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Las malformaciones congénitas broncopulmonares (MCBP), debido a su origen
embriologico, son tambiéen llamadas malformaciones broncopulmonares congénitas del
intestino primitivo anterior. Estas comprenden un amplio espectro de anomalias

relacionadas con la alteracion en la morfogenesis del parénguima pulmonar, de la via aérea
v de su vascularizacion.

El tipo de malformacion dependera del momento de |la gestacion y del nivel del arbol
traqueo-bronquial en el que actue la noxa. Si bien su patogénesis no se conoce con
exactitud, se sugieren cuatro factores etiologicos que pueden actuar de forma
independiente o combinados: 1) defecto en la gemacion, diferenciacion y separacion, de |a

porcion ventral del intestino primitivo anterior, 2) obstruccion de la via aérea, 3) alteracion
en la vascularizacion vy 4) factores genéticos.

La teoria mas aceptada es la de Langston, que sugiere que estas anomalias son el resultado

de una obstruccion en la via aérea durante su desarrollo, con cambios displasicos
pulmonares secundarios.

Fases de la embriogénesis broncopulmonar:

F. Embrionaria (42-72 sem) (j
a
‘ 4{— £

\ ,

* |nicia con la formacion del diverticulo respiratorio, una
evaginacion de |la pared anterior del intestino

primitivo.

e Entrela 52-72 semana se forma el tabique que separa
la traquea del esofago vy el extremo distal se bifurca

s0fago

respiratorio | | b

originando los bronquios principales.

I. Pseudoglandular (72-162 sem)

* El bronquio principal derecho se divide en 3 bronquios secundarios vy el
izquierdo en 2, posteriormente se forman los bronquios terciarios.

2

e Conjuntamente se desarrollan las celulas de la pared bronquial (originando el

musculo liso, cartilago y glandulas submucosas) y las estructuras vasculares
pulmonares se ramifican.

. Canalicular (162-249 sem)

3 e [Formacion de los acinos alveolares y de los neumocitos. Lol 88 /;
7 |/ 1

e (Casi al final de este periodo, se forma la red capilar que establece |la barrera
alveolo capilar.

. Sacular (242-362 sem)

4 e Continua el desarrollo alveolo-saco terminal, con inicio de la segmentacion
alveolar.

F. Alveolar (>362 sem)

5 e Maduracion pulmonar que dura hasta aproximadamente los 2 anos de vida.

e Aumento de |la produccion de surfactante.
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Actualmente, estas malformaciones se diagnostican de forma prenatal mediante
ecografia. Si no se detectan durante la gestacion, pueden manifestarse en el periodo
neonatal por distres respiratorio o en la infancia por sobreinfecciones respiratorias

de repeticion. Los casos asintomaticos pueden diagnosticarse de forma incidental a
cualquier edad.

La definicion vy clasificacion de las MCBP es compleja, dado que existen diversos

puntos de abordaje y muchas de estas lesiones se superponen o coexisten (lesiones
hibridas).

Segun sus manifestaciones radiologicas y patologicas, las MCBP pueden dividirse en

tres categorias: 1) anomalias broncopulmonares aisladas, 2) anomalias pulmonares y
vasculares combinadas vy 3) anomalias vasculares aisladas.

El manejo postnhatal de estas lesiones depende del tipo de malformacion y del
desarrollo de los sintomas. Actualmente no hay consenso sobre el abordaje
quirurgico, sobre todo en pacientes asintomaticos.

Nosotros estudiaremos las MCBP mas frecuentes:

Malformacion
congénita de la via Secuestro pulmonar Quiste broncogenico
aerea pulmonar (SP) (QB)
(MCVAP)
Hiperinsuflacion Atresia bronquial

lobar congénita (HLC) (AB)
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Anteriormente llamada malformacion adenomatoidea quistica, es la MCBP mas
frecuente (25%).

Se origina durante la 72-102 semana de gestacion (fase pseudoglandular) y consiste en
una alteracion en la ramificacion de la via aérea durante el desarrollo embrionario, que
condiciona una lesion en el tejido pulmonar, constituida por lesiones quisticas y no
quisticas. La lesion puede tener comunicacion con el arbol bronquial y aumentar

rapidamente de tamano al nacer. Suelen coexistir con otras MCBP, como el secuestro
oulmonar.

