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Resumen: La malformacion congénita de las vias respiratorias pulmonares es una anomalia rara del desarrollo

del tracto respiratorio inferior.

Los pacientes afectados pueden presentar dificultad respiratoria en el periodo del recién nacido o pueden per-
manecer asintomaticos hasta mas adelante en la vida. Muchos casos ahora se detectan mediante un examen

de ultrasonido prenatal de rutina.

La reseccion quirdrgica es el tratamiento definitivo.

Abstract: Congenital pulmonary airway malformation is a rare developmental abnormality of the lower respi-

ratory tract.

Affected patients may present with respiratory distress in the newborn period or may remain asymptomatic until
later in life. Many cases are now detected by a routine prenatal ultrasound examination.

Surgical resection is the definitive treatment.

Introduccion

Las anomalias pulmonares congénitas abarcan una
amplia gama de patologias, estas constituyen una al-
teracion en el desarrollo de las diferentes estructuras
pulmonares durante la etapa fetal'.

Epidemiologia: La malformacion congénita de la via
aérea pulmonar (CPAM) es una malformacién del de-
sarrollo de la parte inferior del tracto respiratorio. Se
caracterizan por un patréon anormal de la via aérea
gue ocurre durante la morfogénesis de ramificacion
pulmonar y posiblemente puede conducir a areas pul-
monares quisticas y / o adenomatosas?3.Aunque es
rara, es la lesion pulmonar congénita mas comun*?.

El tipo de lesion histologica dependera de la edad
gestacional, el nivel de compromiso del arbol tra-
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queobronquial®. Los subtipos de quistes grandes
representan aproximadamente el 70% de las CPAM.

Patogénesis: Una hipdtesis establece una expresién
persistente de marcadores de desarrollo pulmonar
temprano dada por posibles defectos genéticos, los
mismos que conducirian a una interrupcién focal y
temporal del pulmoén durante la morfogénesis’.

Clasificacion: La clasificacion de CPAM se basa en
la propuesta realizada por Stocker, modificada en el
ano 2002, quien sustituyo el nombre de Malformacion
adenomatoide quistica por el de malformacion con-
génita de la via aérea pulmonar®. Esta nueva clasifi-
cacion incluye 5 tipos de MCVAP segun el nivel en
que se produce la lesion, de los cuales los tipos 1, 2
y 3 coinciden con los tipos I, Il y Il de la clasificacion
previa de 1977 realizada por el mismo autor. Tabla 1.

Tipo Tipo 0 Tipo 1
Frecuencia 1-3% >65%
Diametro maximo 0,5cm 10cm
del quiste

Células epiteliales Ciliado, pseudoes-

alto, con células alto
Células mucosas  100% 33%
Musculo Liso 100-500 mc 100-300 mc
Cartilago 100% 5-10%
Musculo estriado  No No

Ciliado, pseudoes-
tratificado, columnar tratificado, columnar

Tipo 2 Tipo 3 Tipo 4
20-25% 8% 2-4%
2,5cm 1,5cm 7cm
Ciliado, cuboidal Ciliado, columnar

columnar

No No No
50-100 mc 0-50 me 25-100 me
No No No

Si No No

Fuente: Tipificacion histolégica de las MAQ, realizada en 1977 por Stocker et al. '

m Federacion Ecuatoriana de Radiologia e Imagen



Revista | Federacion Ecuatoriana de Radiologia e Imagen

Volumen 14, No. 1 - Julio 2021

Diagndstico: La propuesta de cribado de la CPAM
recomendada por la literatura esta entre las sema-
nas 8 y 13 de embarazo este método es la modali-
dad principal para obtener imagenes del torax fetal y

detectar masas fetales®®. Las CPAM aparecen como
lesiones microquisticas homogéneas hiperecoicas o
macroquisticas heterogéneas, con quistes que pare-
cen hipoecoicos'.

