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Resumen

Objetivo: Describir las caracteristicas radioldgicas de las malformaciones congénitas
pulmonaresy de la via aérea que se encuentran frecuentemente en pacientes pediatricos,
de acuerdo con la experiencia de tres hospitales de Bogota, entre 2010 y 2016.
Materiales y métodos: Estudio retrospectivo, observacional y descriptivo con muestra
de 27 pacientes de 5 meses de edad promedio, que cumplieron criterios de inclusion:
pacientes entre los O meses y 17 anos de edad, pacientes con diagndstico confirmado
de malformacion congénita del pulmodn, pacientes intervenidos guirdrgicamente por
lesion pulmonar o de la via aérea y cuyo estudio histopatoldgico fue compatible con
malformacion congénita del pulmon. Resultados: La prevalencia de las malformaciones
congénitas es mayor en el sexo femenino, 80 % de los casos contaron con diagndstico
prenatal, la malformacion quistica adenomatoidea es la mas frecuente vy la principal
caracteristica radioldgica es el quiste. Conclusion: La tomografia computarizada permite
estudios detallados de estas malformaciones, con una mayor precision en comparacion
con las técnicas convencionales como radiografia de tdérax y ultrasonografia.

Summary
Objective: To describe the radiological characteristics of congenital pulmonary and
airway malformations which are frequently found in pediatric patients, from three
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hospitals in Bogota between the years 2010 - 2016. Materials and methods: Retrospective, observational and
descriptive study with a sample of 27 patients, with an average age of 5 months, who met inclusion criteria:
patients between O months and 17 years of age, with a confirmed diagnosis of congenital malformation
of the lung, who underwent surgery for lung or airway lesion and whose histopathological study was
compatible with congenital malformation of the lung. Results: The prevalence of congenital malformations
is higher in females. 80% of cases had prenatal diagnosis, with cystic adenomatoid malformation being the
most common and the main radiological feature being the cyst. Conclusion: Computed tomography allows
detailed studies of these malformations, achieving greater accuracy compared to conventional techniques

such as chest radiography and ultrasound.

1. Introduccién

Las malformaciones congénitas pulmonares y de la via aérea
(MCPVA) conforman un grupo de entidades originadas en defectos del
crecimiento broncopulmonar durante los distintos estadios evolutivos
del pulmoén. Tienen comportamiento bioldgico variable y su prondsti-
co depende del momento embrioldgico en que se origind el fallo y la
alteracion funcional secundaria (1).

La incidencia anual de malformaciones congénitas pulmonares se
estima entre 32 y 42/100.000 habitantes (2). El momento del diagnostico
de las MCPVA es variable: puede ser en etapa prenatal, posnatal, en la
infancia y, con menor frecuencia, en adolescentes y adultos jovenes. El
espectro de las manifestaciones clinicas incluye pacientes asintomati-
cos, cuadros similares a infecciones respiratorias leves y dificultad
respiratoria aguda grave (2,3).

El papel de las imagenes diagnosticas en pacientes con sospecha de
MCPVA varia de acuerdo con el momento del diagnostico y las mani-
festaciones clinicas asociadas. En el periodo prenatal la aproximacion
se realiza con ultrasonido y puede complementarse con resonancia
magnética, y en el periodo posnatal se caracteriza mediante radiografia
de torax y tomografia computarizada (TC). Las MCPVA se manifiestan
en estudios de imagenes como lesiones parenquimatosas (opacas o
lucidas), de tamafio y localizacion variable, de acuerdo con la entidad
especifica y el momento de realizacion del estudio.

2. Materiales y métodos

Serie de casos de pacientes con malformacion pulmonar congénita,
diagnosticados y operados en tres instituciones de Bogota, durante 4
afios. En total se incluyeron 27 pacientes: 21 con diagnéstico prenatal
y 6 con diagndstico posnatal. Las imagenes fueron analizadas de forma
retrospectiva por radidlogos con experiencia en radiologia de torax y
patologos expertos en diagndstico pulmonar.

