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RESUMEN

Las malformaciones congénitas del siste-
ma respiratorio son poco frecuentes pero muy
variadas. Algunas de ellas son detectables
durante la gestacion. La mayoria de las veces
se manifiestan en el periodo neonatal o en la
infancia, pero otras pueden hacerlo a cualquier
edad. En ocasiones se presentan preferente-
mente en adultos. Las manifestaciones clinicas
son muy diversas, y pueden dar lugar a situa-
ciones criticas que precisen actuacion urgente.
También pueden ser asintomaticas y constituir
hallazgos casuales en el contexto del estudio
por otras patologias. Muchas veces el trata-
miento es quirurgico, si bien en determinados
casos cabe tomar una actitud conservadora,
dependiendo de los sintomas presentes y posi-
bilidad de complicaciones futuras, incluida la
degeneracion maligna en algunos casos.

Tras recordar brevemente la embriologia
del sistema respiratorio describiremos las mal-
formaciones congénitas que encontramos con
mayor frecuencia en adultos, centrandonos en
las anomalias bronquiales, del parénquima pul-
monar y vasculares intrapulmonares. Nos refe-
riremos a las manifestaciones clinicas mas
habituales, asi como métodos de diagnéstico
y tratamiento.

INTRODUCCION

Las anomalias congénitas del aparato res-
piratorio son infrecuentes, representando apro-
ximadamente el 1,4-2,2% del total de las mal-
formaciones congénitas®, pero son importan-
tes debido a la variedad de condiciones que pue-
den presentarse. Clinicamente pueden mani-
festarse a cualquier edad, pudiéndonos encon-
trar desde una situacion critica en periodo neo-

natal hasta un hallazgo incidental radiologico
en la edad adulta. Gracias a la ecografia es posi-
ble el diagnostico y en ocasiones el tratamien-
to prenatal de algunas de estas anomalias. En
la mayoria de los casos el tratamiento es la ciru-
gia, si bien en determinados pacientes puede
mantenerse una actitud expectante a la espera
de cambios clinicos y/o radiologicos que deter-
minen una posible intervencion.

En este capitulo vamos a referirnos a las mal-
formaciones pulmonares, por lo que obviare-
mos las malformaciones traqueales, vasculares
extrapulmonares y parietales; vamos a centrar-
nos en las anomalias bronquiales, del parén-
quima pulmonar y vasculares intrapulmonares.
Algunas de ellas se manifiestan casi exclusiva-
mente en los primeros momentos de la vida,
por lo que solo describiremos las que se diag-
nostican y tratan en adultos. En éstos estas ano-
malias son importantes porque pueden tener
manifestaciones clinicas unicas, simular otros
procesos (incluidos neoplasias) o poner al pacien-
te en una situacion critica que precise actuacion
urgente, y debemos tenerlas presentes en el diag-
nostico diferencial de la patologia respiratoria.

Existen otras anomalias que pueden con-
siderarse variaciones anatomicas de la nor-
malidad ya que no suelen ser origen de pato-
logia; sin embargo conviene tener en cuenta
su existencia porque actualmente y debido
al desarrollo de las técnicas de imagen su
deteccion es cada vez mas frecuente.

EMBRIOLOGIA DEL SISTEMA
RESPIRATORIO

Para comprender estos defectos es perti-
nente hacer un pequeno recuerdo de la
embriologia del sistema respiratorio ya que,

135



M2 ELENA CORPA RODRIGUEZ ET AL.

dependiendo de en qué momento evolutivo

haya alguna alteracion, se producirdn unas u

otras anomalias.

El desarrollo y maduracion del sistema res-
piratorio comienza alrededor de la cuarta sema-
na de gestacion y se completa en torno a los
8 anos de edad. Inicialmente aparece un esbo-
z0 del sistema respiratorio como un surco lon-
gitudinal que se origina a partir del intestino
anterior en el suelo de la faringe. Este surco
crece caudalmente y se convierte en un tubo,
que quedara separado por un tabique del eso-
fago. La parte superior del tubo originara la
laringe y la trdquea, mientras que de la infe-
rior surgiran los brotes bronquiales. Mientras
la traquea se alarga los brotes bronquiales van
descendiendo hasta ocupar su posicion defi-
nitiva en el torax. Las células del mesodermo
esplacnico rodean el tubo de endodermo tra-
queal y originan el tejido conectivo, musculo
liso y cartilago de la pared traqueobronquial.
Del endodermo derivan el revestimiento epi-
telial y las glandulas.

