Patologia congeénita

proncopulmonar
focal:
La vision del radiologo

Candela Anadon Gallardo!, Irene Moreno
Ochoaq', Adriana Alvarez Zozaya', Marlon Enrigue
Vasguez Burbano!, Luis Riera Soler ?

'Hospital San Pedro, Logrono;
Hospital Universitari Vall d’"Hebron, Barcelono



Objetivo docente:

* Describir las malformaciones congénitas broncopulmonares focales segun
su nomenclatura actual.

 Revisar sus caracteristicas radiologicas en las pruebas de imagen
disponibles para su diagnostico.



Revision del tema:

las MALFORMACIONES CONGENITAS BRONCOPULMONARES.

aunque poco frecuentes, constituyen un grupo de anomalias del desarrollo
importantes en la infancia cuyo pronostico depende de su tamano y el
grado de disfuncion que ocasionan.

Se detectan normalmente en el periodo neonatal o infancia temprana.

La clinica es muy variada desde dificultad respiratoria, infecciones de
repeticion hasta casos asintomaticos que no se detectan hasta la infancia

mas tardia o edad adulta.

El diagndstico en |la edad adulta es muy raro, pudiendo ser un hallazgo
casual en una prueba de imagen.

El retraso en su diagnostico puede derivar en complicaciones graves.



eScrenning - diagnostico inicial

ECO prenatal eControl de la evolucién prenatal
eModo Doppler

/
., . N
eExploracion complementaria en casos graves o dudosos
eCaracterizacion prenatal de la lesion
e\/olumetria pulmonar y
DL N
) *Prueba inicial
RADIOGRAFIA eLocalizacidn de la lesidn, el tamafio y el efecto de masa
eDe eleccion para el seguimiento y
\
*Técnica de eleccion
*AngioTC
*Reconstrucciones MPRy 3D Y,
\
eCaracterizacion
e\/olumetria pulmonar
/

PERIODO POSTNATAL:

Imprescindible realizar un adecuado diagnostico diferencial de lo
observado en la ecografia prenatal

> RX DE TORAX AL NACIMIENTO




CLASIFICACION

* Su definicidon y clasificacion resultan complejas:

* Lesiones morfologicamente similares reciben diferentes nomenclaturas
* Los patrones radiologicos e histologicos se solapan unos con otros
* Asociaciones entre ellas en un mismo paciente

* Tendencia actual hacia una vision en conjunto bajo una unica
denominacion:

> MALFORMACION CONGENITA BRONCOPULMONAR



INFORME RADIOLOGICO, check-list:

v Malformacion sdlida/quistica o mixta. Macro o microquistica

v Unica o multiple

v" Localizacion lobar

v Presencia o no de vascularizacion arterial sistémica

v" Descripcion de la via aérea y del parénquima pulmonar adyacente

v" Comunicacién con el tracto gastrointestinal (broncopulomary foregut
malfomation)

v" Malformaciones asociadas: vasculares, caja toracica, diafragma,
abdomen...




MALFORMACIONES BRONCOPULMONARES
CONGENITAS FOCALES, “del intestino anterior”

Clasicamente se incluyen:
e MALFORMACION CONGENITA DE LA VIiA AEREA PULMONAR

e HIPERINSUFLACION LOBAR CONGENITA:

e ENFISEMA LOBAR CONGENITO
e ATRESIA BRONQUIAL

e QUISTE TORACICO AISLADO

* SECUESTRO PULMONAR



MALFORMACION CONGENITA DE LA VIA
AEREA PULMONAR (MCVAP)

Malformacion broncopulmonar mas frecuente

Previamente denominada Malformacion adenomatoidea quistica
congénita (MAQ)

Proliferacion adenomatoidea de bronquiolos con supresion casi
completa del desarrollo alveolar y formacion de quistes (72 y 102
semanas de la vida embrionaria)

Existe comunicacion intraquistica y con el arbol traqueobronquial.

Recibe vascularizacion de la circulacion pulmonar.

