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RESUMEN

Presentamos el caso de una recién nacida con diagnéstico
por ultrasonido en el tercer trimestre de quiste pulmonar
congénito, sin datos de dificultad respiratoria al nacimiento;
se realiz6 radiografia y tomografia computarizada de torax,
con sospecha diagnéstica de malformacion congénita de
la via aérea pulmonar. Se realiz6 tratamiento quirdrgico
mediante reseccion de lesion quistica bronquial derecha. El
reporte anatomopatolégico fue de malformacién congénita
de la via aérea pulmonar tipo |. Se trata del primer caso
donde se realiza Unicamente reseccion de la malformacion
pulmonar, sin necesidad de lobectomia o segmentectomia,
con adecuada evolucién postquirdrgica y sin complicaciones.

Palabras clave: Recién nacido, malformacion congénita de
la via aérea pulmonar, diagnéstico prenatal, segmentectomia,
lobectomia.

INTRODUCCION

Las malformaciones pulmonares congénitas suelen
ser entidades raras, con una incidencia de uno en cada
25,000 a 35,000 nacimientos.!

Estas anomalias se caracterizan por dilatacién y
proliferacién anormal de bronquiolos y espacios termi-
nales, lo que resulta en la ausencia de alvéolos termi-
nales y tejido pulmonar? que semeja lesiones quisticas.
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[Congenital pulmonary airway malformation: a case report]

ABSTRACT

We present the case of a newborn with diagnosis by
ultrasound in the third trimester of congenital pulmonary cyst,
without data of respiratory difficulty at birth. Radiography and
chest computed tomography were performed, suspecting
congenital malformation of the pulmonary airway. Surgical
treatment was performed by resection of a right cystic lesion.
Pathologic report was congenital malformation of the lung
airway Type |. This is the first case where only pulmonary
malformation resection was performed, without lobectomy
or segmentectomy. The patient had good postoperative
evolution without complications.

Key words: Newborn, congenital pulmonary airway
malformations, prenatal diagnosis, segmentectomy,
lobectomy.

Estos quistes suelen localizarse en 16bulos inferiores y
se encuentran recubiertos por epitelio ctbico cilindrico;
por lo general se encuentran comunicados con el bron-
quio ipsilateral y reciben su irrigacién a partir de la
vasculatura pulmonar y, raramente, de la sistémica.?

En 50 a 85% de los casos, el diagndstico suele ha-
cerse de manera prenatal y, excepcionalmente hasta
la edad adulta. Han existido avances del manejo pre-y
postnatal de estas malformaciones, incluyendo cirugia
fetal.* El tratamiento quirtrgico postnatal depende del
tipo de malformacién pulmonar, de su localizacién en
uno o mas lobulos y si es uni- o bilateral, pudiendo ser
lobectomia o segmentectomia pulmonar.*

En México existen pocos casos publicados de mal-
formaciones pulmonares congénitas y de la via aérea;
de los casos publicados®’ que optaron por un manejo
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postnatal, en ninguno se menciona la reseccién tnica
con margenes libres de la malformacién pulmonar,
como es el caso de nuestra paciente.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una recién nacida quien fue hija de madre de
23 anos, secundigesta, originaria y residente del Estado
de México; escolaridad: primaria completa; dedicada al
hogar; aparentemente sana; grupo sanguineo O posi-
tivo, sin toxicomanias. Padre de 27 afios; escolaridad:
secundaria completa; chofer; y con tabaquismo positivo.
La madre tuvo control prenatal en tres ocasiones, ade-
cuada ingesta de hematinicos y polivitaminicos, cursé
con infeccién de vias urinarias tratada; VDRL y VIH
negativos. Durante el trabajo de parto se presentd en
nuestro hospital, donde por ultrasonido obstétrico se
detect6 un quiste pulmonar congénito.

Se obtuvo producto por via vaginal; se le brinda-
ron maniobras basicas de reanimacién; peso: 2,950 g,
talla: 51 ecm, APGAR: 7/8, Silverman-Anderson: 0/0,
Capurro tipo B: 38 SDG. El tnico dato relevante de
la exploracién fisica fue hipoventilacién en la region
apical y media del hemitérax derecho, sin estertores
o sibilancias.

