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RESUMEN

El objetivo de este estudio es realizar una revision de la Malformacién Congénita Pulmonar a propésito del caso de un feto de una paciente de 34 afios que
cursaba su segunda gesta, cuyo diagnoéstico se realizé a la semana 30 de gestacion. Ademas se realizé una revision bibliografica de la patologia y de casos
similares.

Palabras claves: Malformacion congénita de la via aérea pulmonar, malformacién pulmonar congénita, lobectomia, toracotomfa, cirugia pediatrica, malfor-
macién adenomatoidea quistica, CCAM CPAM.

ABSTRACT

The objective of this study is to perform a review of Congenital Pulmonary Malformation regarding a case of a fetus in a 34-year-old woman who was in her
second pregnancy, whose diagnosis was made at week 30 of gestation. In addition, a bibliographic review of the pathology and similar cases was carried out.

Keywords: Congenital malformation of the pulmonary airway, congenital pulmonary malformation, lobectomy, thoracotomy, pediatric surgery, cystic adeno-
matoid malformation, congenital cyst adenomatoid malformation, CCAM, CPAM.
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Malformacién congénita de la via aérea pulmonar

INTRODUCCION

Las anomalias pulmonares congénitas abarcan una
amplia gama de trastornos'2. De estas se calcula
que un 95% son malformaciones congénitas de las
vias aéreas pulmonares?, estas se caracterizan por
un patréon anormal de las vias respiratorias lo que se
atribuye a una alteracion del componente epitelial de
la yema bronquial, ocasionando crecimiento aumen-
tado de estructuras bronquiales con una consecuen-
te disminucion de alvéolos durante la morfogénesis
de ramificacion pulmonar, esto causa que hayan
quistes y / 0 areas pulmonares adenomatosas®*. Su
patogenia es incierta, pero varios estudios sugieren
un patréon proximo-distal defectuoso o alterado del
epitelio caracterizado por ausencia de alveolos nor-
males en la lesion y la formacion de una masa pul-
monar multiquistica?.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 34 afios de edad, sin ante-
cedentes clinicos de importancia, antecedente de
cesarea hace 5 afios por compromiso del bienestar
fetal. Acudié cursando su tercera gesta a la sema-
na 30, se realizd ecografia obstétrica en la que se
evidencié pulmon derecho fetal con imagenes multi-
quisticas (Imagen 1). Se contd con el consentimien-
to informado del paciente para el desarrollo de este
procedimiento y publicacion de este.

Imagen 1. Ecografia obstétrica a las 30 semanas

Fuente: Los autores
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La resonancia magnética nuclear centrada en la
cavidad toracica fetal, muestra pulmones desarro-
llados simétricos. En el pulmén derecho se eviden-
cia un area de incremento de sefal en las image-
nes sensibles al liquido, con imagenes de aspecto
microquistico. Las estructuras de la linea media no
estan desplazadas. La via aérea superior principal
impresiona respetada. Corazén de tamafio normal.
No hay derrame pleural ni pericardico. No se obser-
van hernias diafragmaticas.

Las imagenes descritas en el pulmon lateralizadas
a derecha son compatibles con malformacion con-
génita de la via pulmonar de aspecto microquistico
(Imagen 2).

Imagen 2. Ecografia obstétrica a las 30 semanas

Fuente: Los autores

Se realiza cesarea programada a la semana 38,6 de
gestacion por cicatriz uterina previa, procedimiento
sin complicaciones. Como hallazgos principales se
evidencia liquido amniético claro con grumos en
moderada cantidad. Recién nacido de sexo mascu-
lino, peso 2715 gramos, talla 47 centimetros, perime-
tro cefélico 33.3 centimetros, APGAR 8/8, con llanto
rapido, buen tono, frecuencia cardiaca mayor a 100
latidos por minuto, no ameritdé maniobras de reani-
macion. Ingresa a cuidados intermedios para obser-
vacion y realizar examenes complementarios.

La radiografia de térax del nifio, se evidencia infil-
trado de tipo mixto difuso en el campo pulmonar de-
recho, hiperinsuflacién pulmonar izquierda, silueta
cardiaca de tamafo normal, angulos cardio y costo-
frénicos libres (Imagen 3).
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Imagen 3. Radiografia simple antero posterior de
torax

Fuente: Servicio de Imagenes. Hospital Metropoli-
tano Quito, 2020.

