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CASOS CLINICOS

Malformacion Pulmonar Congénita como causa de
Dificultad Respiratoria en un Recién Nacido. Reporte de
Caso.

Congenital Pulmonary Malformation as a cause of Respiratory Distress in a
Newborn. Case Report.

Patricia Llaque Quiroz', Laura Arce Mercedes’, Erick Salas Salas?, Lucrecia Monsante Carillo?, Guillermo Bernaola
Aponte?.

RESUMEN

Presentamos el caso de una paciente de sexo femenino con 16 dias de vida que ingresa a emergencia
por dificultad respiratoria y cianosis. El diagnéstico de Malformacion Pulmonar Congénita de Vias Aéreas
se sospechd en base al antecedente prenatal, la presentacion clinica y los estudios por imagenes. Se
confirmé con el estudio histopatolégico de la pieza luego de la reseccién quirurgica. La evolucién posterior
al tratamiento quirurgico ha sido favorable. Actualmente el paciente no presenta sinfomas respiratorios
y tiene buena ganancia ponderal. La Malformacién Pulmonar Congénita de Vias Aéreas es una entidad
de baja incidencia que se presenta con mas frecuencia durante el periodo neonatal y la infancia con
dificultad respiratoria. La confirmacion diagnéstica se realiza a través del estudio anatomopatolégico y el
manejo de eleccion es la reseccion quirdrgica.

Palabras claves: Recién nacido, dificultad respiratoria, malformacién pulmonar congénita de la via aérea.

SUMMARY

We report the case of a 16-day-old girl with respiratory
distress and cyanosis. The diagnosis of Congenital
Pulmonary Airway Malformation was suspected
according to prenatal history, clinical findings in
addition to pulmonary imaging and confirmed with
pathology of the specimen after surgical resection.
The post-surgical evolution was favorable; now
the patient has no respiratory symptoms and has
good weight gain. Congenital Pulmonary Airways
Malformation is a low incidence entity that occurs
most often during the neonatal and infancy period
with respiratory distress. The diagnosis is done
through the pathology and the treatment of choice is
surgical resection.

Keywords: Newborn, respiratory distress, congenital
pulmonary airway malformation.

INTRODUCCION

Las malformaciones pulmonares congénitas
de las vias aéreas son un grupo heterogéneo
de masas pulmonares de rara presentacion,
descritas por primera vez por Chin y Tang en
1949. Tienen su origen en diferentes regiones
del aparato respiratorio y estadios del desarrollo
pulmonar. Se diagnostica con mas frecuencia
en el periodo neonatal por ecografias prenatales
con o sin dificultad respiratoria. El tratamiento de
eleccién en pacientes sintomaticos es la reseccion
quirargica, en los asintomaticos es aun objeto de
controversia.
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REPORTE DEL CASO CLINICO

Una recién nacida de 16 dias de vida ingresé a
emergencia por dificultad respiratoria y cianosis
de horas de evolucién. No hay historia de rinorrea,
fiebre o tos, ni contacto con personas enfermas.
La paciente nacio a término por parto vaginal, con
peso de 3454 gramos. Una ecografia prenatal
realizada a las 28 semanas revela la presencia
de un quiste pulmonar derecho y polihidramnios.
Luego del nacimiento no presentd episodios de
taquipnea o dificultad respiratoria. A las 24 horas,
la radiografia de térax muestra imagenes quisticas
en la mitad superior del hemitérax derecho que no
causan desplazamiento mediastinal. Fue dada de
alta a los 3 dias.

Al examen fisico la paciente esta afebril, con
frecuencia respiratoria de 80 respiraciones/min y
saturacion de oxigeno de 85% con aire ambiental.
Presenta dificultad respiratoria severa con
retracciones subcostales e intercostales. El corazén
tiene un ritmo regular y no se auscultan soplos,
al examen pulmonar se ausculta disminucién del
pasaje del murmullo vesicular en el hemitdrax
derecho. El resto del examen fisico se encuentra
dentro de los limites normales.

La paciente fue intubada, conectada a ventilador
mecanico y admitida en la unidad de cuidados
intensivos neonatales, ademas se inicio tratamiento
antibiotico de manera empirica. En la radiografia
de toérax se observan imagenes quisticas en
hemitoérax derecho que desplazan mediastino hacia
el lado contralateral, en las imagenes posteriores
se observa aumento del atrapamiento aéreo de
hemitérax derecho con mayor desplazamiento
mediastinal y atelectasia del pulmoén contralateral
(Imagen 1). La tomografia de térax muestra el I6bulo
superior derecho hiperinsuflado y reemplazado
porimagenes quisticas con atelectasia del I6bulo
medio y pulmén izquierdo con pasaje de la linea
media hacia la izquierda (Imagen 2).