3. Resultados

El estudio contiene 27 casos: 16 mujeres y 11 hombres, entre 0 dias
y 17 afios; 21 de ellos contaban con diagnostico prenatal y en los otros 6
el diagndstico se realizé durante el estudio de pacientes con infecciones
respiratorias a repeticion o cuadros de dificultad respiratoria. Todos los
casos se valoraron con TC: 17 malformaciones adenomatoideas quis-
ticas, 6 secuestros pulmonares, 2 quistes broncogénicos, 1 sindrome
de la cimitarra y 1 blastoma pleuropulmonar.

Las principales manifestaciones en los estudios de imagenes in-
cluyeron: lesion quistica (16), masa (14), consolidacion (11) y areas
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de vidrio esmerilado (9). Otros hallazgos menos frecuentes fueron:
atelectasia, derrame pleural, enfisema y cavitacion (tabla 1); 21 pa-
cientes fueron operados durante el primer mes luego del diagndstico
imaginologico.

Se encontraron malformaciones asociadas, como hernias diafrag-
maticas y drenajes venosos anomalos. En los informes de anatomia
patologica de los especimenes, el 100 % fue concordante con el diag-
nostico radiolégico.

Tabla 1. Hallazgos en tomografia toracica de
MCPVA

Hall N.2 de Proporcién
e casos* (%)*

Quiste 16 62
Masa 14 54
Consolidacién n 42
Vidrio esmerilado 9 35
Atelectasia 7 27
Cavitacion 2 8
Derrame pleural 2 8
Neumotdrax 2 8
Atenuacion en mosaico 2 8
Enfisema 2 8
Noédulo pulmonar 1 4
Opacidad 1 4
Insuflacion 1 4

*Varias patologias tienen patrones asociados.
Fuente: elaboracion propia.

3.1 Malformacion adenomatoidea quistica
pulmonar

Se documentaron 17 casos de pacientes con diagnéstico de mal-
formacion adenomatoidea quistica pulmonar (MAQP). En 14 de ellos
el diagnoéstico fue sugerido por ultrasonido prenatal, confirmado por
imagenes en el periodo neonatal y resecados antes del mes de edad. En
tres casos se realizo el diagnostico por neumonias a repeticion antes de
los 6 meses de vida. Los tipos de MAQP confirmados por histologia
fueron: MAQP 1 (7 casos), MAQP 2 (8 casos) y MAQP 3 (2 casos).

Manifestaciones radioldgicas de malformaciones pulmonares congénitas. Experiencia de tres hospitales en Bogota.
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Las lesiones se localizaron en el lobulo inferior izquierdo (6 casos),
16bulo inferior derecho (5 casos), 16bulo superior izquierdo (3 casos),
16bulo superior derecho (2 casos) y 16bulo medio (1 caso) (tabla 2). A
todos los pacientes se les practico toracotomia y reseccion de la lesion.
El examen histologico fue concordante con el diagnoéstico sugerido por
imagenes en todos los casos.

Tabla 2. Localizacion de MAQP

MAQP 1
n=7 %

MAQP 2
n=8 %

MAQP 3
n=2 %

Localizacion

Lébulo inferior

: ; - - 3 38 1 50
izquierdo

Lébulo
superior 3 43 - - - -
izquierdo

Lébulo
superior 1 14 2 25 - -
derecho

Loébulo medio
derecho

Lébulo inferior

derecho 2 29 3 38 1 50

Fuente: Elaboracién propia.