Las cavidades pleurales, pericardio y peri-
toneo se desarrollan por la subdivision de las
cavidades celomicas primitivas que se extien-
den alo largo del embrion. Estas cavidades se
separan mediante los pliegues pleuropericar-
dico y pleuroperitoneal y el diafragma.

En la octava semana se identifican 5 estruc-
turas que daran origen a los I6bulos maduros.
En este periodo se incorporan las estructuras
vasculares al pulmoén embrionario. A partir de
este momento se identifican 4 periodos evo-
lutivos:

1. Pseudoglandular (de la 82 semana al 4°
mes), en el que se produce la division bron-
quial.

2. Canalicular (del 4° al 6° mes), en el que
se forman los bronquiolos respiratorios y
conductos alveolares y se produce la vas-
cularizacion del tejido pulmonar.

3. De saco terminal (del 6° mes al nacimien-
to), en el que se produce la proliferacion de
los alveolos, la conexion de los capilares san-
guineos donde se producira el intercambio
gaseoso v la sintesis de surfactante.

136

4. De maduracion alveolar (del nacimiento a
los 8 anos), en el que se aplana el epite-
lio respiratorio y hay un gran aumento del
numero de alveolos.

CLASIFICACION DE LAS
MALFORMACIONES CONGENITAS

Las malformaciones pulmonares congéni-
tas mas frecuentes se recogen en la tabla 1.
Distinguimos malformaciones bronquiales,
parenquimatosas y vasculares intrapulmona-
res. Dado que algunas de ellas son de diag-
nostico casi exclusivo en la infancia, nos deten-
dremos a analizar las que aparecen con mayor
frecuencia en la edad adulta, y que en la tabla
se senalan con asterisco.

MALFORMACIONES BRONQUIALES
Se han descrito diversas anomalias bron-
quiales que pueden considerarse variantes ana-
tomicas de la normalidad, ya que no suelen
originar patologia. Entre ellas tenemos:
® \Variacion en el numero de bronquios.
® Origen anémalo de bronquios lobares o
segmentarios.
® Bronquio supernumerario o bronquio car-
diaco, que se origina de la pared interna
del bronquio principal derecho o del inter-
mediario y progresa caudalmente hacia el
pericardio; puede terminar en un fondo de
$aco ciego o servir a un pequeno lobulo,
llamado I6bulo cardiaco.

® [somerismo bronquial, consistente en un
patrén de ramificacion bronquial y for-
macion de l6bulos pulmonares idénticos
en ambos pulmones.

Otras malformaciones si pueden dar pro-
blemas. Como las mas frecuentes en el adulto
(dentro de su rareza) nos referiremos al bronquio
traqueal y diverticulo y a la atresia bronquial.

Bronquio traqueal y diverticulo

El bronquio traqueal es un bronquio para
el 16bulo superior derecho que se origina en
cualquier punto de la traquea entre el cricoides
y la carina, aunque habitualmente lo hace unos
2 cm por encima de ella. Puede tratarse de un
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TABLA 1. Malformaciones pulmonares congénitas mas frecuentes

Malformaciones
bronquiales

Malformaciones
parenquimatosas

Malformaciones
vasculares intrapulmonares

Bronquio traqueal y diverticulo*
Atresia bronquial*

Bronquio anomalo
Bronquiectasia congénita

Fistula broncobiliar quistica*®

Quiste broncogénico*
Linfangiectasia pulmonar

congénita

Agenesia y aplasia pulmonar*
Hipoplasia pulmonar*
Enfisema lobar congénito*
Malformacion adenomatoide

Secuestro pulmonar*
Fistulas arteriovenosas*
Vascularizacion andmala
sistémica*®

Lobulo acigos*

bronquio supernumerario que surte un seg-
mento de pulmon conocido como lobulo tra-
queal®. Si todo el lobulo superior derecho nace
en la traquea el bronquio principal derecho
se convierte en el bronquio intermediario y la
malformacion se llama bronquio traqueal ver-
dadero o bronquio de cerdo, porque esta mor-
fologia es normal en la especie porcina. A veces
el bronquio traqueal acaba en un saco ciego, y
entonces hablamos de diverticulo traqueal®?.

