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Resumen

Introduccién: Las malformaciones congénitas pulmonares (MCP) son infrecuentes y generalmente cursan
de forma asintomatica en el periodo neonatal. Actualmente, su deteccion se realiza mediante estudios
antenatales, confirmandose en el momento del nacimiento mediante pruebas de imagen. Aunque puede
mantenerse una actitud expectante en los pacientes asintomaticos, es recomendable realizar una cirugia
programada a los 3-6 meses de vida, dadas las graves complicaciones que pueden presentar estos
pacientes.

Casos clinicos: Presentamos 4 casos de MCP detectados antenatalmente en nuestro centro en los
ultimos 6 afos, valorando su diagnéstico, caracteristicas y evolucion posterior.

Resultados: Los 4 casos fueron malformaciones unilaterales detectadas antenatalmente mediante la
ecografia del segundo trimestre, y en 3 de ellos también por resonancia magnética. Uno de ellos es una
lesion hibrida, malformacion adenomatoidea pulmonar congénita asociada a un secuestro intralobar en el
pulmén contralateral. En el momento del nacimiento sélo 1 paciente presento dificultad respiratoria; los
otros estaban asintomaticos. La radiografia simple y la tomografia computarizada (TC) realizadas
posnatalmente confirmaron el diagnéstico en 3 pacientes, pero en 1 la radiografia fue normal y la TC
posterior demuestra una lesién compatible con atresia bronquial. Se realizé una lobectomia del paciente
con dificultad respiratoria neonatal y del paciente con MCP-secuestro, que habia presentado una
infeccidn pulmonar a los 3 meses.

Conclusiones: Nuestra serie aporta 4 casos de excepcional observacién. Al tratarse de una patologia

potencialmente grave, es importante que la conozcan todos los pediatras, asi como una implicacién
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multidisciplinaria que permita unificar criterios para proporcionar el mejor manejo posible a nuestros
pacientes.
Palabras clave: Infeccidn respiratoria, neonato, deteccion prenatal, adenomatosis quistica pulmonar,

secuestro broncopulmonar

Abstract

Title: Attitude facing congenital lung malformations

Introduction: Congenital lung malformations are rare and generally have an asymptomatic development in
the neonatal period. The detection of this condition is done by antenatal studies and it is later confirmed at
birth with imaging tests. Although an expectant attitude towards asymptomatic patients may be adopted,
the recommendation is to perform a surgical resection programmed between 3-6 months of life, given the
serious complications these patients can suffer.

Clinical cases: This study presents 4 cases of congenital lung malformations —detected antenatally in our
center in the last 6 years— focusing on their diagnosis, characteristics and further development.

Results: All four cases were unilateral malformations detected antenatally by the second quarter
ultrasound, of which three were also detected by nuclear magnetic resonance. One of them was a hybrid
lesion (congenital malformation of the lung-pulmonary sequestration) associated with an intralobar
sequestration in the contralateral lung. Only one of the cases presented respiratory distress at birth, the
others being asymptomatic. The chest-X-ray and axial tomography (CT) done postnatally confirmed the
diagnosis in three of the patients; the fourth patient was diagnosed after a CT showed bronchial atresia,
despite having a normal chest-X-ray. Lobectomy was performed on the patient with neonatal distress and
the patient with the hybrid lesion, who had had a pulmonary infection at 3 months of life.

Conclusions: This study provides 4 cases of exceptional observation. Congenital lung malformation is a
potentially serious pathology, so it is important for all pediatricians to know about it. Thus, a
multidisciplinary involvement is needed so as to unify criteria in order to provide patients with the best

specialised care.

