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Anomalias pulmonares congénitas y de la pared toracica
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RESUMEN

El propésito de este articulo es evaluar las lesiones con-
génitas pulmonares y de la pared tordcica que se pueden
detectar desde la etapa fetal hasta alcanzar el desarrollo adul-
to. Nos hemos centrado en las patologias mds prevalentes
en ambos campos: malformaciones pulmonares congénitas
aéreas (MPCA), secuestro broncopulmonar, enfisema lobar
congénito, atresia bronquial y quiste broncogénico, en cuanto
a las lesiones de parénquima pulmonar, y pectus excavatum,
pectus carinatum, pectus arcuatum y sindrome de Poland
en el grupo de lesiones de pared torécica.

Hemos evitado las descripciones casuisticas y las prolijas
explicaciones quirtdrgicas para centrarnos en la clinica y en
el manejo inicial de estas malformaciones.

Palabras clave: Anomalfas pulmonares congénitas;
Térax; Nifios; Pectus.

ABSTRACT

The aim of this study was to evaluate congenital lung
lesions and chest-wall deformities that can be diagnosed
from the fetal period until the adulthood. We focused on the
most prevalent lesions of each group: Congenital Pulmonary
Airway Malformation (CPAM), Bronchopulmonary Seques-
tration, Congenital Lobar emphysema, Bronchial Atresia and
Bronchogenic Cyst regarding to parenchymal lesions and

Pectus Excavatum, Carinatum and Poland’s Syndrome in
the group of wall defects.
We tried to avoid series description or surgical details in
order to highlight clinical issues and management decisions.
Key words: Congenital pulmonary anomalies; Thorax;
Children; Pectus.

LESIONES PULMONARES CONGENITAS

Las lesiones pulmonares son un grupo variado de ano-
malfas en el desarrollo del parénquima pulmonar y sus
anejos que se pueden presentar intratitero, en el periodo
neonatal o manifestarse ya en la vida adulta.

Todas estas malformaciones presentan patrones clinicos
y radiolégicos superponibles, lo que origina que, en muchas
ocasiones, el diagndstico definitivo solo se establezca con el
andlisis anatomopatolégico tras la reseccién.

Destacar el hecho que el ndmero de alveolos pulmonares
aumenta hasta los 2 afios y que el desarrollo pulmonar no
se completa hasta los 8-10 afios, por lo que las cirugfas de
reseccidn a estas edades muestran una recuperaciéon comple-
ta de la funcién pulmonar en la gran mayorfa de los casos(".

Malformacién pulmonar congénita de la via aérea (MPCA)

Estos defectos, anteriormente conocidos como malfor-
maciones adenomatoideas quisticas (MAQ), presentan una
baja prevalencia, quizds algo subestimada en los registros,
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de 1,08/10.000 fetos@. Son defectos del desarrollo pulmo-

nar que se diagnostican preferentemente en la época fetal

y dan lugar a malformaciones con componente quistico o

no quistico, con o sin elementos adenomatosos (de ahi el

cambio de denominacién cldsica de Stocker por la actual

MPCA, propuesta por el mismo autor)34.

Segtin el momento en el desarrollo del drbol bronquial en
que se produzca la alteracién (obstruccion o estenosis bron-
quial, isquemia, fallo en la morfogénesis de origen genético),
se originaran lesiones con mayor o menor afectacién de las
raices bronquiales.

De este modo, se definen 5 tipos de MPCAs:

e MPCA tipo 0. Displasia acinar con lesiones con estructura
bronquial. Muy raras e incompatibles con la vida.

* MPCA tipoI. Lesiones quisticas de 3-10 cm de didmetro
rodeadas de quistes mds pequefios. 65% de los casos.
Buen prondstico tras la cirugfa.

e MPCA tipo II. Quistes de mediano tamafio (2 cm)
rodeados de parénquima normal. 15% de los casos. El
pronéstico empeora porque asocia con frecuencia otras
malformaciones congénitas.

* MPCA tipo III. Apariencia adenomatosa/sélida con
quistes pequeios. < 5% de los casos. Asociado a polihi-
dramnios e hidrops.

e MPCA tipo IV. Lesiones hamartomatosas de origen alveo-
lar. Quistes de paredes finas. 1% de los casos. Asociada
a neumotdrax. Esta entidad se considera a nivel clinico
y anatomopatolégico como un blastoma pleuropulmo-
nar tipo I que evoluciona a formas mds agresivas con la
madurez® (Fig. 1).

Como ya se comentd, la deteccién de estas lesiones se rea-
liza en el periodo neonatal en casi nueve de cada diez casos.
En los casos de diagndstico tardio, la neumonia recurrente
es la forma mds frecuente de presentacién.

Tras el diagnostico de sospecha prenatal, la radiologia
de térax es mandatoria tras el alumbramiento, incluso en
nifios asintomaticos. El escéner de térax en ausencia de cli-
nica respiratoria puede demorarse hasta los 6-12 meses para
aproximar sus resultados a la fecha de cirugfa.