El manejo quirdrgico esta consensuado para los pacientes sintomaticos. En cambio, el
tratamiento postnatal de los pacientes asintomaticos sigue siendo un reto, ya que la

historia natural postnatal de la MCVAP aun no esta clara. . O
u SR
' ”

La antigua clasificacion de Stoker (1977) las dividia en 3
tipos, pero en la actualidad esta en desuso, ya que no
todas las lesiones presentan quistes ni componente
adenomatoideo. La actual clasificacion de Stoker (2002)
incluye cinco tipos:

| 4 - o
./,’% //, <\Q
”
’ : 4

Tipo Tejido Tamaino También llamado Caracteristicas mas importantes

Afectacion difusa de ambos pulmones.

raqueal o Displasia o

0 1-3% | <0.5cm , , , Severa afectacion del intercambio gaseoso.
oronquial disgenesia acinar | | _
Es incompatible con la vida.
Es el tipo mas frecuente.
Bronquial o Lesion quisticas Riesgo de carcinoma bronquioalveolar.
1 60-70% . 2-10 cm . . R N .
bronquiolar de gran tamaho Manifestacion clinica acorde al tamano de los quistes.

Suele ser unilobar (95%).

Macroquistico

- - Asociado a otras anomalias congenitas (50-60%).
Lesion quistica de

2 15-20% Bronquiolar 0.5-2 cm ~ N Suelen tener mal pronostico en relacion a las anomalias
pequeno tamano |
asociadas.

. . . Afectacion lobar extensa o multilobar.
Bonquiolar o Lesion tipo solida
3  5-10% <0.5cm

, Usualmente ocasiona distrés respiratorio severo o muerte en el
alveolar 0 adenomatoidea

periodo neonatal.

Microquistico

Clinicamente asintomatico o presentacion como neumotorax a
N o tension o infecciones neonatales o durante la infancia.
Lesion quistica

4 5-10% Acinar distal Aprox. 10 cm nlined” Fuertemente asociada a malignidad: Blastoma pleuropulmonar,

incluso considerado su precursor o blastoma pleuropulmonar de
bajo grado.
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congenita de la via aérea pulmonar:

PRENATAL NEONATAL

Las MICVAP tipo 1, 2y 4 se pesentan
Ecografia  .omo lesiones hiperecogénicas con

quistes de diferentes tamanos. Imagenes quisticas de diferentes tamafios y =
La_ MCVAP tipo 3 se presenta como paredes finas. ‘ OIS \

lesion hiperecogénica homogénea,

Radiografia

sin quistes.
RV Las MICVAP tipo 1,2y 4 se TC
N caracterizan por masas hiperintensas  Lesién heterogénea con multiples quistes de
@ en la secuencias T2 con quistes de diferentes tamanos. La TC permite valorar la
b2 tamano y numero variable. extension anatomica y la identificacion de otras %l
La MCVAP tipo 3 es alteraciones no visualizadas en la radiografia.
homogéneamente hiperintensa.
MCVAP TIPO 1-2
MCVAP TIPO 3

On ‘
’
Ny

o

MCVAP tipo 1: Gestante de 21 semanas, con un embarazo gemelar. RMpT2 (a,b): En uno de los fetos se
observa una lesion de morfologia trianqular en lobulo inferior izquierdo, hiperintensa, con algunas imagenes
quisticas en su interior (flechas). Radiografia de tdrax (c): Area radioltcida basal izquierda (puntas de flecha),
que corresponde a las lesiones quisticas. El diagnostico anatomo-patologico fue de MCVAP tipo 1. TC (d,e):

Lesion en |Obulo inferior izquierdo, con multiples quistes de hasta 4-5 cm (flechas).
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MCVAP tipo 2: Ecografia (a,b,c):
Lobulo superior derecho
hiperecogénico, aumentado de
tamano y con multiples lesiones
quisticas de hasta 2 cm. RMpT2
(d,e,f): Lobulo superior derecho
hiperintenso, con multiples
lesiones guisticas gue se
visualizan con mayor intensidad
de senal (flechas). El diagnostico

anatomo-patologico correspondio
a una MICVAP tipo 2.

