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OBJETIVO DOCENTE

Las malformaciones congeénitas pulmonares son un
espectro de patologias poco frecuentes, siendo especificas
de la radiologia pediatrica y estando fuera del trabajo
corriente del radidlogo general.

Se trata de entidades con un diagnostico diferencial amplio
gue, en ocasiones, puede ser complejo debido al
solapamiento de ciertos hallazgos radiologicos.

El objetivo principal de esta comunicacion reside en tratar
de aportar herramientas para establecer un diagnostico
radiologico lo mas preciso posible.

Se expondran casos representativos de las entidades
abordadas.

Otro punto de interés seran los aspectos de importancia
en el informe radiologico.



GENERALIDADES

- Concepto: espectro de alteraciones del desarrollo
broncopulmonar que implican malformaciones a nivel del
parénquima, la via aérea y/o la vasculatura pulmonar.

- Clinica variable:

- Asintomatico =2 -2 -2 distrés respiratorio.
- Factor de mayor importancia: volumen total de
parenquima afecto.

- Comprenden un amplio grupo de entidades:

- Malformaciones congénitas de la via aérea.

- Secuestro pulmonar.

- Hiperinsuflacion lobar congénita.

- Atresia bronquial.

- Quiste broncogénico.

- Sindromes de hipoplasia/agenesia pulmonar.
- Sindrome de la cimitarra.
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Malformaciones congeénitas de la via
aérea (MCVA) [1] [2] [3]

- Previamente conocidas como malformacion adenomatoidea
quistica.

- Lesiones micro/macroquisticas asociadas a anormalidades
del arbol bronquial.
- 1/3 asocian anormalidades en arbol vascular (lesiones
hibridas; Fig. 5).

- Clasificacion de Stocker:

HaIIazgos radiologicos Correlacion patologica

Tipo |l Quistes intraparenquimatosos>2 cm.  Afectacion bronquios
Fig. 2 segmentarios y bronquiolos
principales.

Tipo Il Quistes intraparenquimatosos< 2 cm.  Afectacion bronquiolo-alveolar.
Fig. 1

Tipo lll Lesion de aspecto solido. Lesiones microquisticas en
estudio patoldgico.

Tipo IV Lesién quistica/multitabicada.
Dx/d con pleuroblastoma.
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Figura 1. Corte sagital
(1) vy axial (2) de TC.
Caso original: H.U.

Cruces.
Diagnostico AP

confirmado.

Hallazgos
compatibles con
MCVA tipo |l

segun la
clasificacion de

Stocker.

Multiples lesiones quisticas intraparenquimatosas ( =), todas ellas
inferiores a los 2 cm de diametro mayor en el segmento apicoposterior del
LID. El parenquima adyacente a la lesiones quisticas presenta una
disminucion de su atenuacion como signo radiologico de atrapamiento
aereo. Dicho atrapamiento aéreo sugiere la presencia de anormalidades en
el arbol bronquial asociadas (caracteristico de estas lesiones).



Figura 2. Rx de
torax AP
decubito supino,
portatil (1) y
cortes
coronales (2)(3)
de TC.

Caso original:
H.U. Cruces.
Diagnostico AP
confirmado.
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Figura 2. Corte axial (4) de TC. Caso original: H.U. Cruces.

Multiples lesiones quisticas intraparenquimatosas (=== ), muchas
de ellas superiores a los 2 cm de diametro mayor, ocupando |la

practica totalidad del parénquima pulmonar correspondiente al
hemitorax derecho.

Condiciona un marcado desplazamiento mediastinico.

Hallazgos compatibles con extensa MCVA, tipo | segun la
clasificacion de Stocker.




Secuestro pulmonar [1] [2] [4]

- Consiste en la presencia de una masa sélida/sélido-
quistica, intraparenquimatosa, con un aporte vascular
anomalo determinado.

- Ausencia de conexion con la via aérea.

- Tipos
- Intralobar (Fig 3.)

- Aporte arterial: aorta toracica descendente y /o
SUS ramas.
- Menos frecuente aorta abdominal.
- Drenaje venoso : normal, a vena pulmonar
correspondiente.
- Pleura comun con tejido pulmonar adyacente.