En la tomografia axial computarizada se evidencia
en pulmoén derecho formaciones quisticas con aé-
reas confluyentes que distorsionan la arquitectura
del l6bulo medio y segmento superior del lébulo
inferior, menores a 5 milimetros, hallazgos consis-
tentes con malformacion congénita de la via aérea
pulmonar (tipo Ill). Se aprecian areas focales de in-
cremento de la densidad, en probable relacion con
componentes atelectasicos asociados. Determina
efecto de masa con desviacion contralateral de las
estructuras mediastinales (Imagen 4).
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Imagen 4. Tomografia simple de térax. A) Corte
axial. B) Corte coronal.

Fuente: Servicio de Imagenes. Hospital Metropoli-
tano Quito, 2020.

En el ecocardiograma se evidencié comunicacion
interauricular tipo ostium secundum de 0.3 centime-
tros y conducto arterioso permeable de 0.2 x 0.18
centimetros. Imagenes hipoecoicas en campos pul-
monares. Insuficiencia tricuspidea y mitral leves.
Presion arterial pulmonar 43 mmHg con datos anaté-
micos de hipertension pulmonar.

En la valoracién por cirugia cardio toracica pediatri-
ca alas 24 horas de nacido, el nifio satura 100% con
oxigeno, frecuencia cardiaca 138 latidos por minuto,
con taquipnea. Se decide tratamiento quirdrgico.

Se realiza toracotomia derecha, bilobectomia de
segmento superior y medio, infiltracion de nervios in-
tercostales y colocacion de tubo toréacico, el procedi-
miento quirdrgico fue realizado sin complicaciones,
con lo siguientes hallazgos:

1. Hiperinsuflacion de lébulo superior derecho con
multiples quistes en los segmentos basal y api-
cal con afectacion del I6bulo medio hipoplasico,
que no permite su separacion.

Lobulo inferior funcional e hipoplasico.

3. Mal desarrollo del drenaje venoso pulmonar.
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Imagen 5. A) Imagen transquirdrgica de segmento a resecar. B) Cara anterior. C) Cara superior.
D) Cara inferior.

Fuente: Foto tomada en Quiréfano. Hospital Metropolitano Quito, 2020.

El estudio histopatoldgico, se reporta pieza quirdrugica de 26.3 gramos, I6bulo superior de 6 x 5 x 1.5 cen-
timetros, l6bulo medio de 6 x 2.5 x 0.7 centimetros, pleura visceral lisa marrén con areas blanquecinas. En
el corte seriado del l6bulo superior se observan varias formaciones quisticas de entre 0,1 y 0.5 centimetros,
con contenido de aspecto purulento, en el tercio inferior se encuentra una area hepatizada de 1 centimetro.
El corte del l6bulo medio impresiona hepatizado con coloraciéon marrén. Se cataloga como una malformacion
pulmonar congénita tipo lll, constituida por estructuras tipo bronquiolar, tapizadas por epitelio cuboidal y se-
paradas por estructuras alveolares adenomatoides o sélidas.

El neonato presenta evolucion favorable, se realiza controles radiograficos.

Imagen 6. Controles por radiografia simple de térax. Dias Postquirdrgicos: A) Dia 8, se evidencia volumen
pulmonar derecho disminuido, opacidad pulmonar derecha de predominio apical, clips metéalicos por ante-
cedente quirdrgico en hemitérax derecho, opacidad parcial de angulos diafragmaticos, traquea y mediastino
con retraccion hacfa la derecha. B) Dia 9, se retira tubo toracico, se evidencia incremento a nivel de las opa-
cidades del campo pulmonar derecho y signos de derrame pleural. C) Dia 12, opacidad difusa en hemitérax
derecho con clips quirdrgicos metélicos proyectados en este sitio. Mediastino central. Corazén impresiona de
tamafio normal. Hiperinsuflacion del pulmén izquierdo. Angulos cardio y costofrénicos libres. Opacidad parcial
de angulos diafragmaticos. Traquea y mediastino con retraccion hacia la derecha.

Fuente: Servicio de Imagenes. Hospital Metropolitano Quito, 2020.
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Posteriormente el neonato presenta evolucion favo-
rable y es dado de alta con oxigeno.

REVISION BIBLIOGRAFICA

Las anomalias pulmonares congénitas abarcan
una amplia gama de trastornos, como la malforma-
cién congénita de las vias respiratorias pulmonares
(CPAM; anteriormente conocida como malformacion
adenomatoidea qufstica congénita), secuestro bron-
copulmonar, atresia bronquial, quiste broncogénico
y enfisema lobular congénito’.