También se han descrito bronquios tra-
queales en el lado izquierdo®, bronquios tra-
queales dobles ipsilaterales® y bronquios tra-
queales bilaterales®.

Los bronquios y diverticulos traqueales cur-
san generalmente sin sintomas y su hallazgo
suele ser casual. Otras veces pueden dar lugar
a atelectasias, neumonias recurrentes, bron-
quiectasias, tos persistente, hemoptisis o zonas
de enfisema. Pueden presentar problemas en
pacientes que precisen ventilacion mecanica.

El diagnostico puede sospecharse median-
te técnicas de imagen, principalmente TC, y
se confirma mediante broncoscopia.

Solo precisa tratamiento cuando da sinto-
matologia, extirpando el bronquio y el parén-
quima pulmonar dependiente de €l.

Atresia bronquial
Fue descrita por primera vez en 1949 por
Falor y Kyriakides®. Consiste en la obliteracion

de un bronquio segmentario o mas raramente
lobar con desarrollo normal del pulmon distal.
Ello ocasiona acumulo de secreciones e hipe-
rinsuflacion del parénquima. Ese parénqui-
ma recibe ventilacion colateral a través de los
poros de Kohn y los canales de Lambert, lo que
contribuye a los cambios enfisematosos.

La localizacion mas frecuente es el 16bulo
superior izquierdo (64 %), seguido del inferior
izquierdo (14 %); los lobulos medio e inferior
derechos se afectan en un 8 % ™. La mayoria
de casos se encuentran en adultos jovenes, si
bien se pueden encontrar en la infancia o en
adultos de mas edad. Es doblemente frecuen-
te en varones”. Aproximadamente un 50 % de
pacientes son asintomaticos. Los sintomas mas
frecuentes, cuando los hay, son infecciones de
repeticion, tos y disnea; también puede haber
dolor tordcico, hemoptisis y asma’. Se han
descrito raros casos de neumotoraxo,

La radiologia muestra tipicamente una ima-
gen hiliar redondeada, correspondiente al bron-
quio relleno de moco, rodeado de parénqui-
ma pulmonar hiperinsuflado®. Puede sos-
pecharse en una radiografia simple, si bien
la TC permite una mejor definicion. Hay raros
casos sin hiperinsuflacion™. Es recomendable
la realizacion de broncofibroscopia, si bien ésta
a veces puede ser normal®.

El tratamiento difiere dependiendo de la
edad del diagndstico. En ninos se recomienda
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la reseccion quirurgica para favorecer el correc-
to desarrollo del pulmon restante y evitar com-
plicaciones?. En adultos se reserva la cirugia
para casos sintomaticos’®.

MALFORMACIONES PARENQUIMATOSAS
Agenesia y aplasia pulmonar

La agenesia pulmonar es la ausencia total
de bronquios, tejido alveolar y vasos sangui-
neos. En la aplasia pulmonar si existe un esbo-
z0 bronquial, pero tampoco hay alveolos ni
vasos. Ambos defectos pueden encontrase en
uno o ambos lados del torax, aunque suelen
ser unilaterales, y pueden combinarse en un
mismo paciente.

Hasta un 50% de pacientes con agenesia
pulmonar, sobre todo si es derecha, tienen aso-
ciados defectos en otros 6rganos, sobre todo
cardiacos?. Se han descrito también anoma-
lias cromosomicas‘®.

La agenesia bilateral es incompatible con
la vida. La agenesia unilateral puede ser asin-
tomatica por el crecimiento compensatorio del
pulmon contralateral, o dar clinica tras el naci-
miento. Los sintomas habituales son taquip-
nea, disnea y cianosis. Los nifios mas mayo-
res pueden presentar sibilancias que hacen
pensar en asma o bronquitis¥.

La radiologia simple muestra ausencia de
pulmon y desplazamiento mediastinico ipsi-
lateral. Es preciso hacer diagnéstico diferen-
cial con otras patologias como la atelectasia
pulmonar, la obstruccion bronquial por un cuer-
po extrano o el secuestro pulmonar comple-
to. La TC ayuda al diagnostico. Es preciso tam-
bién descartar otras anomalias, por lo que pue-
den ser utiles otras exploraciones comple-
mentarias como la ecocardiografia.