Keywords: Respiratory infection, newborn, antenatal detection, cystic adenomatoid malformation,

pulmonary sequestration

Introduccién

Las malformaciones congénitas pulmonares (MCP), anteriormente denominadas malformaciones
adenomatoideas quisticas pulmonares, constituyen una causa rara de patologia pulmonar, presentandose
en 1/25.000-35.000 embarazos'. Pueden ser quisticas, pero también solidas o mixtas, y estan causadas

por la arborizacién andmala de los bronquiolos. La teoria etiopatogénica mas aceptada es que este
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trastorno del desarrollo embrionario aparece como consecuencia de un stop madurativo durante la fase
canalicular/acinar (semanas 17-27 de gestacién) que provoca el reemplazo de la via respiratoria y el
parénquima pulmonar por quistes y/o malformaciones hamartomatosas2. Suelen ser unilaterales y pueden
localizarse en cualquier l6bulo’. La clasificacion establecida por Stocker de 2002, segun su tamafio,
estructura y localizacién, es la mas aceptada®+*.

Estas malformaciones no suelen presentar sintomas al nacimiento, y a veces se inician con dificultad
respiratoria. Se ha descrito la malignizacién de alguna de estas lesiones y la presentacién de otras
complicaciones mas frecuentes, como la sobreinfeccion y la hemoptisis®6. Pueden coexistir otras
malformaciones asociadas, y la mas frecuente es el secuestro broncopulmonar’. En la actualidad, su
diagnéstico se realiza fundamentalmente mediante estudios prenatales, por lo que es necesario aportar a
las familias un consejo prenatal preciso, ademéas de un adecuado manejo posnatal.

En este trabajo presentamos 4 casos de MCP de caracteristicas diferenciadas, uno de ellos con
sospecha antenatal no confirmada de MCP, que constituyen la experiencia acumulada de esta patologia

en nuestro centro hospitalario durante los ultimos 6 afios.

Casos clinicos

Caso 1

Recién nacida por cesérea programada a las 38 semanas de edad gestacional, fruto de un embarazo
controlado y bien tolerado. En la ecografia del tercer trimestre se detect6 una lesion quistica multitabicada
en el pulmon derecho y polihidramnios; no presentaba hidrops. El test de Apgar era de 8-9 y el peso al
nacer de 3.240 g. Presentaba un ligero tiraje subcostal y un aleteo nasal. La paciente ingresé en la unidad
neonatal, donde persistian los signos de dificultada respiratoria e hipoventilacion en el hemitérax derecho
durante la auscultacién. La radiografia de térax mostraba una imagen hiperclara tabicada en el l6bulo
superior derecho (LSD) y la zona superior del I6bulo medio derecho (LMD). Durante las primeras 24 horas
de vida precisd oxigenoterapia en gafas nasales, y se mantuvo estable posteriormente. En la tomografia
computarizada (TC) torécica se apreciaba una malformacion pulmonar en el hemitérax superior derecho,
que afectaba al LSD y el LMD, formada por numerosas cavidades quisticas, algunas de gran tamafio, con
niveles hidroaéreos en su interior, produciendo un gran desplazamiento del mediastino y comprimiendo la
traquea y el bronquio del I6bulo inferior derecho (LID), todo ello compatible con MCP. Se programé la
cirugia a los 10 dias de vida, que transcurrié sin incidencias, realizandose una lobectomia del LSD y el
LMD, y una segmentectomia del LID. En la biopsia se confirm¢ el diagnéstico de MCP tipo Il segun la

clasificacion de Stocker (tabla 1).

Caso 2
Recién nacida a término de un embarazo controlado. En la ecografia antenatal a la 20 + 6 semana de
gestacion se apreciaba una lesion multiquistica pulmonar en la base derecha, por lo que se realizd una

resonancia magnética (RM), en la que se observa una afectacion de la practica totalidad del pulmén
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derecho. El peso al nacer fue de 2.930 g y el test de Apgar de 9/10/10. Al nacimiento la exploracion fisica
era normal, sin signos de dificultad respiratoria. La radiografia de torax (figura 1) puso de manifiesto
opacidades de pequefio tamafio en el LSD y el LMD. Al mes de vida se realizé se realizd a la paciente
una TC tor4cica con contraste, en la que se apreciaban numerosos quistes de pequefio tamafio (el mayor
de 15 mm), sin presencia de vasos andémalos. Se diagnosticaron MCP con hallazgos radiolégicos
sugestivos de tipo Il (figura 2). A los 4 meses de edad la paciente permanece asintomatica y con buen

progreso ponderal. Se programé |a realizacién de una intervencion quirurgica a los 6 meses de edad.

