jo et al.™ encontra-
ron un QB localizado en pleura posterior diafragmatica
izquierda que se extendia al retroperitoneo atravesando

el diafragma, mientras Abdul et al.” publicaron un caso
de QB pedunculado en pleura. Ambos casos podrian
apoyar el enfoque de Sumiyoshi et al”" Se anotan al-
gunos de los casos de localizacién subdiafragmatica
que son mas interesantes. En 1997, Doggett et al.”®
describieron el caso de un QB en glandula suprarrenal
izquierda que mimetizaba clinica y radiolégicamente
un feocromocitoma, no se ha encontrado explicacion
fehaciente hasta la fecha para este fendmeno. Yang
et al’” trataron de establecer bases desde el punto de
vista de imagenologia que pudieran orientar mejor hacia
el diagndstico de las masas retroperitoneales. En 2007,
Yousset et al.”® describieron un QB localizado en pan-
creas y suprarrenal izquierda. Rubio et al.”® describieron
un caso descubierto en la mucosa gastrica; y Sauvat et
al® publicaron lo que el autor considera como el primer
caso conocido en pediatria de un QB relacionado con
el eséfago abdominal, y que habia sido diagnosticado
como un tumor hepatico. Orellana et al.,*' en 2007,
colectaron 39 casos de la literatura mundial de QB re-
troperitoneales y comunicaron otro caso con diametro
mayor de 10.8 cm localizado en suprarrenal izquierda.
La gran variedad y lo bizarro de las manifestaciones
sintomaticas, de acuerdo con la localizacién, tamano
y relacién del QB con diferentes estructuras, asi como
su capacidad para mimetizar a la perfecciéon multiples
cuadros clinicos, dan cabida a la intervencion de varias
especialidades médicas en el diagndstico y tratamiento
de la anomalia.

CONCLUSIONES

1. Los razonamientos que se plantean estan basados
unicamente en los datos que se obtuvieron de la re-
vision amplia de la literatura. Los QB son malforma-
ciones congénitas extraordinariamente infrecuentes
cuya prevalencia real se desconoce. Sin embargo,
basandose en el numero de casos reportados en
las revisiones retrospectivas en relacion con el lapso
de afos en que fueron estudiados, resultaria que se
publican como promedio alrededor de 2.5-3 casos
de QB anuales.

2. Los casos sintomaticos se deben operar a la bre-
vedad, algunos constituyen verdaderas urgencias.
Al presente, existe unanimidad de criterio acerca
de intervenir también quirdrgicamente los casos
asintomaticos para prevenir la presencia de un
cuadro agudo, grave y en ocasiones letal, asi como
la presencia de malignidad en el QB.

3. Los estudios que mas orientan hacia el diagnéstico
presuncional son los de imagenologia, siendo los
mas importantes la TC y RM. El diagnéstico defini-
tivo es el histoldgico de la pieza resecada.
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El dnico tratamiento definitivo en relacion con los
QB es la extirpacién completa de la estructura. Los
resultados resultan excelentes cuando se realiza
a tiempo, pues aun los sintomas mas complejos y
espectaculares desaparecen.

Los cuadros clinicos que puede originar el QB
pueden involucrar a médicos de muy distintas es-
pecialidades.
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