En cualquier caso, la tomografia no es 100% diagnéstica
de estas lesiones y solo el anélisis anatomopatoldgico de los
especimenes permitird diferenciarlas de un secuestro, un
enfisema lobar congénito o un quiste broncogénico®.

Los recién nacidos con MPCA pueden desarrollar clinica
respiratoria aguda que precise una cirugfa urgente, por lo
que el parto de estos nifios deberia realizarse en hospitales
con servicio de cirugfa pedidtrica capacitados para tal fin.

Para los pacientes no sintomaticos, existe consenso de
proponer la cirugifa de reseccién (lobectomia o segmentecto-
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Figura 1. TC de lactante de 3 meses con MPCA tipo IV (blastoma
pleuropulmonar tipo I). Grandes quistes de paredes finas en 16bulo
superior de pulmén derecho.

mia, por via abierta o toracoscépica) en los primeros meses
de vida, para aprovechar el crecimiento pulmonar que tiene
lugar en esta época. Con esta estrategia, se trata de evitar las
complicaciones ulteriores (neumonias, malignizacion) des-
critas para este tipo de lesiones, que complican muy mucho
el manejo de estos nifios?.

Secuestro broncopulmonar

Estas lesiones infrecuentes se definen como una porcién
de tejido pulmonar normal, sélido o quistico, que no tiene
conexion con el drbol bronquial y cuya vascularizacién pro-
viene de la circulacién sistémica. Pueden situarse dentro del
parénquima pulmonar (intralobares) o fuera de él (extraloba-
res, con pleura visceral propia). En algunos casos, las lesiones
extralobares pueden situarse a nivel infradiafragmatico, por
lo que han de ser consideradas en el diagnéstico diferencial
de masas abdominales.

Dada la importancia del aporte vascular sistémico, la TC
con contraste es la exploracién bdsica para su diagnéstico y
para establecer el abordaje quirtrgico.

La complicacion infecciosa es tipica en los secuestros
intrapulmonares, pero no asf en los extralobares que pueden
permanecer asintomaticos hasta la vida adulta.

Dada la dificultad de establecer un diagnéstico diferen-
cial con las MPCAs y a la enorme complejidad que repre-
senta la extirpacion de estas lesiones una vez infectadas, se
recomienda la reseccion temprana de estas masas. Se han
comunicado casos aislados de embolizaciéon que adolecen
de resultados a largo plazo® (Fig. 2).



Figura 2. Secuestro pulmonar extralobar en lactante de 10 meses
(imagen toracoscopica).

Enfisema lobar congénito

Es una malformaci6n con una baja prevalencia (1/30.000
RN vivos) que se define por la presencia de una distension
alveolar con subsiguiente hiperaireacién y atelectasia pul-
monar circundante. De predominio masculino, suele afectar
al I6bulo superior izquierdo o medio derecho, aunque puede
extenderse a mds de un I6bulo.

Si bien su diagnéstico suele ser prenatal y su presen-
tacion neonatal, se han descrito casos de diagndstico mds
tardio, ya en la edad escolar.

Al margen del diagnéstico prenatal, la radiologia simple
de térax enfoca el diagnéstico que se completa con la tomo-
graffa.

Importante su diagndstico diferencial con el neumotérax,
ya que la insercién de un tubo de térax en estos pacientes
resulta catastréfica; debemos fijarnos en la presencia o no de
patrén broncovascular en todas las imdgenes radiolucentes
de térax en nifios antes de realizar cualquier puncién®.

Atresia bronquial

Se trata de una entidad congénita rara que se caracteriza
porque una obstruccién de un bronquio lobar, segmentario o
distal se sigue de un mucocele y de una hiperinsuflacién peri-
férica a través de los poros de Kohn y canales de Lambert.

Ha de establecerse el diagnéstico diferencial con todas
las entidades que, potencialmente, puedan ocluir el drbol
bronquial, tales como anillos vasculares, cuerpos extrafios
o tumores. El diagndstico, por ello, se establece mediante la
combinacién de TC con contraste y broncoscopia.

Dado que se trata de una malformacién de etiologfa pro-
bablemente isquémica y de evolucién benigna, el tratamien-
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to resectivo se reserva ante la apariciéon de complicaciones
infecciosas, extirpando el drea pulmonar excluida de la via
aérea (lobectomia o segmentectomia).

Quiste broncogénico

En puridad, no se trata de una lesién de parénquima
pulmonar sino de una lesién quistica derivada del intestino
primitivo que, por su elevada prevalencia (se trata de la
masa quistica mds frecuente en el mediastino neonatal), entra
a formar parte del diagnéstico diferencial con las lesiones
quisticas arriba descritas(.

Pueden presentar comunicacién con la via aérea y, en una
quinta parte de los casos, se localizan dentro del parénquima
pulmonar, sobre todo en los 16bulos inferiores.

Estdn formados por una estructura bien delimitada de
paredes finas, con epitelio columnar productor de moco y,
en ocasiones, la pared presenta islas cartilaginosas.

La clfnica es secundaria a la compresién de estructu-
ras vecinas, neumotdrax o a la infeccién del parénquima
circundante. El diagnéstico radioldgico suele incluir una
tomografia y el tratamiento es exerético.