Caso 3

Recién nacido a las 37 semanas de edad gestacional, con un peso de 2.970 g y un test de Apgar de
9/10/10. En la ecografia realizada en la semana 24 y en la RM posterior se puso de manifiesto una lesién
pulmonar localizada en el segmento apical posterior del I6bulo superior izquierdo (LSI), con multiples
quistes pequefios que se extendian de la pleura al hilio. La exploracion fisica al nacimiento fue normal, sin
signos de insuficiencia respiratoria. La radiografia de térax posnatal mostraba multiples lesiones quisticas
de pequefio tamafio, agrupadas en el segmento anterior del LSI, sin efecto masa, desplazamiento
mediastinico ni hipoplasia pulmonar. La exploracién mediante TC toracica a los 2 meses mostraba una
lesion en el pulmén izquierdo, localizada en el LS| y formada por cavidades de pared fina y contenido
aéreo, y en el hilio izquierdo una imagen hipodensa, que constituia el componente sdlido de la lesion y
que recibia aporte vascular sistémico, lo que permitid definirlo como una lesion hibrida, malformacion
adenomatoidea pulmonar congénita-secuestro; en el pulmén derecho se observaban lesiones hipodensas
en el hilio, irrigadas por ramas arteriales de la aorta toracica descendente y que drenaban a las venas
pulmonares, lo que constituia un secuestro intralobar (figura 3). Ademas, como hallazgo incidental el
paciente presentaba una malformacién arteriovenosa hepatica. El nifio se mantuvo asintomatico, con un
desarrollo y una ganancia ponderal adecuados, hasta que a los 5 meses y medio de edad presenté dos
cuadros de infeccidn respiratoria. A los 6 meses de edad se efectud una lobectomia superior izquierda,

que curso sin incidencias y con buena evolucidn posterior del paciente.

Caso 4

Recién nacido a término de un embarazo controlado. En la ecografia antenatal del segundo trimestre se
puso de manifiesto una formacion homogénea hiperecoica en el pulmén derecho del feto, de 19 x 11 x 14
mm de tamafio. Se realizé una RM fetal, en la que se confirmé dicha malformacién, muy probablemente
compatible con MCP tipo lIl. El parto fue espontaneo; el peso del recién nacido era de 3.380 g y el test de
Apgar de 9/10/10. Al nacimiento la exploracién fisica fue normal, sin signos de dificultad respiratoria. Se
realizd una radiografia de térax, en la que no apreciaba ninguna patologia pleuroparenquimatosa
pulmonar ni otras alteraciones significativas. A los 4 meses de edad se realizé una TC toracica, en la que
se observaba un area de hiperinsuflacién pulmonar acompafiada de un engrosamiento bronquial

localizado, sin evidencias de lesiones quisticas. Los hallazgos actuales parecen compatibles con una
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atresia bronquial (figura 4). El paciente continlia asintomatico y en periodo de seguimiento, y se mantiene

una actitud terapéutica conservadora.

Discusion

Debemos entender las MCP como un amplio espectro de lesiones congénitas, originadas cominmente a
partir de un desarrollo anémalo de la via aérea pulmonar, pero que se manifiestan de formas diversas,
tanto desde el punto de vista estructural y de imagen como clinico.