- Extralobar (Fig .4)

- Aporte arterial.
- Aorta toracica descendente y/o sus ramas.
- Menos frecuente aorta abdominal.
- Drenaje venoso : vena sistémica.
- Presenta una pleura propia que la separa del
resto del parénquima sano.



Figura 3.
Reconstruccion

volumétrica (1)
y corte axial de
TC (2). Caso
original: H.U.
Cruces.
Diagnostico AP
confirmado.

(1)Drenaje venoso andmalo con desembocadura en vena pulmonar
para lobulo inferior ( =% ), aporte arterial de la aorta toracica
descendente ( ==p ).

(2)Drenaje venoso anomalo a vena pulmonar izquierda ( == ), con
entrada en auricula izquierda.
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Figura 3. Corte
coronal (3) y
sagital de TC,
reconstruccion
MIP (4). Caso
original: H.U.
Cruces.

(3)Drenaje venoso anomalo de la lesion con desembocadura en vena
para el |6bulo inferior izquierdo (=), aportes arteriales de |la aorta
toracica descendente ( ==p).

(4)Aportes arteriales de la aorta toracica descendente ( == ).
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Fiqura 4. Corte sagital de TC, reconstruccion MIP (1). Caso original:
H.U. Cruces. Diagnostico AP confirmado.

Area de secuestro pulmonar ( O).
Aportes arteriales a traves de ramas frénicas y de ramas
provenientes del tronco celiaco (=»).
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Figura 4. Corte coronal de TC (2). Caso original: H.U. Cruces.

Aportes arteriales a través de ramas frénicas y de ramas

provenientes del tronco celiaco (=p ).
Vena ectasica, tortuosa (=) responsable del drenaje venoso del
area de secuestro, que presentaba comunicacion con la vena porta.
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Figura 4. Corte coronal de TC (3). Caso original: H.U. Cruces.

Area de secuestro pulmonar ()
Aportes arteriales a traves de ramas frénicas y de ramas
provenientes del tronco celiaco (==»).
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Figura 5. Corte axial (1) y coronal de TC (2). Reconstrucciones miniP.
Caso original: H.U. Cruces. Diagnostico AP confirmado.

Areas quisticas (==).
Area de secuestro pulmonar ( =)




Figqura 5. Corte axial de TC (3).
Reconstruccion MIP.

Corte sagital de TC (4).
Reconstruccion MIP. Caso
original: H.U. Cruces.

(3)Aporte arterial proveniente
de aorta toracica
descendente(=—p-).
(4)Drenaje venoso (=—p)

de la lesion a traves de venas
que drenan en la vena
pulmonar para lobulo inferior.




Hiperinsuflacion lobar congénita

(HLO) [1] [2] L6

- También conocido como enfisema lobar congénito.

- Hiperexpansion de un |ébulo pulmonar condicionada
por una disfuncion intrinseca en el efecto valvular
propio del arbol bronquial =2 no permite la salida de
aire durante la espiracion.

- Clinica:
- El Iobulo hiperinsuflado puede ocasionar disnea

por efecto de masa.
- Infecciones pulmonares de repeticion en paciente

pediatrico.

- Hallazgos radiologicos (Fig. 6):
- Aumento del volumen del hemitorax afecto

respecto al contralateral.
- Atrapamiento aéreo en el lobulo afectado con

atenuacion disminuida en relacion al parénquima
adyacente.

- Orden de afectacion:
LSI > LM > LSD > LID > LI



Figqura 6. Cortes coronales con reconstruccion MiniP (1)(2). Corte axial (3) .
Caso original: H.U. Cruces. Diagnostico AP confirmado.

Disminucion de la atenuacion del parénquima pulmonar del LS|

(==») con respecto al LIl y al parénquima del hemitdérax contralateral.




Atresia bronquial 1] [2] [5]

- Ausencia de formacion de un bronquio lobar, segmentario o
subsegmentario.

- Ocasiona atrapamiento aéreo en area pulmonar dependiente
del bronquio atrésico.