Imagen 1. Radiografia de térax con
imagenes quisticas en hemitorax

derecho que desplazan mediastino
hacia el lado contralateral. Atelectasia
del pulmén izquierdo.

Imagen 2. Tomografia de térax en la
que se observa Iébulo superior derecho
reemplazado por imagenes quisticas
e hiperinsuflado con pasaje de la linea
media hacia la izquierda. Atelectasia del
I6bulo medio y I6bulo superior izquierdo
con desplazamiento mediastinal hacia la
izquierda.

El hemograma y la bioquimica no mostraron
alteraciones y el ecocardiograma reveld
comunicacion interauricular de 2.3 mm sin signos
de hipertension pulmonar. Los hemocultivos
fueron negativos y se suspendié el tratamiento
antibiotico.

La paciente permanecié conectada a ventilacion
mecanica y fue sometida a lobectomia superior
derecha a los 29 dias de vida, durante el
procedimiento se extrajo una lesion quistica
gigante de 10x6x5cm a expensas del Iébulo
superior derecho con multiples burbujas a pediculo
estrecho.

El estudio anatomopatoldégico de la pieza
quirargica mostré multiples dilataciones quisticas
tapizadas por epitelio respiratorio columnar ciliado
en cuyas paredes se identifican fibras musculares
lisas y remanentes de cartilago hialino, hallazgos
compatibles con  malformacién  pulmonar
congénita de las vias aéreas tipo 1. La evolucion
clinica fue favorable, siendo la paciente extubada
dos dias después de intervencion quirurgica. El
dia 14 posoperatorio fue evaluada con nueva
radiografia de térax donde se observa expansién
aceptable del hemitérax derecho (Imagen 3).Fue
dada de alta el dia 16 posoperatorio sin dificultad
respiratoria. Ha acudido a controles ambulatorios
asintomatica y con buena ganancia ponderal.
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Imagen 3. Radiografia de térax con
expansion de ambos pulmones. No hay
desplazamiento mediastinal.

DISCUSION

Las Malformaciones Pulmonares Congénitas de
las Vias Aéreas (CPAM; Congenital Pulmonary
Airways Malformation) son un grupo heterogéneo
de masas pulmonares quisticas y no quisticas
caracterizadas por sobrecrecimiento de los
bronquiolos primarios que estan en comunicacion
con el arbol bronquial anormal que carece de
cartilago. En la mayoria, la irrigacion proviene
de la arteria pulmonar y el drenaje venoso
va a la vena pulmonar. Anteriormente eran
denominadas Malformaciones Adenomatoideas
Quisticas (MAQ), esta ultima denominacion ha
sido abandonada debido a que solamente los
tipos 1, 2 y 4 de los cinco tipos de malformaciones
son lesiones quisticas ademas sélo el tipo 3 se
caracteriza por proliferacion adenomatoidea en la
histopatologia’.

Se postula que se originan a diferentes niveles
del arbol traqueobronquial y en diferentes

estadios del desarrollo pulmonar. Probablemente
la obstruccion/atresia de las vias aéreas lleva
a la falta de desarrollo de los alvéolos, para
compensar este déficit los bronquios existentes
siguen creciendo y forman dilataciones quisticas
caracteristicas?®.

Las CPAM son las malformaciones pulmonares
congénitas mas comunes pero,aun asi, son
anormalidades raras, con una incidencia de 1
en 8,500 — 35,000 embarazos*. Algunos autores
sostienen que es mas frecuente en varones y
otros no encuentran predisposicion por género.
No existe una predisposicion genética, a
excepcion de las malformaciones tipo 4 que estan
asociadas a blastomapleuropulmonar familiar.
Estan igualmente distribuidas en los pulmones
derecho e izquierdo y pueden aparecer en todos
los I6bulos, pero generalmente estan limitadas a
uno®.

Se diagnostica con mas frecuencia en el periodo
neonatal y hasta el 90% de los casos antes de
los dos afios de vida. La ecografia prenatal y la
presentacion con dificultad respiratoria permiten la
sospecha clinica?. Las lesiones pueden presentar
regresion durante el curso de la gestacidon hasta
el 59% de casos pero la resolucion espontanea
posnatal ha sido reportada solo en el 20% de los
casos®.