Hoy en dia disponemos de técnicas de imagen, como la ecografia fetal del segundo trimestre y
especialmente la RM, que nos permiten realizar el diagnéstico prenatal con una prediccion bastante
precisa de la naturaleza y la posible evolucion de las lesiones (que suelen dejar de crecer en torno a la
semana 28 de gestacion). Dichas técnicas también nos ayudan a tomar posibles decisiones terapéuticas
durante el embarazo, como la administracién de corticoides o la cirugia fetal en caso de aparicion de
hidrops®. En los pacientes de los casos expuestos no se planteé la administracion de corticoides
prenatales, dado que en la bibliografia se recoge una efectividad de dicho tratamiento en los casos de
lesion microquistica con hidrops, y ningunos de estos pacientes se encontraba en dicha situacién. En
cuanto al manejo posnatal, es necesario realizar una radiografia de torax al nacimiento y, aunque ésta
sea normal, se debe efectuar una TC toracica diferida en torno al primer mes para confirmar que la lesién
persiste y ayudar a completar su estudio. Hasta un 60% de los casos, la radiografia de torax puede no
mostrar la lesion al nacer, como en el paciente del caso 4. La TC multicorte es mas sensible que la RM
para la deteccion de vasos sistémicos pequefios, por lo que la técnica de eleccion en estos pacientes8.10,
La afectacion que causan varia desde el maximo grado que produciria la muerte fetal hasta otros casos
en los que el paciente permanece asintomatico hasta la vida adulta®'". Sélo un cuarto de los pacientes de
nuestro estudio presentd una sintomatologia clinica al nacer. Aun en los casos asintomaticos, dado que
estas lesiones estan conectadas con el arbol bronquial, existe riesgo de neumonias recurrentes, y aunque
es poco frecuente, se ha descrito también la aparicion de lesiones malignas, como el blastoma
pleuropulmonar, el rabdomiosarcoma o el carcinoma broncoalveolar'.

No suelen coexistir con otras malformaciones; sin embargo, el pacientes del caso 3 presentd una
asociacion inusual®™ al coexistir 2 lesiones congénitas pulmonares, resultando finalmente una forma
hibrida MCP-secuestro intralobar. Ademas, presentaba otra malformacion extrapulmonar en el higado. En
estos casos puede ser muy (til la angiografia’.

El diagndstico diferencial con las otras lesiones pulmonares (secuestro pulmonar, enfisema lobar
congénito y quistes pulmonares broncogénicos) no suele plantear problemas, aunque el diagndstico
definitivo se establecera siempre a partir del estudio histoldgico de la lesion’, y siempre se debe realizar
una TC toracica posterior, que es mas precisa que la RM prenatal®*, tal como demuestra el caso 4.
Debido a sus consecuencias potencialmente graves, y aunque seria posible mantener una actitud
conservadora en los pacientes asintomaticos™ ", en general se considera que se debe realizar una

reseccion programada de las lesiones, incluso en los pacientes que no presentan sintomas, en torno a los
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6 meses de edad, ya que suele ser un procedimiento seguro y con escasa morbilidad si se realiza en
centros con experiencia al respecto5'6.17,

La MCP es una patologia de diagnéstico infrecuente y complejo. Con los medios disponibles actualmente
a través de las técnicas de imagen de alta resolucién, es posible mantener una sospecha antenatal y

realizar un diagnostico precoz, por lo que la evolucién a medio y largo plazo de estos pacientes es mejor.
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Clasificacion de Stocker de las malformaciones congénitas pulmonares (2002)

Tipo 0 Disgenesia acinar. Afectacion de todos los lébulos por quistes de muy pequefio tamafio
(mortal)
Quiste simple tnico o maltiples >2 cm (tipo mas frecuente)

Tipo 1 Epitelio seudoestratificado ciliado y células mucosas
Tipo2  Mdltiples quistes <2 cm, de aspecto esponjoso

Tipo 3 Lesion sélida. Puede tener quistes de un tamafio <5 mm. Epitelio cuboide, similar al pulmén
fetal

Tipo 4 Quistes periféricos de gran tamafio (>10 cm). Epitelio plano sobre tejido mesenquimatoso
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Figura 1. Radiografia de térax en un
paciente con MCP. Se observan pequefias
radioopacidades en el I6bulo superior
derecho y el l6bulo medio

Figura 2. Imagen de TC sugestiva de
MCP tipo Il. Se aprecian pequefios quistes
en el pulmén derecho, el mayor de 15 mm
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Figura 3. Lesion hibrida (MCP-secuestro)
en el hilio izquierdo e imagen hipodensa en el
pulmén derecho compatible con un secuestro
intralobar

Figura 4. Imagen de TC de un paciente
con atresia bronquial. Presenta un &area de
hiperinsuflacion acompafiada de un
engrosamiento bronquial localizado
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