Suele desarrollarse de forma unilateral y en cualquier |dbulo
pulmonar =2 rara en lébulo medio



En 2002 nueva clasificacion, cambiando el nombre de MAQ por el de MCVAP.

Se distinguen 5 tipos segun el nivel en que se produce la lesion
v similitud histologica con los segmentos de la via aérea.

MAQ
(Stocker 1977)

MCVAP 1
(Stocker 2002)
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS:

~

eMasa ecogénica intratoracia que puede contener o no
zonhas quisticas anecoicas

ECO prenatal

/

eEstudio complementario
e Malfomarciones asociadas / hipoplasia pulmonar
e\/olumetria pulmonar

RM fetal
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ePredecir pronostico

w /
| N

e Multiples quistes aéreos

ePeriodo neonatal: los quistes pueden estar total o
parcialmente llenos de liquido (niveles hidroaéreos)

*En casos severos efecto de masa

RADIOGRAFIA

s ANGIOTC

eMasa multiquistica, tamano variable de los quistes con
paredes finas

*Tipo lll, masa solida y homogénea

/

Diagnostico diferencial:
secuestro pulmonar, quiste broncogénico y hernia diafragmatica.

b )

La lesion
puede
involucionar,
permanecer
estable o
aumentar de
tamanoy
asocilar
polihidramnios
o hidrops fetal

Si sospecha de
CPAM y RX de torax
normal :
Angio-TC




Diagnostico prenatal de malformacion broncopulmonar.

A. Radiografia de tdérax a las 4 semanas con imagenes radiolucidas
redondeadas en base pulmonar derecha. B. En TC (corte coronal) se
corresponen con lesion multiquistica (quistes inferiores a 20 mm) con discreto
componente solido asociado.

Tras Lobectomia inferior derecha toracoscopica, AP: MCVAP TIPO Il.



POSIBILIDADES DIAGNOSTICAS:
- Blastoma pleuropulmonar??

- Tumor intersticial fetal primitivo/tumor miofibroblastico?

- Malformacion pulmonar infectada o de aspecto muy atipico

DIAGNOSTICO POR AP: MCVAP tipo |

A vy B. TC tras la administracion de
contraste endovenoso en paciente
con una lesion detectada en estudio
prenatal. Lesion en |obulo inferior
derecho, en contacto con diafragman
v pleura. Presenta un area central
hipodenda (A) vy alrededor enfisema
perilesional (B). C. En RM Lesion
hiperintensa en secuencias
potenciadas en T2.



ENFISEMA LOBAR CONGENITO

* Hiperinsuflacion progresiva de un lobulo pulmonar como resultado de un
mecanismo valvular a nivel bronquial

* Se manifiesta como distress respiratorio en el periodo neonatal o en los
primeros 6 meses de vida

* Puede existir afectacion parcial de un [obulo o afectarse varios l6bulos
pulmonares (5%) =2 LSI (40-45%), LM (30%) y LSD (20%)

HALLAZGOS RADIOLOGICOS:

I

ePostparto: el Iobulo afectado tiende a aparecer opaco y homogéneo (liquido \
pulmonar fetal) o puede mostrar un patron reticular difuso (canales linfaticos
distendidos llenos de liquido pulmonar fetal)

ePosteriormente: zona de hiperlucencia pulmonar con oligoemia
eSignos de efecto de masa

eRX en decubito lateral con el paciente acostado sobre el lado afectado no mostrara
cambios en el volumen pulmonar /

eHiperlucencia con mayor o menor efecto de masa sobre las estructuras adyacentes
e Atenuacion de las estructuras vasculares en el |0bulo afectado
ePosible atelectasia del parénquima adyacente

/




Enfisema lobar congénito
A. Radiografia a los 14 meses:
Hiperinsuflacion en LSD y colapso LID con

desplazamiento de cisura menory
mediastino.

B. Rx alos 4 anos: Disminucion de

volumen del LSD y mejor ventilacion del
LID

C. Rx alos 8 anos: Mejoria respecto a Rx
previas. Persisten engrosamientos

peribronquiales derechos e hiperclaridad
de LSD aunque sin efecto de masa.