Debido al diagnéstico prenatal de quiste pulmonar
congénito, se solicité control radiografico (Figuras 1y
2), observando imagen radiopaca de forma circular con
aparentes lesiones quisticas en su interior, con depen-
dencia aparente del 16bulo medio y superior de pulmoén
derecho de 30.4 X 27.9 mm. Un ultrasonido toracico a
las 12 horas de vida report6 adecuada neumatizacién
de la regién apical derecha, estructuras mediastina-
les integras, con imagen radiodensa redonda sobre
el bronquio derecho. A los tres dias de vida, en una
tomografia axial de térax simple y contrastada con
ventana identificé tumoracion quistica apical derecha
de 22.5 X 30 mm, con lesiones quisticas en su interior,
adherida al bronquio derecho y con vaso nutricio no
dependiente de la aorta (Figura 3). En su quinto dia
de vida se realizd, bajo anestesia general balanceada,
colocacion de catéter subclavio derecho y toracotomia
posterolateral derecha (Figura 4) a nivel del quinto
espacio intercostal.

Hallazgos quirtrgicos: lesién quistica de cuatro
centimetros de didmetro, de contenido mucinoso, de-
pendiente del bronquio derecho, con arteria nutricia
directa de la arteria pulmonar ispilateral, adosada a los
vasos pulmonares y al pericardio. Se realizé reseccion
de la lesion quistica bronquial derecha, sin necesidad
de realizar segmentectomia o lobectomia; previo al
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cierre se coloc6 sonda pleural. El paciente sali6 del
quiréfano bajo ventilacién mecdnica asistida (Figura
5); continud su postoperatorio en fase III de la ventila-
c16n, con sedacion y analgesia. También, se indic6 doble
cobertura antimicrobiana. Por mantenerse estable, se

Figura 1. Radiografia anteroposterior toracoabdominal con pre-
sencia de una imagen radiopaca circular localizada en el I6bulo
medio y superior derecho.

Figura 2. Radiografia lateral toracoabdominal donde se eviden-
cia una lesion radiopaca en el ldbulo superior y medio derecho.



Figura 3. TAC contrastada: masa quistica apical derecha de
22.5 x 30 mm, con lesiones quisticas dentro del mismo quiste,
adherido al bronquio derecho y con vaso nutricio no dependiente
de la aorta.

Figura 4. Rx toracoabdominal AP, con canula orotraqueal, sonda
de pleurostomia y neumotérax de 20%.
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decidié extubacion dos dias después del evento quirdr-
gico; se retir6 la sonda pleural cuatro dias posteriores
al mismo. La via oral fue completa a las 72 horas de
iniciada, por lo que se decidié el alta quirurgica a los
siete dias, con estancia hospitalaria total de 21 dias. Se
egreso sin datos de dificultad respiratoria. Fue citada
a revision por el Servicio de Cirugia Pediatrica al mes
y sexto mes postquirdrgicos; se encontré con adecuada
mecanica ventilatoria y sin evidencia de alteraciones
en el patrén respiratorio.

Reporte anatomopatolégico: espécimen irregular-
mente ovoide, quistico, de 1.5 X 1.5 cm, de superficie ex-
terna rugosa, café con zonas blancas, pared con espesor
de 0.2 y 0.3 cm; superficie interna rugosa, café (Figura
6). A nivel microscopico (Figura 7). pared conformada
por epitelio columnar pseudoestratificado, ciliado, con
células mucosas aisladas; la pared estaba compuesta
de tejido fibromuscular e islas de cartilago aisladas; se
observaron fragmentos de bronquio con presencia de
cartilago y glandulas submucosas adyacentes al mis-
mo, con zonas hemorragicas. El diagnéstico final fue
de malformacién congénita de la via aérea pulmonar
Stocker tipo I.

DISCUSION

La malformacién congénita de la via aérea pulmonar
—antes llamada malformacién adenomatoidea quisti-
ca— representa 25% de las malformaciones congénitas
pulmonares.*3? Fue descrita por primera vez en 1697
por Bartholin, y posteriormente, por Ch’in y Tang en
1949.10 A través del tiempo se han incorporado nue-
vos conocimientos, por lo que recientemente existe
una nueva nomenclatura: malformaciones congénitas
pulmonares y de la via aérea (MCPA), las cuales com-
prenden las malformaciones adenomatoideas quisticas,
los quistes broncogénicos, secuestros pulmonares,
atresias bronquiales, hiperinsuflacién lobar congénita
y lesiones hibridas.*

La etiologia es desconocida; sin embargo, Ragip
y sus colaboradores describieron un defecto en la ex-
presion del factor de transcripeidn tiroidea -1, el cual
juega un papel importante en el desarrollo pulmonar.!!