- Suele asociar impactaciones mucosas (mucoceles) proximales
a las areas de atrapamiento aéreo y al segmento bronquial
atresico.

- Clinica:
- Cuando afecta a bronquios proximales puede ocasionar
cuadros de insuficiencia respiratoria.
- Infecciones de repeticion.

- Hallazgos radiologicos (Fig 7.) :

- Parénquima distal al bronquio atrésico presenta una
disminucion de atenuacion respecto a areas sanas.

- Bronquios proximales al punto de atresia pueden estar
dilatados, con aspecto ectasico.

- Es de gran importancia para el diagnostico de
presuncion la presencia de mucoceles en el interior de
los bronquios atrésicos.

- Orden de afectacion:
LSI > LSD > LIl > LM > LID.
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Fig 7. Corte coronal (1) y axial (2). Caso original: H.U. Cruces. Diagnostico AP
confirmado.

Gran mucocele (== ) impactado en bronquio para Iobulo de la lingula, el
cual se encuentra dilatado en la porcion proximal al punto de la obstruccion.
Los segmentos parenquimatosos cuya ventilacidon depende del bronquio
atrésico muestran una atenuacion disminuida, respecto al parénquima
pulmonar adyacente, ocasionada por trastorno de la ventilacion-perfusion
de los segmentos afectados por la atresia ( == ).



Quiste broncogénico [1| [2.

- Resultado del anormal desarrollo del segmento ventral del
arbol traqueobronquial (entre el dia 26 y 40 del desarrollo
embrionario).

- Lesion de aspecto quistico, caracteristicamente unica.

- Pueden aumentar de tamano en seguimientos cronologicos.
- Localizados, tipicamente, proximos a la carina.

- Normalmente no tiene conexion con la via aérea.

- Pueden causar atrapamiento aéreo segmentario por
compresion extrinseca sobre arbol bronquial.

- Hallazgos radiologicos(Fig 8.):
- Lesion de densidad quistica, uniloculada que no capta
contraste.
- Puede asociar areas de paréngquima con atrapamiento
aereo por efecto compresivo sobre los bronquios
adyacentes.
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Fig 8. Cortes axiales (1) y (2). Caso original: H.U. Cruces. Diagnostico
AP confirmado.




Fig 8. Cortes sagital (3) y coronal (4). Caso original: H.U. Cruces.

Lesion hipodensa (== ) sin realce significativo tras CIV, situada

lateral a la aorta toracica descendente e inferior a la
desembocadura de las venas pulmonares inferiores izquierdas.
En (2), se puede apreciar una atenuacion segmentaria
disminuida ( ===») con respecto al parénquima pulmonar
adyacente en LIl en relacion con trastorno de la ventilacion-
perfusion condicionado por el efecto compresivo del quiste
broncogenico sobre el hilio pulmonar izquierdo.



Sindromes de hipoplasia/agenesia
pulmonar [1] [2]

- Resultado de anormalidades en flujo sanguineo del arco
aortico dorsal durante la cuarta semana de gestacion.

- Tres categorias principales:
- Agenesia: completa ausencia de parénguima
pulmonar, arbol bronquial y vasculatura pulmonar.
- Diagnostico pre-natal, patologia extremadamente
infrecuente en la actualidad en nuestro medio.
- Hipoplasia: disminucion en tamano y numero de los
espacios bronquiolo-alveolares y/o la vasculatura.
- Aplasia: presencia de bronquio principal rudimentario,
sin presencia de parénquima pulmonar y vasculatura.

- La hipoplasia pulmonar puede ser primaria o secundaria (>>
frecuente):
- Causa secundaria mas comun:
- Hernia diafragmatica.



Sindrome de la cimitarra 1] |2

Consiste en |la presencia de un drenaje venoso anomalo, de
parte/todo el pulmon derecho asociado a una hipoplasia
del parénquima pulmonar.

Presencia de anormalidades en el arbol bronquial (en
ocasiones el arbol bronquial derecho se presenta idéntico al

contralateral).