No existe un tratamiento para esta pato-
logia. La correccion de las malformaciones
cardiacas asociadas puede mejorar algunos
sintomas‘'4. El prondstico de estos pacien-
tes viene dado, ademas de por las anomalias
asociadas, por la posibilidad de infecciones
en pulmon unico.

En la aplasia pulmonar el esbozo bronquial
existente puede servir como una fuente de
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infeccion para el pulmon sano, por lo que debe
ser extirpado una vez hecho el diagnosticot?.

Hipoplasia pulmonar

Es una anomalia caracterizada por un desa-
rrollo incompleto o insuficiente de uno o
ambos pulmones. Hay una disminucién en
el numero o tamano de las vias aéreas, alveo-
los o vasos pulmonares. La hipoplasia pulmo-
nar puede ser primaria, cuando no hay una
causa aparente, o secundaria.

La hipoplasia pulmonar primaria produce
sintomas inmediatamente después del naci-
miento, manifestandose como un distrés res-
piratorio severo. La disminucion de la vascu-
larizacion origina hipertension pulmonar. Hay
un shunt derecha-izquierda por mantenimiento
de la circulacion fetal a través del foramen ovale
o del ductus arterioso persistentes!®. La radio-
logia simple muestra pulmones pequenos.
Tiene muy mal prondstico y la mayoria de los
pacientes mueren precozmente a pesar de tera-
pia intensiva encaminada a disminuir la resis-
tencia vascular pulmonart#19.,

La hipoplasia pulmonar secundaria se aso-
cia con multiples anomalias fetales y maternas.
La causa mas frecuente es la hernia diafragma-
tica congénita, ya que las visceras herniadas
impiden el normal crecimiento del pulmon ipsi-
lateral. Otra de las mas frecuentes es el sindro-
me de Potter, en el que la agenesia renal bila-
teral cursa con oligohidramnios y compresion
del feto en desarrollo por el utero; el torax tiene
forma de campana, el volumen pulmonar es
pequeno y hay descenso en el numero y tama-
fno de alveolos, vias aéreas y arteriolas pulmo-
nares. Las displasias 6seas pueden originar una
cavidad toracica pequena y rigida que origina-
ria hipoplasia pulmonar; es lo que ocurre en el
sindrome de Jeune, una condrodistrofia familiar.
También puede asociarse a sindrome de Down.
Hay otras muchas condiciones menos frecuen-
tes asociadas a esta patologia. En la figura 1 mos-
tramos un paciente con hipoplasia pulmonar
secundaria a hernia diafragmatica congénita.

La mayoria de los casos de hipoplasia
secundaria también se diagnostican en la infan-



cia, aunque también hay casos descritos en
adultos, si bien no son muy numerosos5'7,
En algunos de ellos el diagnostico es casual ya
que son asintomaticos, probablemente debi-
do a hipertrofia del pulmon contralateral?.
Actualmente la TC parece el mejor método para
el diagnostico y el seguimiento de estos pacien-
tes'>17. Los que estan asintomaticos no pre-
cisan tratamiento. En el resto éste pasa por la
correccion de malformaciones asociadas y
medidas similares a los casos con hipoplasia
pulmonar primaria.

Enfisema lobar congénito

Consiste en la hiperinsuflacion de uno (habi-
tualmente) o mas lobulos pulmonares por un
mecanismo valvular que se establece durante
la gestacion y que permite la entrada de aire
pero no su salida. La etiologia no esta clara.
Casi la mitad de los pacientes presentan algu-
na anomalia en el bronquio del l6bulo afecto!®).
Predomina en l6bulos superiores, sobre todo
el izquierdo!?. Es tres veces mas frecuente en
varones. El diagnostico puede hacerse a menu-
do antes del nacimiento mediante ecografia.

Habitualmente da clinica en el primer mes
de vida. Puede presentarse nada mas nacer
como un distrés respiratorio severo. En otros
casos hay tos, taquipnea o sibilancias que pue-
den ir en aumento segun progresa la hiperin-
suflacion pulmonar, pudiendo aparecer llegar a
aparecer cianosis y fracaso respiratorio. En nifos
mads mayores puede haber ademds infecciones
de repeticion. Un pequeno porcentaje de pacien-
tes estan asintomaticos y el diagnostico es
casual. Son muy pocos los pacientes que se diag-
nostican en la edad adulta®®2?.