3.2 Secuestro pulmonar

Todos los secuestros pulmonares de la serie fueron extralobares,
seis casos (3 mujeres y 3 hombres) contaban con diagndstico prena-
tal, con reseccion de la lesion antes del mes de vida, asintomaticos.
La localizacion mas frecuente fue en el 16bulo inferior izquierdo (3
casos), en el 16bulo superior izquierdo (1 caso), en el 16bulo medio
derecho (1 caso) y en el 16bulo inferior derecho (1 caso). Dos casos
estaban asociados con malformacion adenomatoidea quistica tipo 2.
El suministro arterial anomalo surgi6 de la aorta toracica en cuatro
casos y de la aorta abdominal en dos casos. El drenaje venoso solo
se encontr6 en dos casos: uno a la vena hemiacigos y otro a un vaso
sistémico afluente de la vena cava inferior; en tres casos la TC no
pudo mostrar el drenaje venoso.

Se encontraron otras patologias: dos casos de quistes broncogé-
nicos, un blastoma pleuropulmonar, y un sindrome de la cimitarra.

4. Discusion

En el grupo estudiado hubo predominio de sexo femenino 1:0,68.
El promedio de edad del diagnostico informado en la literatura es
menor al afio en la mayoria de las MCPVA; la edad en el momento
del diagnostico en estos pacientes tuvo una mediana de 5 meses y
fue tan temprana por documentacidn prenatal y tan tardia como un
caso diagnosticado a los 17 afios de edad. No se presentaron muertes
y 26 casos requirieron tratamiento quirurgico. Pese a ser anomalias
poco frecuentes, es importante recordar que la sospecha diagndstica
se establece a partir de la sintomatologia y de la radiografia simple
de torax en pacientes que pueden variar desde asintomaticos hasta
gravemente enfermos.

Rev. Colomb. Radiol. 2019; 30(2): 5117-25
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Las MCPVA incluyen un amplio espectro de anomalias en el
desarrollo de los pulmones, via aérea o vascularizacion pulmonar.
La mayoria de casos se detectan durante el periodo neonatal o la
infancia y la sintomatologia puede simular entidades infecciosas.
Las imagenes diagnosticas desempefian un papel primordial en
la deteccion, clasificacion y seguimiento de las malformaciones
congénitas pulmonares. La radiografia convencional es el método
indicado en la valoracion inicial de pacientes con sospecha de
enfermedades pulmonares de naturaleza congénita y en algunas
entidades como la hernia diafragmatica. La TC con posibilidad de
reconstrucciones multiplanares y volumétricas ofrece informacion
adicional indispensable en un porcentaje significativo de pacientes,
por la posibilidad de valorar de manera precisa la via aérea y la
vascularizacién pulmonar (3).

Esta serie de casos presenta las limitaciones propias de las
investigaciones observacionales que analizan datos consignados
previamente en historias clinicas. Sin embargo, este disefio es de
gran utilidad en las patologias de dificil diagnodstico, ya sea por la
necesidad de métodos que no estan al alcance de la mayoria de los
pacientes o porque con gran frecuencia el diagnostico es accidental
debido a que carecen de sintomas clinicamente importantes para
los pacientes. No se solicitoé resonancia magnética, debido a que la
tomografia de toérax confirmo el diagndstico.

A continuacidn se resumen las patologias mas frecuentes y los
hallazgos radioldgicos caracteristicos.

4.1 Malformacion adenomatoidea quistica
pulmonar

La malformacién adenomatoidea quistica pulmonar (MAQP)
es una masa pulmonar congénita de causa desconocida, que resulta
de una proliferacion hamartomatosa desordenada y adenomatoide
de bronquiolos primarios que estan en comunicacion con el arbol
bronquial, y recibe vascularizacion de la circulacién pulmonar (3,4).
Segun la literatura, los sintomas pueden ser tos, disnea, hemoptisis,
dificultad respiratoria o, incluso, los pacientes pueden permanecer
asintomaticos; las manifestaciones tipicas son dificultad respirato-
ria en el recién nacido o infecciones respiratorias a repeticion en
niflos mayores. En la serie actual la mayoria de los pacientes fueron
asintomaticos y solo en tres casos hubo infecciones respiratorias
recurrentes.