MCVAP tipo 3. Ecografia (a,b,c) Parénquima pulmonar izquierdo aumentado de tamaho, hiperecogénico (punta de flecha), que
desplaza el corazon hacia la derecha. RMpT2 (d,e,f): Lesion homogenea hiperintensa que ocupa practicamente todo el
hemitorax izquierdo, de intensidad de sefial aumentada respecto al pulmon contralateral. El estudio anatomo-patologico (g),
evidencio importante aumento de volumen del |6bulo superior izquierdo con hallazgos microscopicos compatibles con MCVAP

tipO 3. (Agradecimiento al servicio de anatomia patologica del "Hospital Consorci Corporacio Sanitaria Parc Tauli de Sabadell" - Barcelona, Espana)
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Es la segunda MCBP mas frecuente v se produce durante la 52-172 semana de gestacion
(fase pseudoglandular). Consiste en una masa de tejido pulmonar displasico, que no
comunica con el arbol bronquial y que tiene aporte arterial sistémico aberrante
(generalmente de |la aorta toracica distal o la aorta abdominal proximal). La mayoria se
localizan en los l6bulos inferiores. Suelen coexistir con otras MCBP como la MCVAP.

Los pacientes sintomaticos requieren reseccion quirurgica. Algunos autores recomiendan
el manejo no quirurgico en pacientes asintomaticos, ya que el secuestro pulmonar no
asociado a MCVAP puede disminuir de tamano o desaparecer.

Existen dos tipos de secuestro:

Secuestro Intralobar (75%) Secuestro Extralobar (25%)

*Comparte pleura con el resto oEsta rodeado por una pleura
del parenquima pulmonar. oropia.
eDrenaje venoso a venas

eDrenaje venoso a venas

oulmonares. L
sistemicas.

eSuele diagnhosticarse en |a

. . ePuede estar asociado a otras
infancia o en la edad adulta

vor infecciones de anomalias congenitas
repeticion. (cardiacas, hernias
eGeneralmente no se asocia a diafragmaticas, hipoplasia
otras malformaciones. pulmonar, quistes de
duplicacion).

Intralobar

Aporte arterial
aberrante:
origen sistémico

Extralobar TN\
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Caracteristicas radiologicas en el diagnostico prenatal v postnatal del secuestro pulmonar:

PRENATAL NEONATAL
/ Masa hiperecogénica, generalmente : .
Ecografia , P _ 5 g Generalmente se presenta como una Radiografia
homogénea (si no se asocia a otras MCBP). _ _
, opacidad triangular en el segmento pulmonar =
Mediante el modo Doppler, se puede , , , o -~
, , S ) afecto. Pueden visualizarse lesiones quisticas o1 bk
- visualizar la arteria sistémica andmala que

o o sl se asocian a una MCVARP.
irriga la lesion.

RM TC con contraste ev: Es |la técnica que permitira TC
/"3‘ Masa hiperintensay homogénea (si no se caracterizar mejor la lesion. El estudio angio-TC
NI asocia a otras MCBP) y en ocasiones puede permite determinar el origen del aporte arterial %‘

identificarse el vaso arterial anomalo. sistémico y el drenaje venoso, importante para su
clasificacion y posterior manejo.

Secuestro pulmonar extralobar. Ecografia (a,b,c): Gestante de 35 anos. En |la ecografia de las 20 semanas de
gestacion se observa area hiperecogenica de morfologia triangular (flechas amarillas) en |6bulo inferior
izquierdo, de aprox. 20 x 16 mm. En el estudio Doppler, se identifica un vaso aberrante en su interior,
dependiente de la aorta toracica descendente (flecha azul).
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Secuestro pulmonar extralobar. TC (a,b,c,d): Continuando con el caso anterior, se realiza una angio-TC a los 8
meses de vida, donde se visualiza area de consolidacion en base pulmonar izquierda. Asimismo, se identifica
una arteria aberrante que se origina en la aorta toracica descendente (flecha amarilla) y un retorno venoso a
circulacion sistémica (vena hemiacigos, flecha azul). Radiografia de torax (e,f); Opacidad de morfologia
triangular en base pulmonar izquierda (flechas negras).