Enfisema lobar congénito. TC en plano axial (A) y coronal (B). Hiperclaridad de
todo el l6bulo superior izquierdo. Condiciona desplazamiento de estructuras

mediastinicas hacia el lado contralateral y colapso parcial del |obulo inferior
izquierdo. También se observan consolidaciones pulmonares del segmento
posterior de LSD y de LID, posiblemente por mala ventilacion debido a la

compresion mediastinica.
Se realizo lobectomia del LSI.
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ATRESIA BRONQUIAL

* Obliteracion focal de la luz de un bronquio segmentario o subsegmentario
con desarrollo normal de la via aérea distal.

e Acumulo de secreciones mucosas distales al area atrésica 2 BRONCOCELE

* Los alveolos distales se ventilan a través de pequenas comunicaciones
andmalas con el pulmén normal adyacente > ATRAPAMIENTO AEREO

* Lalesion puede ser solitaria o multiple.

* Localizacidn: segmentos apicales y posteriores del LSI seguido por el LSD vy
el LM.

HALLAZGOS RADIOLOGICOS:

I N
ePeriodo neonatal: masa de densidad agua

ePosteriormente: area hiperlucente

1 /

"eLos mufiones bronquiales atrésicos a menudo se tapan con moco : apariencia en
dedo en un guante

Tc eBRONCOCELE: Opacidad redondeada que puede contener un nivel hidroaéreo =
rodeada de un area de atrapamiento aéreo y
~

eBroncocele - estructura tubular con una senal elevada en secuencias T1y T2

/
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Diagnostico de malformacion
congénita broncopulmonar en eco
de 3er trimestre

A. Rx alos 11 dias, sin alteraciones.

TC (B, C, D) Hiperinsuflacion en
LSD con una imagen densa central
redonda con nivel aéreo que se
corresponde con mucocele.
Atresia bronquial.



Asintomatica desde el nacimiento, se decidio actitud expectante con
radiografias de torax de control. Complicacidon a los anos con neumonia del
LSD. TC (Ay B) con consolidacion alveolar en LSD.

Se realizé lobectomia toracoscopica.



QUISTE TORACICO AISLADO

QUISTE BRONCOGENICO

Se produce entre los dias 26 y 40 de la gestacion durante la ramificacidon de
la yema traqueobronquial por |la separacion de una porcidon sin desarrollo
posterior.

No suele existir comunicacion con al arbol traqueobronquial.

Revestido de epitelio columnar ciliado =2 contenido mucoso

Localizacion:
* Mediastino (65-90%): subcarinales, hiliares, paratraqueales
* Intrapulmonar (10-35%): [6bulos inferiores
* Oftras

Asintomaticos / efecto compresivo de estructuras adyacentes

Complicaciones: fistula bronquial, ulceracion de la pared del quiste, atresia
bronquial secundaria, sobreinfecciones de repeticion, hemorragia.
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS:

eEstructuras redondeadas/ovoideas de densidad agua
eEfectos de compresion de las estructuras circundantes

/

e Masas esféricas u ovoides, bien circunscritas, de pared fina y atenuacion variable: \
e50% densidad de liquido (0-20 HU),
eDensidad de tejido blando (> 30 HU) o mayor
ePueden contener capas de oxalato de calcio

eSi sobreinfeccion: nivel hidroaéreo, asociar consolidacion pulmonar periférica

eSi compresion de la via aérea: atelectasia

eNo realzan tras la administracion de CIV o minimo realce de la pared /

\

eSe realiza en casos seleccionados o atipicos para confirmacion

eT2: Alta intensidad de senal alta y homogénea (contenido de liquido)
T1: Intensidad de senal variable:

eBaja (similar a un liquido)/alta (proteinas o metahemoglobina)
ePosible nivel liquido-liquido




A. RX Imagen nodular paravertebral
posterior izquierda

RM (B,C,D) Lesion hiperintensa en T2 e
hipointensa en T1. No mostraba restriccion a la
difusion.

Posibilidades diagnosticas:
- Neumonia redonda??

- Tumor neurogénico??