Ch’in y Tang lo describieron inicialmente como una entidad
clinica distinta (5). En 1977 Stocker y colaboradores (6) describie-
ron estas lesiones y con base en el tamaiio, la forma, la apariencia
macroscopica e histolégica, hicieron la siguiente clasificacion: tipo
I: macroquistico de 2-10 cm; tipo II: quistes multiples pequefios y
uniformes de 0,5-2 cm; tipo I11: lesion de aspecto solido con quistes
microscopicos.

En 2002 Stocker (7) convirtio I, I, IlT a 1, 2 y 3, y expandio la
clasificacion incluyendo lesiones de tipo 0, anteriormente descritas
como displasia acinar pulmonar, que son incompatibles con la vida,
por lo tanto, los estudios de imagen no se realizan generalmente
(2), y lesiones tipo 4, una clase de quiste pulmonar periférico que
se manifiesta con neumotodrax (8) (tabla 3).
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Tabla 3. Clasificacién de Stocker

. . . Caracteristicas . . - -
MAQP Origen Incidencia . . Caracteristicas microscépicas Prondstico
macroscopicas
Los quistes mas grandes suelen estar acompanados Neonatos e infantes
Tipo 1 Bronquio 60-70 % Quistes de 0-2 cm por ot_ros mas pequefios. Estan _r(_ecublertps de Resecak?le_
epitelio columnar pseudoestratificado, células Buen prondstico
mucosas.
Pequerfios quistes relativamente uniformes
. e ; ; X Neonatos
) Quistes multiples parecidos a bronquiolos, separados por alvéolos .
. Bronquio/ o ~ Otras malformaciones
Tipo 2 . 10-15 % pequefos de 0,5-2 normales. N
Bronquiolo . . . T . asociadas
cm Los quistes estan revestidos de epitelio cuboide a .
) ) Mal prondstico
columnar y tienen una pared fibromuscular delgada.
Se asemeja al pulmon fetal tardio.
Tipo 3 Bronquiolo 5% Apariencia sdlida Masa sin formacion de quistes evidente. Mal prondstico.
Quistes adenomatoides microscépicos.

4.1.1 MAQP tipo 1

Probablemente es la lesion pulmonar quistica mas frecuente,
representa aproximadamente el 60-65 % de todas las lesiones de
MAQP. Suele ser sintomatica en el recién nacido y se manifiesta
como dificultad respiratoria minutos a horas después del nacimiento.
Las lesiones mas pequefias pueden no ser evidentes al nacer, pero se
descubren posteriormente, si se infectan. Al final del primer trimestre,
las MAQP 1 se pueden identificar mediante ultrasonografia como una
lesion quistica grande, que puede comprimir el pulmoén adyacente,
desplazar el mediastino hacia el lado contralateral y aplanar el dia-
fragma ipsilateral (1,9). La extirpacion quirurgica del 16bulo afectado
(un solo 16bulo en el 95 % de los casos) permite que los otros 16bulos
se expandan normalmente y en ausencia de otras anomalias el nifio
sobrevive sin consecuencias aparentes (10). En esta serie se presenta-
ron siete casos, de los cuales en solo tres hubo sintomas respiratorios
e infecciones recurrentes luego de los 3 meses de vida, todos tuvieron
manejo quirurgico y confirmacion por histologia 100 % concordante
con la TC (figura 1).

4.1.2 MAQP tipo 2

Aproximadamente el 20-40 % de las lesiones de MAQP 2 proviene
de los bronquiolos terminales y tiene dos caracteristicas: quistes en
el rango de 0,5 a 2,0 cm y su asociacion (50 %) con otras anomalias,
como agenesia renal bilateral, malformaciones cardiovasculares,
hernia diafragmatica y secuestro pulmonar extralobar, las cuales
pueden modificar el prondstico de los pacientes (6,11). Se presentan
ocho casos, todos con diagnostico prenatal y manejo quirtrgico antes
del mes de vida. Dos de los casos de MAQP tipo 2 estaban asociados
con secuestro pulmonar extralobar y hernia diafragmatica (figura 2).