Secuestro  pulmonar  intralobar:
Ecografia (a): Lobulo  superior
izquierdo  hiperecogénico (flecha
amarilla), al estudio Doppler se
identifica vaso aberrante con origen
en la aorta toracica descendente
(flecha verde). RMpT2 (b,c,d): Lobulo
superior izquierdo  hiperintenso.
Ademas, se identifican imagenes
ountiformes hiperintensas,
sugestivas de quistes (flechas
blancas). El diagnostico
anatomopatologico fue de lesion
hibrida: Secuestro pulmonar
intralobar asociado a una MCVAP
tipo 2.




. J’.‘y. - ¢ - Mt ; .!, 1 N ' ' : . -
' 4 B Py . .’ . 3 ’ . - 1 - .
Y A N =4 |1 AN UL ’ P 5 e, _ F
- - : t fad Y y 4 ! 3 N ‘ o .' By ” ! ' " - | - ". - .L'. '-"..\ - \l. ...\‘.‘ h
‘ on I eso e - s = 3 " Y I ) ./‘. . . B . = l"'-., e -"-., e N |
. ! 3 B e .'.‘. W~ - o s -’ . - : 4 4 ~ a i “ - _ o, - 5 ‘ - T ..[ s ‘!.. - -"‘ -.. Sy |
- “- ™ - " - ¢ -‘ X . . 4 _ . . . - B - .--._ -r B A S 5 l‘ - "'- ‘_.' - \’ 1 ..-_- “r' - - ‘-—- - ‘ - |
™~ , g W ! i S S : WO N, "2 Yo 3 A ) 2 - e T e - A L N A e e R M ‘
2 e 5 T TR | st B , - = ' ey e " R § ) e - e e -
E - ¥ a [ - 5 ! s AY. r_l. . ) - : . - ot o ] e N : } - : - ' ) " = ) k
! ' & . 4 A y 8 - ‘. ." b.‘ -. - . - - & '] - o - ‘ - . 2 . - - -
‘ AR &, i | soSSRT R s X —==  25/28 MAYQO 2022
, B - - — - 1 .- o‘ —._ .‘. i - -- a

 m | el o, A RE ] - s ey e AV g A= Palacip de Ferlas y Congresos
'.@ . ” D" . ) .Z =1 ': ! 719 . ) | F ‘ ' ) i B’ 5
}. > 7" - . v f
s;ia‘azarr‘ = P T N R e ' B B 24 MAYO

e garac!i i ) - , g
1 =y — y | Pl L | Y 8 R | yy == JJCURSO PREC
bonkadend Bapmbeds e Mndt : : 4 - E — o = !
] LR &£ 1 O 5 , ! ‘ - o 4

ONGRESOD

:

Esta maltformacion se caracteriza por la formacion de una
vema anomala en la pared ventral del intestino primitivo
anterior, entre la 4972 semana de gestacion (fase
embrionaria). Constituye parte del espectro de quistes
de  duplicacion del tubo digestivo  primitivo
anterior. Caracteristicamente suelen localizarse en el
mediastino medio y posterior, proximos a la carina y, con

menor frecuencia, en el parenquima pulmonar, pleura o
diafragma.

Pueden ser asintomaticos 0 generar
sintomas relacionados con la compresion extrinseca de |a
via aérea (sibilantes, estridor, etc.) o sobreinfeccion.

El tratamiento quirurgico esta indicado en las lesiones
sintomaticas.

Caracteristicas radio
broncogenico:

ogicas en el diagnostico prenatal y postnatal del quiste

PRENATAL NEONATAL

Ecografia | esion nodular anecoica, con refuerzo | o Radiografia
Ensanchamiento mediastinico o, con menor

acustico posterior, de localizacion , , , , =
. frecuencia, nddulo pulmonar. Si presenta nivel -]~
frecuentemente mediastinica IS

- o hidroaéreo se debe sospechar sobreinfeccion.
pericarinal.

oM T2: N6dulo o masa hiperintensa, de Nédulo/masa mediastinica o pulmonar, de bajo T
hordes bien definidos coeficiente de atenuacion, de bordes bien
=D\ - defini y
, . . efinidos, que no presentan captacion tras la

Q} T1: Nodulo o masa de intensidad de o q, , P P
174 cofal variable dependiendo de su administracion de contraste. Puede presentar %‘

conid ’t . p, ¥ contenido de mayor atenuacion dependiendo de su

contenido (proteinaceo-mucoide o oy . . .
(ph tico) composicion (material proteinaceo, mucoide o en
ematico).

lechada de cal).