El diagnéstico es fundamentalmente radio-
légico. La radiologia simple muestra la hipe-
rinsuflacion pulmonar, pudiendo haber ate-
lectasia compresiva del pulmon sano e inclu-
so desplazamiento mediastinico contralateral.
Debe hacerse diagnostico diferencial con un
neumotorax. La TC puede ayudar para detec-
tar una posible causa subyacente u anomalias
asociadas. La broncoscopia puede emplearse
para descartar obstruccion bronquial.
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FIGURA 1. Hipoplasia pulmonar derecha en pacien-
te de 37 afios con hernia diafragmatica congénita
de gran tamarno. Presetaba insuficiencia respira-
toria global e hipertension pulmonar.

El tratamiento en pacientes sintomaticos
es siempre quirargico, preferentemente lobec-
tomia, que a veces ha de realizarse con cardc-
ter de urgencia. En pacientes asintomaticos o
con clinica leve puede adoptarse una actitud
expectante con controles periédicos, ya que
muchas veces hay un incremento de la fun-
cionalidad del lobulo afecto y no va a ser nece-
saria la cirugia‘®.

Malformacion adenomatoide quistica
Se produce como consecuencia de un
sobrecrecimiento desorganizado de los bron-
quiolos terminales, con la subsiguiente displa-
sia del tejido pulmonar distal. Se forman lesio-
nes quisticas comunicadas entre si y con el
arbol bronquial. Su causa es indeterminada, si
bien se cree que podria deberse a una anomalia
del desarrollo pulmonar o a una alteracién de
la circulacion bronquial durante la etapa fetal®.
Segun la histologia y el aspecto macros-
copico de estas lesiones, Stocker subclasifico
esta entidad en 3 variantes®®:
* Tipo1(55%). Lesiones quisticas multiples
superiores a 20 mm localizadas en un
mismo lobulo o una gran lesion unica.
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® Tipo Il (40%). Numerosos quistes meno-

res de 20 mm.
® Tipo Il (5%). No hay quistes sino una masa

solida de hiperplasia adenomatosa o estruc-

turas bronquiales.

Esta patologia suele ser unilateral, y ambos
pulmones se afectan con igual frecuencia. Las
lesiones suelen encontrarse en los obulos infe-
riores. El principal determinante del pronosti-
co es el tamano de los quistes, aunque la pre-
sencia de malformaciones asociadas, que ocu-
rre en un 15% los casos® también influye. Si
las lesiones son muy grandes se dificulta el
desarrollo del pulmon contralateral, y estos
pacientes suelen tener baja supervivencia.

El diagnostico puede hacerse muchas veces
durante la gestacion. Se han descrito casos de
regresion espontanea, sobre todo en los sub-
tipos Il'y 1114, Los nifos que no han sido diag-
nosticados antes del nacimiento suelen tener
clinica respiratoria, principalmente tos e infec-
ciones de repeticion; a veces se presenta como
un neumotorax producido por la rotura de algu-
no de los quistes. Los hallazgos en radiologia
simple son variables dependiendo del subti-
po, y la TC suele ser suficiente para establecer
el diagnostico. En la figura 2 se muestra una
TC de una mujer de 48 anos diagnosticada de
malformacion adenomatoide quistica que pre-
sentaba infecciones respiratorias de repeticion.

Un pequeno porcentaje de pacientes per-
manecen asintomaticos, por lo que pueden lle-
gar a la adolescencia o a la edad adulta sin diag-
nosticar. Los casos publicados en adultos son
reducidos. La mayoria presentan el subtipo [?9.

Se ha descrito desarrollo en pacientes con
esta patologia de neoplasias como blastoma®®,
rabdomiosarcoma®’:2®, carcinoma bronquio-
loalveolar®?39 o carcinoma epidermoide®”. De
todas ellas la mas frecuente es el carcinoma
bronquioloalveolar, que aparece casi siempre
en lesiones tipo 162.