Tabla 2: Cribado combinado en uno y dos tiempos

Cribado combinado en un tiempo

Cribado combinado en dos tiempos

Dia 0: Informacién sobre el cribado.
Dia 1: (entre 11-13+ semanas)
- Extraccion de sangre: fB-HOG+PAPP-A.

- Ecografia: TN y edad gestacional.

Dia 0: Informacién sobre el cribado.
Dia 1: (entre 8-13*° semanas)

- Extraccion de sangre: f8-HOG+PAPP-A.
Dia 2: (entre 11+°-13+¢ semanas)

- Ecografia: TN y edad gestacional.

‘ Estimacion del riesgo combinado clinico-bioquimico-ecografico

< 1/250-300

> 1/250-300

Seguimiento normal

Ofrecer técnica invasiva
(ver apartado de métodos invasivos)
Consentimiento Informado

Fuente: K.H. Nicolaides. Screening for chromosomal defects.Ultrasound Obstet

Gynecol, 21 (2003), pp. 313-321

Las CPAM se desarrollan con igual frecuencia en el
pulmédn derecho e izquierdo'®; la afectacién pulmonar
bilateral es rara'. En el 85 a 95% de los casos solo
un suele estar afectado y el I6bulo inferior es el sitio
mas comun, sin embargo, cualquier l6bulo puede es-
tar afectado.

La recomendacion es la realizacion de resonancia
magnética fetal después de detectar CPAM en la
ecografia prenatal, se considera Util para apoyar el
diagnéstico y aumentar la especificidad™.

Las CPAM tienen una sefal mas brillante que el tejido
pulmonar normal en las secuencias ponderadas en
T2'. E1 94% de la CPAM son diagnosticados prenatal-
mente por el ultrasonido de alta resolucion.

Tratamiento: en aquellos fetos que han desarrollado
hidrops y que han alcanzado las 32 a 34 semanas de
gestacion se plantea la finalizacién del embarazo se-
guido de la resolucién quirdrgica temprana como una
alternativa terapéutica valida.

La toracotomia abierta temprana sigue siendo una al-
ternativa usada con frecuencia, la cual se recomienda
llevarla a cabo entre los 3 a 6 meses de vida postna-
tal con el afan de prevenir procesos infecciosos que
son mas frecuentes pasado este periodo y adicional-
mente otorgar el beneficio tedrico de un mayor cre-
cimiento pulmonar compensatorio®. La lobectomia
se considera la técnica quirlrgica de eleccion ya que
permite la remocion completa de la lesién y disminuye

el riesgo de malignidad'.

Presentacion de casos:

Se presentan cuatro casos de pacientes con malfor-
macion congénita de la via aérea pulmonar, tres de e-
llos con malformacién tipo 3 y uno con malformacién
tipo 2, cada uno cuenta con detalle del procedimien-
to quirdrgico realizado y con la confirmacion histopa-
toldgica de la enfermedad.

Caso 1. Recién nacido masculino, con anteceden-
te de diagndstico prenatal de CPAM mediante US y
IRM, misma que reportaba: el pulmon derecho se evi-
denciaba un area de incremento de la sefial en las
secuencias dependientes de T2 con imagenes de as-
pecto microquistico, las estructuras de la linea media
no estan desplazadas. (Figura 2).

En las primeras horas de vida, se realiza RX y TC
simple de térax evidenciado formaciones quisticas
aéreas confluentes en I6bulo medio y segmento su-
perior del I6bulo inferior, menores 5mm, se asocia a
hiperinsuflacion pulmonar, efecto de masa con des-
viacion estructuras mediastinales hacia el lado con-
tralateral (Figura 3 y 4).