& ZEIELE seram

:.{ —— ‘~ 25/28 MAYO 2022

| <
Palacig e Ferlas y Congresos L

A 24 MAYO
~_~CURSO PRECONGRESO

_RSNA B

Quiste broncogénico. Ecografia (a,b): A las 20 semanas de gestacion, se visualiza
masa intratoracica hiperecogénica (flechas amarillas) en hemitorax izquierdo, que
desplaza el mediastino hacia la derecha, con aparente integridad del diafragma.
Asimismo, se visualiza una pequena imagen hipoecogénica paracardiaca (punta

— de flecha). RMpT2 (c,d): Aumento de volumen e hiperintensidad del
ix\ P superior izquierdo, que condiciona un importante desplazamiento del mediastino
Saua.
' " Adyacente al hilio pulmonar izquierdo se visualiza una imagen nodular de mayor

o N AR intensidad de seflal, que se interpretdé como mucocele/broncocele (punta de
flecha blanca).

Estos hallazgos sugerian |la posibilidad diagnostica de atresia bronquial. El diagnostico anatomo-patologico
(e) fue: Quiste del intestino primitivo anterior (quiste broncogénico) con atresia del [obulo superior
izquierdo secundaria y cambios parenquimatosos, sugestivos de MCVAP tipo 3. La imagen que habiamos
interpretado inicialmente como mucocele/broncocele realmente correspondia a un quiste broncogénico.

Quiste broncogénico. Radiografia de torax (a,d):
Lesion nodular radiopaca (flechas amarillas) de
localizacion mediastinica posterior, que condiciona
desplazamiento anterior de la traquea (lineas
punteadas blancas). RM postnatal: Masa
mediastinica posterior, hiperintensa en secuencias
T2 (b) e hipointensa en T1 (e), compatible con
quiste broncogénico. TC (c): Imagen hipodensa, de
margenes bien definidos, que no realza tras la
administracion de material de contraste ev.
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Malformacion anteriormente [lamada enfisema lobar congénito. Consiste en una
hiperdistension lobar total o segmentaria, secundaria a una estenosis bronquial, que
condiciona un efecto valvular (el aire entra en el |6bulo afecto, pero no puede salir
correctamente).

Intrinseco

Se distinguen dos tipos segun su etiopatogenia:
1) intrinseco, por ausencia o displasia del
cartilago bronquial o 2) extrinseco, por
compresion de la via aérea secundaria a masas
mediastinicas (por ejemplo, quiste
broncogénico) o a anomalias vasculares.

La localizacion mas frecuente es el [obulo
superior izquierdo (45%) vy el lobulo medio
(35%). Ocasionalmente puede ser multilobar. Extrinseco

Cabe resaltar que, en esta entidad, la hiperinsuflacion se acompaha de paredes
alveolares integras, por lo que el téermino enfisema (caracterizado por destruccion de |a
pared alveolar), no es del todo correcto. La HLC puede manifestarse con una leve
dificultad respiratoria, o ser una de las causas de distrés respiratorio neonatal severo, |o
gue implicaria el abordaje quirurgico precoz.

Caracteristicas radiologicas en el diagnostico prenatal y postnatal de la HLC:

PRENATAL NEONATAL

Area de hiperinsuflacion con desplazamiento mediastinico

Ecografia asociado. Pueden visualizarse signos indirectos de Radiografia
hiperinsuflacion pulmonar: aplanamiento diafragmatico, =
Masa pulmonar hiperecogénicay desplazamiento mediastinico y horizontalizacion costal con OJS
) homogénea. aumento del espacio intercostal ipsilateral. La radiografia
realizada en el periodo neonatal inmediato puede mostrar
una opacidad del |6bulo afecto en relacion con el liquido
amniotico retenido.
RM TC
o\ L , Hiperinsuflacion del Iobulo afecto, con disminucion de la
@ Masa hiperintensay homogénea en o , o
N ac secuencias T2, vascularizacién pulmonar, desplazamiento mediastinico @%‘
contralateral y atelectasia del parénquima adyacente.
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Hiperinsuflacion lobar congénita. Ecografia (a): Masa pulmonar hiperecogénica v