4.1.3 MAQP tipo 3

Es menos frecuente y representa el 10 % de las MAQP. Se ob-
serva como masa solida acompaiiada de quistes <2 mm que pueden
identificarse mediante histologia (12). Tienen un origen acinar y a
menudo son muy grandes y abarcan todo un 16bulo o varios l6bulos.
Se presentaron en esta serie dos casos con diagndstico prenatal,
asintomaticos (figura 3).
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En esta serie se estudiaron 17 casos con MAQP, la mayoria de la
poblacion tenia menos de 6 meses, relacion hombre-mujer 0,7:1. Como
se describe en la literatura, no hay una predileccion de sexo y la mayoria
tuvieron diagnostico prenatal mediante ultrasonido. Se demostré que
la MAQP tipo 2 fue el tipo histologico mas frecuente, a diferencia de la
mayoria de las series publicadas que muestran la MAQP tipo 1 como
la presentacion mas frecuente. La principal caracteristica radiologica
fue la variabilidad del tamafio de los quistes en 13 casos, con predominio
en lobulos inferiores. La reseccion quirtrgica de la lesiéon pulmonar
es el tratamiento de eleccidn, para evitar las infecciones recurrentes y
la transformacion maligna. Todos los casos tuvieron buen prondstico
luego de la correccion quirargica. Los diagnosticos diferenciales de
lesiones toracicas quisticas en un neonato incluyen quiste broncogénico,
enfisema lobar congénito, secuestro pulmonar, hernia diafragmatica
congénita y masas mediastinicas, como neuroblastoma.

4.2 Secuestro pulmonar

El secuestro pulmonar (SP) es una enfermedad rara, de etiologia
desconocida, representa el 0,1-6 % de todas las enfermedades pulmo-
nares estructurales y malformaciones del desarrollo. Durante la cuarta
semana de gestacion se desarrolla una estructura parecida al pulmon
sin comunicacion con el arbol bronquial principal, se envuelve con
su pleura visceral y deriva su suministro arterial de la circulacion
sistémica (13).

En 1946, Pryce (14) utiliz6 el término “secuestro pulmonar” y cla-
sificd la enfermedad en intralobar y extralobar. Un secuestro intralobar
(SIL) es la forma mas comun; en esta la lesion permanece dentro de
la pleura visceral de su 16bulo, mientras que el tipo extralobar (SEL)
corresponde a un verdadero tejido pulmonar accesorio, con una envol-
tura pleural separada y un drenaje venoso aberrante; seglin el segmento
desde el cual el brote pulmonar accesorio se ramifique del intestino
anterior primitivo, el secuestro se subclasifica como tipo intratordcico
(supradiafragmatico) o abdominal (subdiafragmatico) (15).

Yong y colaboradores (16) evaluaron retrospectivamente 2.625
casos en China, asi: relacion hombre-mujer de 1,58 (1.873 casos de SIL
83,95 %y 358 casos de SEL 16,05 %), los casos bilaterales fueron raros.
La mayoria presentd sintomas como tos, esputo, fiebre, hemoptisis y
dolor toracico, el 13 % se encontrd asintomatico.

Manifestaciones radioldgicas de malformaciones pulmonares congénitas. Experiencia de tres hospitales en Bogota.

Pardo L., Viveros J., Carrillo J., Polo F, Lopez A., Jaramillo L., Gdmez M.



articulos originales ]

.'-"I - -

Figura 1. Malformacion adenomatoidea quistica tipo 1. Nifa de 5 dias. a) Radiografia de torax. Imagen radiollcida de morfologia redonda y pared fina en el
pulmon derecho. by ¢) TC de torax, axial y reconstruccion coronal. Lesion de aspecto quistico en el [ébulo medio, de contornos lobulados y pared gruesa.
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Figura 2. Malformacion adenomatoidea quistica tipo 2. Nifo de 4 dias de nacido. a) Radiografia de térax. Lesiones radiollcidas de pared fina en el pulmon
derecho. b) TC de tdrax, axial. Masa de lébulo superior y medio constituida por multiples lesiones de aspecto quistico, de pared fina.