ANOMAL{AS DE PARED TORACICA

Pectus excavatum

Esta frecuente entidad ya fue descrita en el siglo XVI
por Bauhinus, presenta un componente genético variable
y muestra una elevada prevalencia (8 de cada 100 nacidos
vivos).

Con predominio masculino (3:1), se describe como una
alteraci6n de los cartilagos costales que determina un hun-
dimiento variable de la cara anterior del térax(.

La indentacién intratordcica de esternén y costillas
determina una mala movilizacién de los mismos durante
la inspiracién, con reduccién de los voltiimenes respirato-
rios y compresién del propio parénquima pulmonar. A nivel
cardiaco, se produce un desplazamiento hacia la izquierda
del corazén con compresion del ventriculo derecho y des-
plazamiento del tabique interventricular, disminuyendo la
precarga y provocando un aumento de la frecuencia cardiaca
y regurgitacion valvular.

En conjunto, se produce una disminucién en la capacidad
de oxigenar la sangre arterial que se traduce en una intole-
rancia al esfuerzo, habitualmente el primer sintoma de estos
pacientes. No es infrecuente el dolor tordcico y no debemos
desdefiar las consecuencias psicoldgicas que la alteracién de
la imagen corporal de estos chavales comporta, particular-
mente en el periodo adolescente(!2.
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Figura 3. Pectus excavatum intervenido por técnica de Nuss
mediante la colocacién de dos barras de Lorenz.

Figura 4. Pectus arcuatum en nifia de 5 afios.

El seguimiento clinico estrecho y las mediciones externas
del térax (incluidas medidas digitales en 3D) constituyen la
base del diagndstico, que se completa con una TC de térax
en los casos en que se prevea una correccién quirtirgica para
conocer los indices de hundimiento y de asimetria de la
pared tordcica. El estudio cardioldgico es mandatorio en los
casos severos y las pruebas de funcién pulmonar presentan
escasa utilidad en la préctica clinica diaria.

Desde finales del siglo pasado, las técnicas minimamente
invasivas de correccién (técnica de Nuss) han sustituido a la
cirugfa resectiva abierta convencional y arrojan excelentes
resultados funcionales y cosméticos. Se han empleado diver-
sos métodos de tracci6n esternal (magnéticos, por succién)
con discretos resultados a largo plazo® (Fig. 3).

Pectus carinatum

Se trata de una entidad infradiagnosticada en nuestro
medio, con una prevalencia y proporcién intersexo simi-
lar a la del pectus excavatum. En este caso se produce un
avance de la cara anterior del térax por la deformidad de
los cartilagos costales.

En ocasiones, la tabla esternal se encuentra normopo-
sicionada y se produce una deformidad exclusiva de los
cartilagos costales o las costillas; en estos casos preferimos
usar la denominacién “protrusion costal” y delimitar bien
la extension del defecto.

Destaquemos que, como en el caso del excavatum pero
mds marcado esta entidad, las mujeres pueden presen-
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tar una hipoplasia mamaria asociada que puede requerir
correccion.

El diagnéstico es eminentemente clinico y las fotografias
convencionales, con mediciones externas de la caja tordcica
y de las presiones de correccién del defecto, suelen ser todo
lo necesario para determinar el grado de deformidad y para
su seguimiento.

El tratamiento se plantea de forma escalonada, partien-
do del fomento de las actividades aerébicas, las maniobras
de compresion esternal, las ortesis de compresién estdtica,
los sistemas de compresion dindmica del térax, la cirugfa
minimamente invasiva y la cirugfa abierta(¥. De todos ellos,
destacaremos los sistemas de compresién dindmica que han
revolucionado el abordaje de estos pacientes con excelentes
resultados funcionales y cosméticos.

Pectus arcuatum

Se trata de la menos frecuente y conocida de las alte-
raciones esternales. Se caracteriza por la presencia de un
esternén corto, con forma de “S” itdlica con prominencia en
su mitad superior y hundimiento en la inferior, debido a la
fusién prematura de la unién manubrio-esternal. Si asocia
alteraciones cardiacas, estarfamos en presencia de un sin-
drome de Currarino-Silverman.

La correccién quirtrgica abierta con esternotomia es
la Ginica técnica terapéutica aplicable a estos pacientes, al
margen de las alteraciones cardiacas que puedan asociar(®
(Fig. 4).



Sindrome de Poland

Esta entidad rara con base genética afecta a una de cada
30.000 personas y se caracteriza por defectos en la muscu-
latura pectoral (mayoritariamente agenesia de pectoral
mayor), en las costillas y en los miembros superiores ipsi-
laterales (simbraquidactilia), con predominio derecho. La
asociacion de estas anomalfas es variable en gravedad y
extensién, por lo que su clasificacién resulta compleja®).

Esta variabilidad fenotipica hace que el diagndstico, en
ocasiones, se realice mds alld de la adolescencia, en particular
en lo que afecta al desarrollo mamario.

La cirugfa se orienta a corregir los defectos de pared que
permitan una correcta funcién pulmonar y a solventar la
alteracién de la norma corporal que este sindrome comporta.
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