Se trata de un hamartoma toracico causado por
un defecto embrionario ocurrido entre la quinta y
sexta semana de gestacién,? ocasionado por el cese
de la maduracién bronquiolar aunado a un exceso de
crecimiento del mesénquima pulmonar y supresion
de la diferenciacion alveolar, lo que da como resulta-
do estructuras de aspecto adenomatoso con epitelio
cibico o cilindrico ciliado y carentes de cartilago.512
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Tipicamente, se presenta de manera unilateral, en el
80 a 90% de los casos; es mas frecuente de localizacién
unilobular.'? El 51% est4 localizado en el hemitérax
izquierdo, en contraste con la presentacién de nuestra
paciente, en quien se encontraba en la parte superior
derecha. Generalmente se comunican con el arbol tra-
queobronquial y obtienen su suministro de sangre de
la circulaciéon pulmonar, como se muestra en nuestro
caso, donde dependia de la arteria pulmonar ipsilateral.

Stocker y sus colegas describieron tres tipos morfo-
l6gicos en 1977; sin embargo, en el afio 2008, el mismo

Figura 5. Imagen transoperatoria con incisién posterolateral
donde se observa la lesién pulmonar.

Figura 6. Aspecto macroscdpico. Espécimen ovoide quistico de
1.5 xX 1.5 cm, superficie externa rugosa, café con zonas blan-
cas, pared con espesor de 0.2 y 0.3 cm.
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Stocker agregé los tipos 0 y IV* y propuso cambiar el
nombre de malformacién quistica pulmonar a malfor-
maciones congénitas pulmonares y de la via aérea,

clasificando de la siguiente manera:%!3

*  Tipo 0: representa inicamente de 1 a 3%. Se origina
en el arbol traqueobronquial proximal, pudiéndose
localizar en cualquier 16bulo pulmonar. Se caracte-
riza por una displasia acinar. Suele ser una lesién
sélida, con quistes que pueden medir hasta 0.5 cm,
recubiertos por epitelio ciliado pseudoestratificado
alto columnar con células caliciformes. Se asocia
con otras malformaciones congénitas.*

* Tipo I: corresponde a mas del 65% de los casos
de MCPA. Se origina en los acinos proximales
(bronquial/bronquiolar) y por lo general involucra
un lébulo.* Se presenta como varios quistes irre-
gulares, casi siempre de uno a cuatro, de paredes

Figura 7. A y B. Aspecto microscépico. Pared conformada por
epitelio columnar pseudoestratificado ciliado con células muco-
sas aisladas.



finas, o un gran quiste rodeado de otros pequenios,
de entre tres y 10 cm, con contenido liquido o aire.
Histolégicamente se encuentran recubiertos con
epitelio columnar pseudoestratificado. Las paredes
de los quistes contienen abundante musculo liso,
asi como tejido elastico; rara vez hay cartilago. En
un tercio de los casos contiene células productoras
de moco. El cuadro clinico consiste en dificultad
respiratoria progresiva, la cual puede producir
herniacién mediastinal. Se considera como la de
mejor pronéstico®!* y rara vez se asocia a otras
malformaciones.*

* Tipo II: corresponde a 10 a 15%. Se origina en el
centro de los acinos, a nivel bronquiolar, y suele in-
volucrar un l6bulo.* Es una lesién quistica, con varios
quistes de menor tamario, de entre 10 y 15 mm, los
cuales se encuentran recubiertos por epitelio ciliado
cuboide y columnar. En ocasiones se acompafia de
bronquiolos respiratorios y alvéolos distendidos entre
el epitelio de los quistes. Pueden contener aire, liqui-
do 0 ambos y comunicarse con el arbol bronquial. Se
asocia en mas del 50% con multiples malformaciones
congénitas. El pronéstico es pobre.514