El paciente es sometido a toracotomia derecha. Los
hallazgos transquirtrgicos: Hiperinsuflacién del I6bu-
lo superior derecho con multiples quistes en segmen-
to basal y apical con invasion de lobulo medio.
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Figura 1. Estudio ecografico obstétrico en paciente de 30 semanas de gestacion. Examen realizado
con transductor convexo de 3.5 MHZ. A y B) corte longitudinal, C y D) cortes transversales sobre el
térax y el abdomen que evidencian incremento difuso de la ecogenicidad del pulmdn derecho asociado
a pequenfias imagenes hipoecogénicas entre 2 y 5 mm de aspecto quistico.

Fuente: Cortesia del Dr. Fabricio Macias. Servicio de Imagenologia. Hospital Metropolitano de Quito.

Figura 2. Estudio realizado en un equipo 1.5 teslas estudio simple. MRI prenatal (30 semanas de gestacion). A y B) cortes
sagitales secuencias T2 C) corte transversal. A nivel de tdrax y el abdomen que muestran incremento de la sefal en las se-
cuencias sensibles a los liquidos en el pulmdn derecho. Compatibles con malformacion adenomatoidea quistica.

Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropolitano de Quito.

Figura 3. TC simple de tdrax. A y B) cortes transversales. C) reconstruccion coronal MPR. mudltiples imdgenes de aspecto
quistico que comprometen difusamente el parénquima pulmonar derecho un 80%. El pulmdn izquierdo es de caracteristicas
normales.

Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropolitano de Quito.
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Figura 4. RX Torax: mdltiples imdgenes radiolticidas que impre-
sionan cavidades areas de paredes delgadas, redondeadas del
pulmon derecho entre 2 y 5 mm se asocian a sobre distension pul-
monar.

Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropolitano de Qui-

to.

Caso 2. Lactante de 1 mes 19 dias de edad, que
es transferido con diagnoéstico de neumotorax, con
cuadro clinico de dificultad respiratoria que aumenta
progresivamente hasta llegar a distress respiratorio.

Se solicitan RX y TC evidenciandose pulmon izquier-
do hiperlicido congénito unilateral y presenta multi-
ples formaciones de aspecto quistico.

Hallazgos sugerentes de MAQ con desplazamiento
del mediastino hacia el lado contralateral, es someti-
do a una toracotomia izquierda, encontrando los 16-

bulos superior e inferior hiperinsuflados con multiples
quistes bullosos en todo el parénquima pulmonar,
ducto arterioso persistente de 5 mm de didmetro.

Estudio histopatolégico reporta malformacion con-
génita tipo 3.

Figura 5. RX Tdrax pulmén hiperlucido congénito unila-
teral izquierdo con desplazamiento de las estructuras del
mediastino.

Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropoli-
tano de Quito.

Figura 6. RX Torax. Se interpreto el estudio como neu-
motdrax por lo que se colocd tubo tordcico izquierdo con
enfisema subcutaneo de la pared costal.

Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropoli-
tano de Quito.
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Figura 7. Térax corte Axial Simple mdltiples imagenes de aspecto quistico comprometen todo el pulmén izquierdo
(MAQ), neumotdrax marginal.
Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropolitano de Quito.

[ St

Figura 8. Pieza Quirurgica. Neumonectomia total del pul-  Figura 9. RX Térax control postquirdrgico de Neumo-
mon izquierdo Malformacién congénita de la via aérea nectomia total del pulmdn izquierdo por (MAQ). Pulmdn

pulmonar tipo II. derecho de caracteristicas normales.
Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropoli- Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropoli-
tano de Quito. tano de Quito.

Al alta del paciente sin signos de dificultad respira-  abolido, murmullo vesicular derecho con adecuada
toria, con apoyo de O, a minimo burbujeo requirien-  entrada de aire.
do oxigeno domiciliario, murmullo vesicular izquierdo

Caso 3. Paciente masculino de 18 dias consul-
ta por dificultad respiratoria de 3 dias de evolucion,
se acompanada tos, aleteo nasal, tiraje intercostal,
taquipnea y cianosis.