Fue clasificada por Stockeren 1977 y el mismo
autor modifica esta clasificacién en 5 tipos en el
2002; en esta clasificacion se tienen en cuenta el
tamano de los quistes y los componentes de su
pared”8(Tabla 1).
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Tabla 1. Clasificacion de Stocker Modificada

Caracteristicas
Tipo Presentacion Macroscoépicas / Caracteristicas Microscopicas
Origen
E g}gggi?éadaeci,r}:; Quistes pequerios, diametro maximo
Tipo 0 Incompatible con la vida | aéreas largas como de 0.5 cm, ro_d_eado por epitelio ciliado
extrauterina traquea o bronauios pseudoestratificado. Células mucosas
(1-3%) gfecta todosqlos ’ y cartilago presentes, ausencia de
l6bulos pulmonares musculo esquelético.
Quistes tapizados por epitelio ciliado
Presentacion neonatal. pseudo estratificado muscular y las
oot | Ioaio s, | oo milles | et o ks
retracciones y cianosis. : : presentes en la tercera parte de los
(60-70%) | Quistes grandes pueden orlgberr;:rgir;(?:rlal ° casos, capa fibromuscular delgada.
expandirse y causar q ) Pequefias areas de cartilago anormal.
dificultad respiratoria. Alveolos adyacentes relativamente
normales.
Asociacion con otras Quistes cubiertos por epitelio
Tipo 2 malformaciones. Uno o multiples ciliado cuboide o columnar. Capa
Taquipnea, dificultad quistes de 2 cm de | fibromuscular delgada con incremento
(15-20%) respiratoria, quejido, origen bronquiolar. | del tejido elastico. Ausencia de células
retracciones y cianosis. secretoras de moco y cartilago.
Asociado a hidrops e Leesl?gﬁzzlldji;zg
hipoplasia pulmonar. P (q< 0.5 crﬂ) de Quistes cubiertes por epitelio cuboide
Tipo 3 | Inmediatamente luego del origen .bronquiolar no ciliado. Capa fibromuscular delgada
nacimiento. . con incremento del tejido elastico.
e — . . - alveolar. Lesiones - -
(5-10%) D;sg%sgizzﬁ/l(r)atgig?‘os:i\;e;o grandes que pueden Ausenm":r\ncéi(():ilL(J:I::ﬁslsggetoras de
falla resp’iratoria afectar t(?do el .
) pulmon.
. Periodo neonatal : Quistes cubiertos por células
Tipo 4 Asociada a &L::(s)ts‘egggailrnedgz alveo!ares no ciliadas, planas.
(10-15%) neumotorax y a origen acinar distal Ausenmamdoecgel%I:fms:cgetoras de
blastomapleuropulmonar y go.

El curso clinico de la paciente fue complicado
por atrapamiento aéreo y expansion de los
quistes con compresion del parénquima normal
y desplazamiento mediastinal que produjo los
sintomas de dificultad respiratoria como se
describe en CPAM tipo 1.

El diagnéstico diferencial debe realizarse con
secuestro pulmonar que a diferencia de CPAM
aparece en la ecografia prenatal como una masa,
ademas no suele tener conexién con el arbol
traqueobronquial y esta alimentado por una arteria
sistémica. Sin embargo, se han reportado lesiones
hibridas con caracteristicas histolégicas de CPAM
en el 50% de casos de secuestro pulmonar®.
Ademas el diagnostico diferencial incluye hernia
diafragmética congénita, quiste broncogénico,

enfisema lobar congénito, enfisema intersticial
pulmonar localizado, neumatoceles y blastoma
pleuropulmonar®.

El manejo de eleccion en pacientes sintomaticos
es la reseccion quirdrgica por lobectomia o
segmentomia. El manejo se realiza en el periodo
neonatal si los sintomas son severos o de manera
electiva posteriormente cuando los sintomas son
leves para prevenir el riesgo potencial de infeccién
y de malignidad".

En pacientes asintomaticos se recomienda la
reseccién quirdrgica para los que tienen quistes
bilaterales, multifocales o historia familiar de
blastomapleuropulmonar. Para los que no
presentan estas condiciones, una alternativa es la
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observacion con tomografias seriadas por el riesgo
de malignidad, pero persiste el riesgo de infeccion,
malignizacioén y exposicion a la radiacién2.

El momento o6ptimo para realizar la cirugia se
desconoce, pero algunos autores sugieren la
edad entre los 3 y 6 meses'®. La decision en estos
pacientes debe realizarse individualmente.

El pronéstico de estos pacientes es variable, los

mejores factores prondstico son el tamafio de
las lesiones, el desarrollo o no de hidrops fetal
y la existencia o no de otras malformaciones
congénitas asociadas™.

La evolucion en nuestra paciente fue satisfactoria
debido a que no se asocio a otras malformaciones,
la malformacion se limité a un solo lI6bulo, ademas
el diagnéstico y manejo fueron oportunos.
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