El tratamiento de esta patologia cuando hay
clinica es quirurgico, siendo la lobectomia la
mejor opcion. Excepcionalmente puede preci-
sar una neumonectomia. Resecciones meno-
res pueden realizarse con buenos resultados en
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FIGURA 2. Imagen TC de una paciente de 48 anos
con malformacion adenomatoide quistica tipo I.
Presentaba infecciones respiratorias de repeticion
y fue sometida a una lobectomia.

casos seleccionados cuando las lesiones sean
muy limitadas®?. El manejo en pacientes asin-
tomaticos es controvertido debido a que por
una parte hay casos con remision espontanea,
y por otra las lesiones tienen potencial de malig-
nizacion. Pueden hacerse controles durante un
tiempo, pero ante aparicion de sintomas o no
evidencia de regresion debe indicarse cirugia.
En adultos hay que tener en cuenta que el sub-
tipo mas frecuente es el I, que es el que con
mayor frecuencia se asocia a carcinoma bron-
quioloalveolar y el que tiene menos posibili-
dades de regresion espontanea, por lo que esta
indicado el tratamiento quirurgico.

Quistes broncogénicos

Son lesiones que se forman por anomalias
del desarrollo pulmonar, muy probablemente
antes de la formacion de los bronquios. Las dos
terceras partes de los quistes se localizan en
el mediastino, y el resto en el parénquima pul-
monar, si bien se han descrito localizaciones
raras como retroperitoneo®® o cuello®?, entre
otras. Los parenquimatosos asientan preferen-
temente en lobulos inferiores®. Suelen ser lesio-
nes solitarias con epitelio cilindrico o escamo-
s0, y pueden contener moco o fluido seroso;
también musculo liso o cartilago. No suelen con-
tener aire salvo manipulacion previa o sobrein-
feccion. Pueden tener comunicacion con el arbol



FIGURA 3. Rx simple de un paciente de 75 afios
que debuto con disnea y cianosis. Hallazgo de lesion
mediastinica que producia compresion traqueal,
precisando colocacion de endoprotesis. La lesion
resultd ser un quiste broncogénico que se extirpd
con posterioridad.

bronquial, sobre todo los parenquimatosos, y
en este caso también contener aire.

Los sintomas dependen sobre todo de su
tamano y localizacion, asi como de su posible
sobreinfeccion. La compresion traqueal o bron-
quial puede producir cambios enfisematosos
en el pulmon distal que pueden hacer confun-
dir este proceso con el enfisema lobar congé-
nito®. Los quistes parenquimatosos, sobre todo
si se comunican con la via aérea, tienen mas
posibilidades de infeccion®?. Se han descrito
casos de hemoptisis®®. También se han descrito
raros casos de tumores malignos en el seno de
estas lesiones®>49. Hay otras manifestaciones
raras descritas en adultos como estenosis arte-
rial pulmonar, obstruccion de vena cava supe-
rior, taponamiento cardiaco, arritmias, edema
pulmonar, derrame pleural o trombosis“). No
es infrecuente que estas lesiones sean asinto-
maticas y se diagnostiquen en edad adulta,
muchas veces como hallazgo radiolégico.

En cuanto al diagnostico, la radiologia sim-
ple permite a veces establecer el diagnostico
de sospecha, pero por si sola no suele ser sufi-
ciente. La TC permite una mejor delimitacion
del tamano y localizacion de estas lesiones, asi
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FIGURA 4. Imagen TC de un paciente de 54 afnos
que habia presentado neumotorax de repeticion.
Con el diagnostico de distrofia bullosa derecha fue
intervenido encontrando, ademas de las bullas, un
quiste broncogénico.

como su relacion con estructuras adyacentes.
La resonancia magnética puede ser util en lesio-
nes mediastinicas®?. En la figura 3 se mues-
tra un quiste broncogénico mediastinico, y en
la figura 4 uno pulmonar.

El tratamiento es quirurgico. Para las loca-
lizaciones mediastinicas es suficiente la extir-
pacion del quiste, mientras que los intrapa-
renquimatosos precisan una reseccion mas
amplia, a veces incluso una lobectomia®. Los
quistes grandes que causen compromiso res-
piratorio pueden precisar drenaje percutaneo
previo a la reseccion“?. Aunque lo ideal sea la
extirpacion integra, pueden hacerse reseccio-
nes subtotales en casos de quistes muy infla-
mados o adheridos a estructuras vitales.