+ Tipo III: corresponde al 8%. Se origina en los
bronquiolos o ductos alveolares e involucra todo
un 16bulo o pulmén.* Es una tumoracién predomi-
nantemente sélida aunque en realidad consiste en
multiples quistes menores de 0.5 cm. Se encuentran
recubiertos por epitelio cuboide de tipo ciliado.
El gran tamano de esta lesion produce dificultad
respiratoria grave y herniacién mediastinal. El
murmullo vesicular se encuentra ausente. Es la de
peor prondstico, complicandose fundamentalmente
con hipoplasia pulmonar e hydrops fetalis.®1* No se
asocia a otras malformaciones congénitas.*

+ Tipo IV: corresponde al 10 a 15%; se origina
del acino distal alveolar o sacular, suele ser una
lesién quistica, con quistes de hasta 10 cm de dia-
metro recubiertos de epitelio alveolar aplanado.
No se asocia con otras malformaciones.*

Langston, sin embargo, divide de una manera mas
simplificada las lesiones quisticas en dos grandes
grupos:*

1. Quistes grandes, que equivale a la clasificacién de
Stocker tipo I.
2. Quistes pequetios, que equivale a Stocker tipo II.

Por otro lado, también contamos con la propuesta
de Adzick y su equipo, quienes clasifican las lesiones

Sanchez-Pérez V y cols. Malformacién congénita de la via aérea pulmonar

acorde a su apariencia ecografica y las dividen en ma-
croquisticas (> 5 mm de diametro mayor) o microquis-
ticas (< 5 mm), lo cual confiere un factor prondstico.
Las macroquisticas poseen un crecimiento lento y, por
lo tanto, se asocian a un mejor prondstico, en compa-
racién con las microquisticas, que tienden a tener un
crecimiento acelerado y asociarse con desviacion del
mediastino, hipoplasia pulmonar, polihidramnios e
hydrops fetalis, lo que genera un mal prondstico.*

Clinicamente, se pueden manifestar de tres ma-
neras: 1) muerte perinatal, 2) sindrome de dificultad
respiratoria progresivo y 3) asintomética.l%1®> En el
80% el diagnéstico es prenatal.’? En el periodo neona-
tal debera iniciarse protocolo de estudio dentro de los
tres primeros meses de vida, incluyendo radiografia de
térax y tomografia. Una angiografia ayuda al diagnés-
tico diferencial, asi como descartar otra malformacién
asociada.?

Dentro de la presentacién clinica postnatal, lo ha-
bitual es la dificultad respiratoria progresiva.!® En la
exploracion fisica existe abombamiento del hemitérax
afectado, hiperresonancia ipsilateral, hipoventilacion,
ruidos cardiacos velados y desplazados, asi como hepa-
toesplenomegalia debido a hiperexpansion del térax.
Cuando la sintomatologia es desde el nacimiento y la
dificultad respiratoria grave, es indicacién de reseccion
quirdrgica inmediata.’

Las malformaciones asociadas pueden ser hidra-
nencefalia, persistencia del conducto arterioso y dex-
trocardia, hipoplasia pulmonar, pectum excavatum,
hernia diafragmatica, hipertrofia pilérica, atresia
yeyunal, agenesia renal, sindrome de Potter, sindrome
de Prune-Belly.”-10:17

El tratamiento quirdrgico postnatal mas empleado
es clasicamente la lobectomia.” En caso que 1a lesién sea
pequena y bien delimitada, se prefiere la segmentecto-
mia.!® 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 quirtirgico.* Ambos procedi-
mientos generalmente tienen buenos resultados y baja
incidencia de complicaciones.2318

Las complicaciones quirdrgicas se llegan a pre-
sentar en 6 a 9%, siendo secundarias a fugas de aire,
atelectasias, derrame pleural, neumotoérax y fistulas
broncopleurales.'® Es necesario el seguimiento clinico
y radioldgico a largo plazo de estos pacientes, ya que
el tejido residual favorece infecciones de repeticion, asi
como riesgo de malignizacién.11-20

El pronéstico depende del momento del diagnéstico,
el tamanio y localizacién de las lesiones quisticas, asi
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como la asociacion de polihidramnios o hydrops, des-
viacién del mediastino y el momento del tratamiento
quirtrgico.813:21

CONCLUSIONES

Las malformaciones congénitas pulmonares y de la via
aérea son entidades raras. Este es el primer caso repor-
tado en México donde se realiza inicamente reseccion
de la malformacién, sin necesidad de lobectomia o seg-
mentectomia, con adecuada evolucién clinica posterior.
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