Figura 3. ay b). Malformacion adenomatoidea quistica tipo 3. Nifla de 2 afos de edad. TC de torax, axial, ventana mediastino y ventana pulmonar. Masa
en el lébulo inferior derecho, de base pleural ancha, sdlida, con areas quisticas puntiformes.

Rev. Colomb. Radiol. 2019; 30(2): 5117-25 5121
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Figura 4. Secuestro pulmonar. Nifno de 4 anos. ay b) TC de térax, axial, en ventana de mediastino y reconstruccion coronal MIP. Masa en |ébulo inferior
izquierdo de densidad heterogénea con irrigacion sistémica.

Figura 5. Quiste broncogénico. Nifa de 1 afo de edad. a y b) TC de tdrax, axial y reconstruccion coronal en ventana mediastino. Masa mediastinal
subcarinal, quistica de pared fina, sin realce.

T

Figura 6. Enfisema lobar congénito. Nifia de 7 meses. a) Rx de térax. Radiolucidez e hipovascularidad en el campo pulmonar derecho. b) TC de torax,
axial, ventana pulmonar. hiperinsuflacion del I6bulo superior derecho con desplazamiento contralateral de las estructuras mediastinales y atelectasia
pasiva del parénquima pulmonar izquierdo.

5122 Manifestaciones radioldgicas de malformaciones pulmonares congénitas. Experiencia de tres hospitales en Bogota.
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Figura 7. Blastoma pleuropulmonar. Nifla de 3 afos de edad. a 'y b) TC de tdrax, coronal, ventana mediastino y pulmonar. Masa de aspecto soélido, con-
tornos lobulados y densidad heterogénea en el segmento posterior del Iobulo superior derecho.

Figura 8. Sindrome de cimitarra. Nifia de 6 afos de edad. TC de toérax,
reconstruccion coronal MIP. Estructura tubular en el campo pulmonar dere-
cho que corresponde a drenaje venoso andmalo del I6bulo inferior derecho.

En la TC de torax se observaron lesiones tipo masa en el 49 %:
lesiones quisticas en 29 %, lesiones cavitadas en 12 % y otras lesiones
pulmonares en 8 %. El secuestro se localizo, principalmente, en el
l6bulo inferior. El suministro arterial fue proporcionado, en su ma-
yoria, por ramas de la aorta toracica (77 %) y de la aorta abdominal
(18 %). El drenaje venoso del secuestro pulmonar se efectud a venas
pulmonares en el 91 %.

En la serie de este articulo todos los secuestros fueron extralobares
—contrario a lo informado en la literatura, que muestra el secuestro
pulmonar intralobar como la patologia comin— ubicados en 16bulo
inferior izquierdo en la mitad de los casos, todos asintomaticos. La
presentacion radioldgica inicial en 5 casos fue masa intrapulmonar,
recibian irrigacion de la aorta toracica y presentaban drenaje venoso a
la vena hemiacigos. Un caso presentd neumotdrax derecho con reque-
rimiento de toracotomia cerrada.

Rev. Colomb. Radiol. 2019; 30(2): 5117-25

Se encontraron malformaciones asociadas en 2 casos: una hernia
diafragmatica derecha y una MAQP tipo 2. Se debe considerar el tra-
tamiento quirtrgico para la mayoria de los pacientes, especialmente
para los pacientes sintomaticos (16,17) (figura 4).

4.3 Quiste broncogénico

Los quistes broncogénicos (QB) son lesiones congénitas. Se cree que
son originarias del intestino anterior ventral primitivo y pueden ser medias-
tinicas o intrapulmonares. Aproximadamente dos tercios estan dentro del
mediastino y un tercio son intraparenquimatosos (18). La localizacién me-
diastinal puede ser paratraqueal (generalmente, al lado derecho), carinal, la
mas frecuente, o hiliar. Se deben diferenciar de teratomas quisticos, quistes
timicos o glandulas tiroides ectdpicas (19). La mayoria son asintomaticos,
pero, ocasionalmente, causan sintomas secundarios a la compresion de
estructuras adyacentes. Estos sintomas incluyen dolor torécico, tos, disnea,
disfagia, fiebre y esputo purulento (20,21).