Algunos autores han defendido una acti-
tud expectante ante estas lesiones cuando sean
asintomaticas“¥. Sin embargo, en adultos hay
muchas posibilidades de que acaben siendo
sintomaticos y den complicaciones, por lo que
en general se recomienda su extirpacion en
cuanto se ha establecido el diagnostico!'8374.,

MALFORMACIONES VASCULARES
INTRAPULMONARES
Secuestro pulmonar

Se trata de un segmento o I6bulo pulmo-
nar que no tiene comunicacion con el arbol
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bronquial, recibiendo aporte sanguineo sisté-
mico. Fue descrito en 1861 por Rokitansky y
Rektorzik“49 y recibié su nombre por Pryce
en 194647, Representa el 0,15-6,4% de las
malformaciones pulmonares. La mayoria son
unilaterales, y afectan principalmente al lobu-
lo inferior izquierdo“®. Se clasifican en dos
grupos: extralobares e intralobares.

Los secuestros extralobares se diferencian
claramente del parénquima pulmonar normal
que los rodea, ya que poseen pleura propia.
Suelen recibir aporte sanguineo a partir de
ramas aorticas toracicas o abdominales y el
drenaje venoso es sistémico, generalmente a
través del sistema acigos, vena porta, subcla-
via o cava inferior. Pueden asociarse a otras
malformaciones congénitas hasta en un 50 %
de los casos“®, entre ellas hernia diafragma-
tica, defectos pericardicos, drenaje venoso ano-
malo, asi como a malformacion adenomatoi-
de quistica tipo 1I#?. Se han descrito raros casos
de localizacion abdominal y de comunicacion
con el tracto digestivo®-52,

Los secuestros intralobares son los mas fre-
cuentes. Estan integrados dentro del parén-
quima normal y no se diferencian claramen-
te de éste, ya que no poseen pleura propia.
Suelen recibir aporte sanguineo a partir de
ramas aorticas (sobre todo de aorta tordcica,
pero no unicamente), mientras que el drena-
je venoso se realiza habitualmente a través de
la circulacion pulmonar, si bien en algunos
casos puede ser a venas sistémicas. La mayo-
ria de autores los consideran un defecto con-
génito, si bien para algunos podria tratarse de
una patologia adquirida, presumiendo que
infecciones de repeticion producirian una pér-
dida de la comunicacion con el arbol tra-
queobronquial, y durante la fase inflamatoria
se iniciaria una neovascularizacion proceden-
te de la circulacion sistémica(®.

Generalmente son asintomaticos y, si bien
algunos se diagnostican durante la gestacion
o0 en edad pediatrica (sobre todo los extralo-
bares, y mas los asociados a otras anomalias),
no es raro que se manifiesten en la adoles-
cencia tardia o en la edad adulta. En ocasio-
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FIGURA 5. Imagen TC de un secuestro pulmonar
intralobar en un paciente de 45 anos. Pueden apre-
ciarse los vasos arteriales sistémicos en el seno de
la lesion. Se practico una lobectomia. Recibia 3
ramas arteriales procedentes de aorta tordcica y el
drenaje venoso era a través del sistema hemidcigos.

nes son hallazgos radioldgicos. Cuando dan cli-
nica lo mas frecuente son las infecciones de
repeticion. En ocasiones, si son muy grandes,
debido a su vascularizacion sistémica, puede
apreciarse un soplo a la auscultacién u oca-
sionar alteraciones hemodinamicas graves.
Radiologicamente en adultos suelen pre-
sentarse como masas o quistes. Si bien la angio-
grafia demuestra la vascularizacion anomala,
en la actualidad no suele ser necesaria su rea-
lizacion gracias a la TC y RMN modernas. En
la figura 5 se muestra la imagen TC de un
paciente con secuestro pulmonar intralobar.
A pesar de que una vez diagnosticados
pueda mantenerse una actitud conservadora
si son asintomaticos®?, es preferible su extir-
pacion quirurgica para evitar posibles compli-
caciones, ya que se ha descrito incluso el desa-
rrollo de rabdomiosarcoma®?. Por supuesto,
cuando den clinica deben tratarse en todos los
casos. Es preciso identificar y ligar de forma
temprana durante la cirugia los vasos nutri-
cios. En los secuestros extralobares suele ser
suficiente con extirpar la zona afecta, si bien
en los intralobares a veces es preciso resecar
completamente el I6bulo donde asienta la
lesion'®). La figura 6 muestra una reseccion de
un secuestro intralobar, donde puede apre-
ciarse la vascularizacion arterial sistémica.