Definicion

Las malformaciones congénitas de las vias aéreas
pulmonares o CPAM son malformaciones pulmona-
res del desarrollo poco frecuentes?. Se caracterizan
por un patron anormal de las vias respiratorias que
se se deben a una alteracion del componente epi-
telial de la yema bronquial, ocasionando sobrecre-
cimiento de estructuras bronquiales y disminucion
de alveolos durante la morfogénesis de ramificacion
pulmonar y pueden conducir posiblemente a quistes
y / 0 areas pulmonares adenomatosas?®,

Epidemiologia

Aungue en general es poco comun, aproximadamen-
te el 95% de la enfermedad congénita del pulmon
quistico se explica por la malformacion congénita de
la via aérea pulmonar. La incidencia de CPAM se es-
tima que es de 1 en 10000 a 1 en 35000 nacimiento®.

Etiologia

Las CPAM se producen esporadicamente. Su for-

macion no esté relacionada con factores maternos
como la raza, la edad o la exposicion. Se han reali-
zado algunos estudios que muestran el predominio
masculino en lesiones que se presentan en la prime-
ra infancia. En general, estas malformaciones ocu-
rren esporadicamente sin predisposicion genética
(excepto el Tipo 4) que se han asociado con un sin-
drome de blastoma pleuropulmonar familiar (PPB) y
sin asociacion con factores maternos®.

Fisiopatologia

La patogenia de la CPAM es incierta, pero varios es-
tudios sugieren un patrén proximo-distal defectuoso
o alterado del epitelio. Esta alteracion podria resultar
de una sefializacion defectuosa entre el epitelio y el
mesénquima subyacente durante el desarrollo pul-
monar, lo que da como resultado una ausencia de
alvéolos normales en la lesiéon y la formacion de una
masa pulmonar multiquistica. La evidencia sugiere
que genes como el factor de crecimiento de fibro-
blastos 10 (FGF10), el factor de transcripcion tiroi-
dea 1 (NK2 homeobox 1) y la regién determinante
del sexo Ybox 2 (SOX2), que son responsables del
crecimiento y la diferenciacion celular, estan asocia-
dos con la afeccion™.

Clasificacion

La malformacién congénita de la via aérea pulmonar
tiene cinco subtipos principales que han sido des-
critos y asignados por la clasificacion de Stocker.
Cada tipo se origina en una parte diferente del arbol
bronquial, lo que posteriormente conduce a una di-
ferenciacion histopatolégica distinta, caracteristicas
clinicas, potencial maligno y prondstico®.

Tabla 1. Clasificacion de Stocker

Tipo 0 Tipo 1 Tipo 2 Tipo 3 Tipo 4
Prevalencia
1-3% 60 - 65% 15 - 20% 5-10% 5-10%
Bronquiolar -
Origen Traqueo-bronquial Bronquial y bronquiolar ~ Bronquiolar bronquiolo Acinar

Quistes

distintos  de

respiratorio

Generalmente
involucra y
expande un lébulo

Macroscopicamente

Histopatologia

Quistes pequenos,
con un diametro
maximo de 0,5 cm.

Epitelio
pseudoestratificado
ciliado.

Las células
mucosas y el
cartilago estan
presentes, pero el
musculo
esquelético esta
ausente

paredes delgadas de
2 a 10 cm de diametro.
Suelen ser unicos, pero
pueden estar
multiloculados.

Epitelio columnar
seudoestratificado,
ciliado.

45% de estas lesiones
contiene células
productoras de moco, y
una capa fibromuscular
delgada puede estar
presente debajo del
epitelio.

Multiples quistes
de 0,5a2cm, sin
efecto de masa.

Epitelio cilindrico
o columnar
ciliado.

Las células se-
cretoras de moco
y el

cartilago
ausentes.

estan

MetroCiencia Vol. 28 N°4 (2020)

completo y
comprime los otros
|6bulos. Estas
lesiones suelen
ser solidas versus
quisticas.

Epitelio  cuboidal
no ciliado.

Las células
secretoras de

moco Y el cartilago
estan
ausentes.

Quistes periféricos
de pared delgada
que son
multiloculados.

Epitelio  cuboidal
con multiples

arterias y arteriolas
en el mesénquima.

No células
mucosas ni
musculo
esquelético.
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Al nacimiento es la
polipnea; en el nifio

Manifestaciones mayor, la dificultad

clinicas respiratoria y las
) infecciones
Incompatible con la  frecuentes.
vida.
- Tiene potencial
Pronéstico o

maligno.

Aparecen en
el primer afio de

Dificultad
respiratoria desde

vida; se Dificultad respira- P
- . el nacimiento,
acompafa de toria grave o .
. neumonia y
agenesia renal y muerte en el .
: - neumotoérax a
malformaciones periodo neonatal. -
: tension.
cardiovasculares.
Fuertemente
: Dificultad respira- asociado
Bueno, no tiene . L
potencial toria grave o muer- con malignidad,
; te en el periodo especialmente con
maligno.
neonatal. blastoma

pleuropulmonar.