Rogers y Osmer (22) describieron los hallazgos radiograficos de
un quiste broncogénico como una densidad redonda u oval claramente
definida, solitaria, no calcificada, dividida en tres categorias: un quiste con
una densidad de agua, un quiste lleno de aire o un quiste que contiene un
nivel hidroaéreo, cuando se infectan los quistes pueden mostrar un realce
de la pared. La TC tiene la capacidad de localizar un quiste intratoracico,
y definir su extension y relacion con las estructuras cercanas.

En este articulo se muestran dos casos sintomaticos: el primero, nifia
de 1 afio de edad con quiste broncogénico en mediastino posterior y
superior (figura 5), y el segundo, nifio de 1 aflo de edad con quiste bron-
cogénico en mediastino medio junto al cayado adrtico, ambos con manejo
quirtrgico y confirmacion diagnostica con estudio anatomopatologico.

4.4 Enfisema lobar congénito o hiperinsuflacion
pulmonar

El enfisema lobar congénito (ELC) es un trastorno poco frecuente
del desarrollo pulmonar, pero se debe a una obstruccion parcial del
bronquio lobar, lo que resulta en una hiperinsuflacion del lobulo afec-
tado con destrucciones irreversibles de los septos alveolares (23,24). La
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incidencia de ELC es posiblemente subestimada, varia entre 1:20.000
y 1:30.000 nacimientos, la relacion hombre-mujer es 3:1 (25,26). El
16bulo superior izquierdo y el lo6bulo medio son los sitios habituales,
los l6bulos inferiores raramente se ven afectados. El deterioro respi-
ratorio usualmente ocurre en los primeros dias de vida, y el 90 % de
los casos ocurre antes de la edad de 6 meses (27). La TC se realiza para
confirmar el diagndstico, evaluar las estructuras vasculares mediasti-
nicas y descartar otras anomalias; muestra un pulmon radiolucido con
escasez de vasos, efecto de masa con desplazamiento mediastinico,
frecuente en el 16bulo superior izquierdo (28).

El tnico caso de esta serie muestra patron igual al descrito en la
literatura, con compromiso de 16bulo superior derecho, sintomatico
luego de los 6 meses de vida. Se le realizd cirugia y el estudio ana-
tomopatoldgico de la pieza confirmo el diagnostico inicial (figura 6).

4.5 Blastoma pleuropulmonar

El blastoma pleuropulmonar (BPP) es un tumor pulmonar maligno
primario raro, que ocurre exclusivamente en la edad pediatrica, sobre
todo en menores de 6 afios. Pertenece a una categoria unica de tumores
observados exclusivamente en la infancia: las neoplasias disembriogéni-
cas, analogo al tumor de Wilms, el neuroblastoma y el hepatoblastoma
(29,30). Fue descrito por primera vez en 1952 por Barnard (31). Por lo
general, se localiza en la periferia del pulmdn, pero puede ser extra-
pulmonar, y afecta la pleura parietal, el mediastino, los grandes vasos
toracicos, los ganglios linfaticos regionales y el diafragma.

El BPP es de origen mesodérmico, fue clasificado por Dehner y
colaboradores (32) en 1994 en tres tipos histologicos: quistico (tipo
I) el mas frecuente, afecta a menores de 10 meses; mixto (tipo II) con
componente s6lido-quistico, y solido (tipo I1I), de mal pronostico, que
afecta a mayores de 4 afios de edad. La mortalidad aumenta en cuanto
mayor sea el tipo histoldgico, por lo que el curso clinico dependera
fundamentalmente del resultado anatomopatolédgico (33).