FIGURA 6. Imagen de campo quirtrgico de un
secuestro pulmonar intralobar. Puede apreciarse
la rama arterial (con ligadura) procedente de la aorta
tordcica. El calibre del vaso y la ausencia de sig-
nos inflamatorios en los tejidos nos hace apoyar el
origen congeénito de la patologia.

Fistulas arteriovenosas

Son malformaciones vasculares consis-
tentes en una comunicacion anomala entre los
sistemas arterial y venoso pulmonares, por lo
que se produce un shunt de derecha a izquier-
da. Su incidencia es de 2-3 casos por cada
100.000 habitantes®?.

Existen numerosas malformaciones arte-
riovenosas pulmonares, desde lesiones micros-
copicas hasta grandes lesiones aneurismaticas
multiples®. Un 33-50% de los pacientes pre-
sentan lesiones multiples®®. La mitad de los
pacientes con fistulas arteriovenosas pulmo-
nares padecen la enfermedad de Rendu-Osler-
Weber o telangiectasia hemorragica heredita-
ria, transmitida con caracter autosomico domi-
nante y caracterizada por fistulas arteriove-
nosas en piel, mucosas y 6rganos internos. Sin
embargo, solo el 15-33% de pacientes con
enfermedad de Rendu-Osler-Weber presentan
fistulas arteriovenosas pulmonares®”.

Las fistulas pequenas suelen ser asinto-
maticas. Las grandes o multiples se manifies-
tan como disnea de esfuerzo y palpitaciones.
Si el shunt pulmonar supera el 20% hay dis-
nea, cianosis, acropaquias y policitemia secun-
daria a la hipoxemia; esto se da en el 30% de
los casos®®. Puede haber afectacion del sis-
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tema nervioso central por embolismos, abs-
cesos cerebrales o meningitis. Un 10% de
pacientes presentan hemorragias, sobre todo
epixtasis y hemoptisis®®.

La radiografia simple es patoldgica en el
98% de los casos, mostrando una imagen lobu-
lada no calcificada de predominio en lobulos
inferiores®®. La TC helicoidal permite identi-
ficar la mayoria de las lesiones®®. La arterio-
grafia pulmonar permite el tratamiento de las
fistulas mediante embolizaciones. En pacien-
tes asintomaticos y con fistulas menores de 1
cm puede mantenerse actitud conservadora®o).
La enfermedad de Rendu-Osler-Weber y las
complicaciones neuroldgicas son indicaciones
absolutas de tratamiento®59. En el resto de
pacientes el tratamiento busca disminuir los
sintomas y prevenir las posibles complicacio-
nes.

Actualmente la cirugia se reserva para
pacientes que no responden a embolizacion o
cuando ésta no es posible, respetando la mayor
parte de parénquima posible®®.

Vascularizacion anomala sistémica

Se trata de una anomalia muy poco fre-
cuente consistente en la vascularizacion de un
segmento o lobulo pulmonar a partir de vasos
arteriales sistémicos. Se diferencia del secues-
tro pulmonar en que el parénquima si tiene
comunicacion con el arbol bronquial. La mayo-
ria de los casos afectan al lobulo inferior
izquierdo.

Cuando hay sintomas, el mas frecuente es
la hemoptisis. Mas raramente hay dolor tora-
cico, disnea o hallazgo de un soplo en la explo-
racion fisica. Otros casos son asintomaticos y
constituyen un hallazgo casual.

La arteriografia muestra con precision la
vascularizacion anomala. Actualmente la TC
helicoidal permite iméagenes de alta resolucion
y reconstrucciones tridimensionales, por lo
que puede darnos el diagnostico evitando la
arteriografia.

El tratamiento es quirurgico, realizando
segmentectomia o lobectomia del territorio
pulmonar afecto con o sin embolizacion pre-
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via del vaso anémalo. En pacientes asinto-
maticos puede realizarse seguimiento radio-
16gico®”.

Lébulo acigos

Es otra anomalia que puede considerarse
una variante anatomica de la normalidad.
Durante el desarrollo embrionario la vena aci-
gos queda normalmente sobre el bronquio
principal derecho. Ocasionalmente no ocu-
rre asi y el cayado de la acigos queda sobre el
vértice pulmonar de modo que, al crecer el pul-
mon, la vena &cigos arrastra un pliegue de la
pleura formando un l6bulo accesorio en el pul-
mon derecho. Da una imagen radiologica
caracteristica de coma invertida.
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