Modificado de: Mehta PA, Sharma G. Congenital Pulmonary Airway Malformation. [Updated 2019 Dec 4].
In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2020 Jan-. Available from: https://www.

ncbi.nim.nih.gov/books/NBK551664/

Diagnéstico

Las manifestaciones clinicas son variables. Muchos
pacientes son identificados durante una ecografia
prenatal de rutina. Actualmente se considera que
aproximadamente 25 % de pacientes con diagnosti-
co prenatal son sintomaticos al nacimiento®.

Valoracion Prenatal

CPAM es una de las lesiones pulmonares mas fre-
cuentemente identificadas en el periodo prenatal,
sin embargo la prevalencia al nacimiento es baja.
El diagndstico se realiza en la mayoria de casos
mediante ecografia. La apariencia ecografica varia
desde lesiones de apariencia quistica halladas in-
cidentalmente hasta el compromiso pulmonar ma-
sivo®. La presencia de macroquistes o de un tumor
de apariencia solida en el térax fetal sugieren la pre-
sencia de esta patologia. En el segundo trimestre,
los macroquistes (>5 mm) son anecoicos y estan
rodeados de parénquima pulmonar hiperecogénico.
Las lesiones microquisticas (<5 mm) tienen apa-
riencia de tumor sdlido, homogéneo de apariencia
hiperecogénica en comparacion con el parénquima
circundante. Pueden ocurrir también lesiones mix-
tas'®. La clasificacion prenatal se basa precisamente
en el diametro de los quistes y puede ser macro o
microquistica si miden mas o menos de 5 mm''. Es
importante considerar que aproximadamente el 50
% de lesiones tienden a presentar regresion ecogra-
fica espontanea, sin embargo, en la mayoria de ellos
siguen siendo identificables en estudios de imagen
post natal'2.

La evaluacion cuantitativa tiene utilidad para prede-
cir el desarrollo prenatal de la enfermedad, para lo
cual se utiliza:

® Relacion del volumen de la malformaciéon pulmo-
nar congénita de la via aérea (CVR). Se obtiene

26 h1

calculando el volumen del tumor pulmonar usan-
do la férmula de volumen de un 6valo y extra-
polando a edad gestacional. Para realizar esta
extrapolacion se debe dividir el volumen del tu-
mor para la circunferencia cefalica. CVR = Alto x
diametro AP x diametro transverso x 0.52 (cons-
tante) / circunferencia cefalica.

® Relacion Tumor a Térax (MTR): La relaciéon entre
el diametro transverso del tumor y el diametro
transversal del térax. La medicion se realiza en
un corte axial en el cual se visualiza la imagen
de cuatro camaras del corazon.

® Relacion Pulmon — Corazén observada a espe-
rada (Observada/esperada LHR): Descrita ini-
cialmente como un valor predictor en la hernia
diafragmatica congénita'.

Examenes complementarios

Doppler color y Doppler poder: La valoracion de la
circulacion puede ser Util en el diagndstico diferen-
cial™.

Ecocardiografia fetal: Se recomienda en todas las
pacientes en el momento del diagndéstico para des-
cartar anomalias cardiacas. Tiene utilidad también
para valorar aquellos fetos con alto riesgo o quienes
ya han desarrollado hidrops™.

Resonancia Magnética: Es Uutil para corroborar el
diagndstico y mejorar la especificidad que tiene la
ecografia. Se sugiere su uso para delinear adecua-
damente la anatomia normal de la anormal cuando
todo el parénquima pulmonar esta comprometido,
en la presencia de hidrops o lesiones bilaterales y
cuando no hay certeza diagnoéstica™.

Tomografia axial computarizada: Se recomienda
realizarla de manera postnatal para caracterizar las
lesiones?".

MetroCiencia Vol. 28 N°4 (2020)
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Diagndstico diferencial

Se puede evidenciar hallazgos ecograficos similares
en otras patologias pulmonares o de via aérea en las
ecografias prenatales’.

Tabla 2. Diagnostico diferencial de la Malforma-
cion Pulmonar Congénita®

Patologia Caracteristicas

° No se comunica con el arbol

Quiste broncogénico ) . .
bronquial, no estan llenos de aire.

e  Suministro arterial sistémico.

o Las lesiones hibridas pueden
presentarse con malformacion
congeénita de la via aérea pulmo-
nar y caracteristicas de secues-
tro.