- Quiste neuroentérico?

- Quiste broncogénico??

AP: QUISTE BRONCOGENICO



SECUESTRO PULMONAR

Masa de tejido pulmonar displasico y no funcionante, que ha perdido la
comunicacion con el arbol tragueobronquial y presenta vascularizacion
arterial sistémica.

 Mas frecuente (75%)

* Pleura visceral comun al pulmon * Pleura propia
* Vascularizacion arterial de la Aorta * Vascularizacion arterial de aorta
toracica toracica/abdominal
 Drenaje venoso a venas pulmonares * Drenaje venoso a acigos / hemiacigos /
vena porta
 Segmentos basales LII * Localizacidon mas frecuente en base

toracica izquierda -->Paraespinales
toracias bajas supra o infradiafragmaticas

* Puede ser adquirido por infecciones de * Asociacion con otras malfomaciones
repeticion congénitas (65%)
 Pueden comunicar con el tracto * Pueden comunicar con el tracto
grastrointestinal grastrointestinal
* |nfeccion pulmonar (casos de hemorragia  Detectados de forma incidental

pulmonar)




HALLAZGOS RADIOLOGICOS:

~

ECO eMasa toracica bien delimitada e hiperecogénica, que puede contener
AN\ estructuras quisticas.

eModalidad Doppler: aporte vascular anomalo

/
~

eSecuestro extralobar: habitualmente masa soélida, bien definidas, de localizacion
retrocardiaca o en el angulo cardiofrénico (a veces pueden tener localizacion
subdiafragmatica)

e|ntralobar: suelen ser mas heterogéneos y peor definidos.

/
e AngioTC \

eExtralobar: masa bien delimitada, de atenuacion partes blandas, con o sin areas
quisticas y que realza tras la administracion de contraste iv.

e|ntralobar: suele tener bordes mas irregulares y una atenuacidon mas heterogénea.
Puede contener areas quisticas o cavitadas con niveles hidroaéreos.

ePuede verse enfisema local

/
~

e|dentificar el aporte vascular y caracterizar la lesion cuando no se puede realizar TC

eGeneralmente los secuestros se comportan hiperintensos en secuencias potenciadas
enTlyT2

/
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SECUESTRO PULMONAR intralobar. TC. Zona de atrapamiento aéreo en LIl (A)
con vascularizacion sistémica procedente de aorta abdominal (B) y drenaje

venoso a hemiazigos (C).
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Secuestro pulmonar bilateral en ambos
|6bulos inferiores.

LID: areas de hiperinsuflacion y en vidrio
deslustrado (A). Irrigada por un vaso que
se origina de la aorta toracoabdominal
(B,D).

LIl: lesion de componente solido rodeada
de algun area de hiperinsuflacion (C,D).
Irrigada por un vaso que se origina de la
porcion anterolateral izquierda de Ila

‘ aorta toracoabdominal.




VASCULARIZACION SISTEMICA AISLADA A UN
PULMON NORMAL

Tradicionalmente considerada una variante del secuestro pulmonar

Una porcion del pulmdén conectada al arbol bronquial es irrigada por un

vaso sistémico sin un secuestro pulmonar distintivo

Clinica: asintomaticos / hemoptisis

Localizacion: Segmentos basales LII

TCMD: prueba diagnostica. Arteria sistémica desde
toracica/abdominal sin alteraciones en el parénquima pulmonar.

la

aorta



Vascularizacion arterial sistemica aislada. Angio-tc por debut con hemoptisis.
A. Vaso dependiente de aorta toracica en MIP coronal angio-Tc B.C. Se visualiza

el vaso sin observar alteraciones en el paréenquima en LID.



Conclusiones:

* La radiologia tiene un papel fundamental en la deteccion y diagnostico de la
patologia broncopulmonar congénita.

e Latécnica de eleccion es el TC con contraste.

 Pueden observarse varias malformaciones asociadas en un mismo paciente.

* Su clasificacion y nomenclatura estan en continua revision con una tendencia
actual hacia una unica denominacion: malformacion congénita broncopulmonar.
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