Se realiza Rx y TC del torax

Se sospecha (MAQ) y el paciente es sometido a lo-
bectomia izquierda.
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Figura 10. A) RX Tdrax pulmon hiperltcido congénito unilateral izquierdo con signos de herniacion
hacia el lado derecho. Se confirmé (MAQ) tipo 3. B) Control post lobectomia.
Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropolitano de Quito.

Figura 11. B) TC Tédrax simple cortes axiales C) Reconstruccion sagital, multiples imagenes
quisticas de paredes delgadas del pulmdn izquierdo que comprometen el I6bulo superior
y lingula.

Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropolitano de Quito.

Caso 4. Recién nacido a término, producto de parto Al examen fisico se encuentra retracciones subcos-
céfalo vaginal, quien desde su nacimiento presenta tales y ausencia del murmullo vesicular de predomi-
dificultad respiratoria. nio izquierdo.

Figura 12. Marcada sobredistension pulmonar izquierda
con desplazamiento de las estructuras del mediastino ha-
cia el lado contralateral. (Pulmdn Hiperlucido Congénito
Unilateral).

Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropoli-
tano de Quito.
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Figura 13. TC del Tdrax Lobulo superior y lingual hiperinsuflados con herniacion contralateral y
desviacion mediastinal hacia la derecha Enfisema lobar congénito.
Fuente: Servicio de imagenologia. Hospital Metropolitano de Quito.

La paciente fue intervenida quirdrgicamente evi-
denciandose hiperinsuflacion del 1ébulo superior y
lingula del pulmon izquierdo se realizé lobectomia de
los segmentos afectados y se respeté el l6buloinfe-
rior, evolucién sin complicaciones.

El Enfisema Lobar Congénito se trata de una hiper-
insuflacion progresiva de un lébulo pulmonar como
resultado de un mecanismo valvular a nivel bron-
quial, que permite la entrada de aire, pero no la salida
y se manifiesta en periodo neonatal o primera infancia
como distress respiratorio.

Discusion

La malformacién congénita de la via aérea CPAM es
una anomalia del desarrollo de las vias respiratorias
terminales’, es una entidad rara, esporadica sin pre-
disposicion genética. En 1977 Stocker y colabora-
dores clasifican la enfermedad de acuerdo al tamafio
de los quistes y caracteristicas patoldgicas.

Tiene una incidencia de 1 en 25000 hasta 1 en 35000
por afo, esta es una de Latinoamérica, en nuestro
pais no existen estudios estadisticos sobre la fre-
cuencia de esta enfermedad.

Dependiendo del tipo de lesion del 4 al 26% de los
casos se han asociado a otras malformaciones con-
génitas, como cardiovasculares, secuestro pulmonar,
tetralogia de Fallot, tronco arterioso comun, agene-
sia, disgenecia renal y atresia intestinal.

Los factores que indica pobre pronostico inclu-
yen compromiso pulmonar bilateral, hidrops fetal, el
tamano de los quistes ya que generalmente los de
mayor tamaro generan hipoplasia pulmonar.

Los métodos de diagndsticos de primera eleccion se
considera la ecografia prenatal realizada entre la se-
mana 8 y 13 confirmada con resonancia magnética
fetal.

Conclusiones

La Malformacién Congénita de la via Aérea Pulmo-
nar es un trastorno de la embriogénesis que afecta a
un grupo de enfermedades que cursan con dificultad
respiratoria progresiva del recién nacido.

Los hallazgos radioldgicos cursan como pulmoén Hi-
perlicido congénito unilateral.

Los métodos de imagen Utiles para el diagnédstico son
Rx del torax, la Resonancia Magnética, TC y un es-
tudio ecografico prenatal de rutina realizado entre las
semanas 8 y 13 de gestacién que demuestra la pre-
sencia de multiples imagenes quisticas en el pulmon.

La reseccién quirlrgica es el tratamiento definitivo.

La clasificacién de la MAQP depende del tamafio de
los quistes.
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