Secuestro pulmonar

o Asas intestinales o visceras ab-
dominales dentro de un hemité-

Hernia diafragmatica
rax.

IS o Puede haber desplazamiento del
mediastino.
Enfisema lobular e Segmento pulmonar hiperltcido
congénito e hiperinsuflado.
(sobreinsuflacion e  Sin componentes quisticos ni s6-
lobular congénita) lidos.

e Via aérea dilatada que define el
nivel de la obstruccién (laringe
versus traquea).
Hiperecogenicidad pulmonar bi-
lateral.

CHAOS (Congenital
High Airway
Obstruction Syndrome e

Modificado de: Lce EY, Boiselle PM, Cleveland
RH. Multidetector CT Evaluation of Congenital
Lung Anomalies. Radiology. 2008;247 (3): 632-48.
doi:10.1148/radiol.2473062124.

Tratamiento
Manejo prenatal

Si la presencia de CPAM es aislada, el riesgo de
aneuploidia es igual a la poblacion general, pero se
incrementa en aquellos fetos que tienen hidrops o
anormalidades multiples. Se debe evaluar el reque-
rimiento de procedimientos invasivos de manera in-
dividual, en especial en casos que se presente hi-
drops fetal o polihidramnios'”?',

Seguimiento mediante estudios de imagen: Se su-
giere evaluaciones ecogréficas seriadas cada una a
cuatro semanas para valorar cambios en el tamafio
del tumor pulmonar, en la CVR asi como el desarrollo
de polihidramnios e hidrops'62°.

Intervenciones no invasivas: Los corticosteroides
son la unica alternativa farmacoldgica de manejo en
CPAM, se usan principalmente en enfermedad mi-
croquistica pero se han usado también en enferme-
dad macroquistica. Se ha demostrado que pueden
revertir el hidrops y mejorar el desenlace fetal™. La
betametasona materna se administra en dos dosis

MetroCiencia Vol. 28 N°4 (2020)

de 12 mg por via intramuscular con 24 h entre do-
sis?!,

Intervenciones invasivas: Todos los procedimientos
invasivos descritos para la resolucion de CPAM de-
ben considerarse experimentales y de investigacion.
Los estudios se limitan a reporte de casos y estudios
observacionales pequefios. Las pacientes deben
ser tratadas por especialistas en medicina materno
- fetal con experiencia en procedimientos fetales in-
vasivos. El éxito del procedimiento invasivo depen-
de de la experiencia quirdrgica, anestesia materna
Optima, relajacion uterina adecuada, histerotomia,
exposicion fetal, monitoreo fetal intraoperatorio asi
como técnicas confiables para la reaproximacion de
las membranas y pared uterina™.

Manejo postnatal: No se dispone de protocolos es-
tandarizados para el manejo de la CPAM, el manejo
en casos asintomaticos es controversial?'.

Se consideran caracteristicas de alto riesgo a la pre-
sencia de: placentomegalia, ecocardiografia fetal
anormal, eversion del diafragma, desplazamiento
mediastinico severo o hipoplasia pulmonar?'.

En general se considera que si el feto que no res-
ponde adecuadamente a una intervencion fetal no
quirdrgica y tiene menos de 32 semanas de edad
gestacional, se puede realiar una lobectomia fetal,
en especial en casos de hidrops. En algunos casos
se ha visto resolucion del hidrops en 1 a 2 semanas,
el retorno del mediastino a la linea media en 3 sema-
nas y un crecimiento notable del pulmoén en el Utero.
Actualemnte se acude a la lobectomia fetal como
tratamiento en casos de respuesta desfavorable a la
terapia con esteroides maternos, y sigue siendo una
opcion factible en los centros fetales para quienes
no responden a otras terapias?'.

La lobectomia se puede realizar como cirugia fetal,
como parto operatorio controlado (cesarea) con lo-
bectomia fetal en soporte placentario: tratamiento
intraparto ex-uUtero (EXIT) o postnatalemnte?'.

Conclusiones

La CPAM es una patologia poco frecuente. Su diag-
nostico, seguimiento y tratamiento inutero son con-
troversiales y no se dispone de protocolos que es-
tandaricen su manejo.

Los esteroides prenatales deben administrarse a
madres portadoras de un feto con una lesiéon pulmo-
nar quistica congénita microquistica con factores de
alto riesgo?".

Se debe ofrecer derivacion toracoamnidtica o des-
compresion cuando un feto tiene una lesion pulmo-
nar quistica congénita macroquistica con factores e

hidrops de "alto riesgo"".
-
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