Anormalidades en el aporte arterial pulmonar o sistémico
(en ocasiones solapamiento con secuestro pulmonar

extralobar).

El drenaje venoso anomalo suele ser a la vena cava inferior.
- Alternativamente puede drenar a una vena
suprahepatica, a vena porta, seno coronario e
incluso auricula derecha.



Fig 8. Rx de torax,
AP, portatil (1) y
corte axial de TC
(2) . Caso original:
H.U. Cruces.
Diagnostico AP
confirmado.

(1) Hemitdérax derecho francamente disminuido de tamano con respecto a
contralateral.

(2) Asimetria evidente de ambos hemitorax y marcada disminucion del
calibre de la arteria pulmonar principal derecha con respecto a la
izquierda.



Fig 8. Cortes
coronal (3) y
axial (4). Caso
original: H.U.
Cruces.

(3) Drenaje venoso de la lesion en vena cava inferior inmediatamente
craneal a la desembocadura de las suprahepaticas ( =% ). Aporte
arterial de ramas provenientes de tronco celiaco (==p ).

(4) Drenaje venoso de la lesion en vena cava inferior inmediatamente
craneal a la desembocadura de las suprahepaticas ( ==p ).




Dx DIFERENCIAL

CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS DE LA LESION

\

/

Quistica

MCVA (Stocker)
Quiste
broncogénico

Hiperlucencia
parenquimatosa

HLO
Atresia bronquial

Solida

Secuestro pulmonar
Sindrome de la
cimitarra

Aplasia pulmonar



Dx DIFERENCIAL

APORTE VASCULAR

/ \

Aporte arterial

— N

Normal Anomalo
MCVAL Secuestro
Quiste pulmonar
broncogenico Sindrome de
HLO la cimitara

Atresia bronquial
Sindromes de
hipoplasia
pulmonar

1 Salvo lesiones hibridas

Drenaje venoso

N

Normal Andmalo
MCVAL
, Secuestro
Quiste
broncogénico puimonar
Sindrome de
HLO o
la cimitara

Atresia bronquial
Sindromes de
hipoplasia
pulmonar
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Dx DIFERENCIAL

Area patoldgica Area Aporte Localizacién
de mayor patologica de |vascular
densidad que menor anomalo
parénquima densidad que
pulmonar parénquima
adyacente/sano pulmonar
adyacente/
sano
Secuestro Si No Si Preferencia
pulmonar |6bulos
inferiores
MCVA No Si No Indistinto
(salvo
lesiones
hibridas)
HLO No Si No LS| > LM >
LSD
Atresia bronquial Si, mucocele Si, distal a No LSl > LSD >
proximal a bronquio LI
bronquio atresico
atresico
Quiste Si No No Proximos a
broncogénico carina
Sindromes de Si No Variable Preferencia
hipoplasia/ |6bulos
agenesia pulmonar inferiores

Sd de |la Cimitarra



CONCLUSIONES

El papel del diagnostico radiologico es clave puesto que permite
caracterizar, en muchas ocasiones de forma completa, las MCP.

Cuando no sea posible encajar completamente la lesion dentro
de una de las categorias diagnosticas mencionadas sera de
maxima importancia describir los hallazgos radiologicos
patologicos en el parénquima pulmonar y/o su vascularizacion.

Es de gran importancia la caracterizacion de los aportes
vasculares en el informe radiologico de cara a la planificacion

quirurgica.

/

8

El tratamiento quirurgico dependera del tipo de lesidon y de |a
extension de la misma por lo que es critica la descripcion, en el
informe, mas exacta posible de los segmentos pulmonares

afectos de cara a cirugias mas conservadoras. |7 8

La mayoria de las lesiones con repercusion clinica tendran un

tratamiento quirurgico.

/

8

Estudios recientes han demostrado que el tratamiento quirurgico
en algunas lesiones asintomaticas (MCVA) es superior al
tratamiento conservador, considerando la aceptable
morbimortalidad de los procedimientos en centros de referencia
v las posibles complicaciones durante la vida del paciente

derivadas de |la presencia de una MCP.

/
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