En la serie de casos de Priest y colaboradores (30) evaluaron 50 ca-
s0s, la dificultad respiratoria con o sin fiebre fue el sintoma clinico mas
frecuente. La formacion de quistes en el pulmon afectado se identifico
radiograficamente en 19 nifios (38 %) antes del diagnostico patologico
definitivo. Las edades de manifestacion de los casos de BPP fueron: 7
casos de tipo I (10 meses), 24 casos de tipo II (34 meses) y 19 casos de
tipo III (44 meses). E1 BPP tipo I es el menos comun de los tres tipos
de tumores y ocurre en niflos muy pequeiios, incluso recién nacidos.
En dicha serie ocurrieron metastasis en 13 casos con BPP tipo II o tipo
111, principalmente en cerebro y hueso. La supervivencia a cinco afos fue
del 83 % para el tipo Iy del 42 % para los tipos 1T y III.

En imagenes se observa una gran masa en el térax de aspecto
s6lido-quistico, asociado a derrame pleural, desplazamiento mediastini-
co contralateral sin invasion de la pared toracica (34). No hay estudios
concluyentes para el tratamiento de esta enfermedad, se puede ofrecer
cirugia, quimioterapia y radioterapia cuando la reseccion no es total, pero
ninguna previene la recurrencia local ni las metéstasis. El unico caso de
la serie de este articulo con este diagnodstico es un BPP tipo 111 (figura 7).

4.6 Sindrome de la cimitarra
El sindrome de la cimitarra se caracteriza por hipoplasia del pul-
mon derecho, dextroposicion del corazon y drenaje andmalo de la vena
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pulmonar en la vena cava inferior, que produce una sombra vascular
curvada a lo largo del borde derecho del corazén (35). La conexion
venosa andémala parcial de la vena pulmonar tiene drenaje a las venas
sistémicas, vena cava inferior y, menos cominmente, a la vena porta,
venas hepaticas, auricula derecha (36). Se han descrito tres formas
de sindrome de la cimitarra. En la forma infantil hay una derivacion
grande entre la arteria anormal que irriga el 16bulo inferior del pulmoén
derecho y la aorta subdiafragmatica; esto a veces se llama secuestro.
En la forma adulta hay un pequefio cortocircuito entre las venas pul-
monares derechas y la vena cava inferior. La tercera forma se asocia
con malformaciones cardiacas y extracardiacas.

Los pacientes pueden permanecer asintomaticos, o ser detectados
de forma incidental o desarrollar sintomas de insuficiencia cardiaca
congestiva o neumonia basal derecha recurrente. Las radiografias de
torax tipicamente muestran un pulmon derecho hipoplasico, que puede
estar asociado con el desplazamiento mediastinico ipsilateral e hiperin-
suflacion del pulmon contralateral, la vena pulmonar que desciende a
lo largo del borde cardiaco derecho es caracteristica y corresponde al
signo de la cimitarra (37). La anomalia de la vena pulmonar derecha
se puede identificar como una opacidad curvilinea en el térax inferior
derecho, que puede ser delineada en la TC o MR con angiografia,
junto con cualquier anomalia sistémica asociada (38). En la serie de
este articulo se documenta un caso de sindrome de la cimitarra que no
requiri6 tratamiento quirtrgico (figura 8).

5. Conclusiones

La TC desempeiia un papel primordial en la valoracion de un
porcentaje significativo de pacientes con MPC y en algunas entidades,
como el secuestro pulmonar, puede ser esencial su realizaciéon. Las
dosis altas de radiacion ionizante inherentes a la TC deben controlarse
con protocolos de baja dosis con modulacién automatica del tubo en
el paciente pediatrico y técnicas nuevas, como la reconstruccion, que
permiten estudios de calidad diagndstica con dosis significativamente
menores de radiacion. El empleo de medio de contraste IV es obligatorio
por la posibilidad de secuestro pulmonar o malformaciones hibridas
con histologia de MCPVA asociadas a vasos sistémicos anomalos.
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