homogénea (flecha), localizada en el |6bulo superior izquierdo. TC (b,c): Signos de
hiperinsuflacion (flecha), con disminucion de la vascularizacion y desplazamiento
mediastinico contralateral. Radiografia de tdrax (d): Area de hiperinsuflacidn
(radiolUcida) en |obulo superior izquierdo (flecha ) con desplazamiento mediastinico
contralateral (lineas punteadas naranjas). Otro signo de inperinsuflacion pulmonar es la
horizontalizacion v el aumento del espacio intercostal.
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Esta malformacion consiste en la obliteracion focal de un
bronquio lobar, segmentario o subsegmentario, entre |a
62-162 semana de gestacion. Los bronquios distales a la
obstruccion se encuentran dilatados y llenos de moco
(mucocele/broncocele) v el parénquima pulmonar
circundante levemente hiperinsuflado. El aire entra en el
obulo o segmento afecto por los canales colaterales
(canales de Lambert y poros de Kohn) produciendo un
atrapamiento aéreo. A diferencia de la HLC, el grado de
insuflacion suele ser menor por lo que el diagnostico
suele ser mas tardio, incluso en la edad adulta.

Obulo

Aunqgue la localizacion mas caracteristica es el [obulo superior izquierdo, cualquier

puede verse afectado.

Los pacientes asintomaticos no necesitan tratamiento. El abordaje quirurgico suele
indicarse en pacientes con infecciones pulmonares de repeticion.

Caracteristicas radiologicas en el diagnostico prenatal y postnatal de la atresia bronquial:

PRENATAL NEONATAL
Ecografia , Radiografia
Masa pulmonar hiperecogénica, generalmente Area de atrapamiento aéreo con una
homogénea, similar a otras MCBP. En ocasiones  opacidad nodular o tubular central que -618
- puede identificarse el mucocele/broncocele. correponde al mucocele/broncocele. = =
RM Masa pulmonar focal, homogénea, TC
o\ hiperintensa en T2. En ocasiones puede El mucocele/broncocele se presenta como

(’ visualizarse el mucocele/broncocele comouna unaimagen nodular o tubular ramificada
I Y 4 (] (] ° ° ° ° 74 %
b_- estructura nodular o tubular proxima al hilio  perihiliar, que no capta contraste. Area de

gue muestra una mayor intensidad de senal, hiperinsuflacion con disminucion de |a
qgue la propia masa pulmonar, en las secuencias vascularizacion.
potenciadas en T2.
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Atresia bronquial. Casol. Ecografia (a,b): se
visualiza lesion hiperecogénica de
morfologia triangular en I|dbulo inferior

derecho (puntas de flecha), indistinguible de
otras MCBP.

Atresia bronquial. Caso 2. Feto de 21 semanas. RMpT2 (a,b,c): Areas hiperintensas, localizadas en el

|6bulo superior derecho (estrella azul) y |obulo inferior derecho (punto verde). No se identifican
claras imagenes sugestivas de mucocele/broncocele.

Atresia Bronquial. Continuando con el caso 2. Radiografia de torax a las pocas horas de nacer (a)
Opacidad localizada en ldbulo superior derecho (estrella azul), que consiste en liquido retenido. TC
realizada unos dias después (b,c,d): Areas de hiperinsuflacidn con disminucidn de la vascularizacién
(estrella azul y punto verde). En su interior se identifica una estructura nodular en region perihiliar
(flecha amarilla), que corresponde al broncocele/mucocele, caracteristico de la atresia bronquial.
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Conclusion

Las malformaciones congénitas broncopulmonares constituyen un amplio espectro
alteraciones en el desarrollo del parénguima pulmonar, la via respiratoria vy su
vascularizacion.

La teoria mas aceptada sobre su etiopatogenia postula la probable obstruccion de las
vias respiratorias durante su desarrollo.

Es importante reconocer las caracteristicas en imagen para el asesoramiento prenatal
v el manejo peri y postnatal.



