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INTRODUCCION

MALFORMACION ADENOMATOIDEA
QUISTICA PULMONAR (MAQP) O
MALFORMACION CONGENITA DE LA VIA
AEREA (MCAP).

SECUESTRO PULMONAR (SP).
ENFISEMA LOBAR CONGENITO (ELC).
QUISTE BRONCOGENICO (QB).
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EMBRIOLOGIA

Bronquio

@ izquierdo Lébulo superior

izquierdo

Lébulo superior - .
derecho

pulmonares B

Lobulo medio
derecho

#~ Lébulo inferior

Lobulo inferior izquierdo

derecho

4* SEG, del intestino anterior — esbozo respiratorio.
Bronquio principal derecho — 3 bronquios secundarios.
Bronquio ppal izquierdo — 2 bronquios secundarios.
Endodermo — epitelio. Mesodermo — mesénquima.
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EMBRIOLOGIA

FASE PSEUDOGLANDULAR (5° - 16* SEG):

Mesénquima: 1° los vasos, después el musculo liso
peribronquial y el cartilago.

Diafragma: 8" - 10° SEG.
Ramificacion via aérea conductora hasta 17 SEG.

FASE CANALICULAR (16* - 26* SEG):

Capilarizacion de los acinos.
Aumento sintesis fibras elasticas.

Acino pulmonar: Neumocitos tipo Iy 11
(surfactante)

FASE DE SACO TERMINAL
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MAQP 0 MCAP

Defecto tracto inferior por alteracion en la
morfogénesis bronquial.

Obstruccion y/o atresia via aérea:
Segun el nivel — diferente tipo de MAQP.
Actualmente S tipos.

Afecta a lobulos inferiores (segm basal post)
Incidencia: 1/8.000 — 35.000 RNYV.
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% | ORIGEN | QUISTES | AFECTACION | CLINICA | HISTOLOGIA
Traquea — , Todo el Muerte : ]j:plt lineal,
1-3 ) <0’5cm , ciliado,mucosa
bronquio pulmon neonatal ,
y cartilago
Grandes:
Bronquio distrés, DP Epit lineal,
distal — PeqUeRos: ciliado. Mucosa
60-70 | bronquiolo | 2—-10 cm | 1 lobulo (95%) cisual - | (1/3), cartilago
proximal. o fecci(),n anémalo(10%)
7*-10* SEG 77" | fibromuscular
Malignidad
Bronquiolo Otras Epit columnar
15-20 | terminal |(0°5-2cm | No definido ciliado. Sin
malformac . ,
5 SEG muc ni cartilag
< 095 cm J4 r . r
5.10 Acinar 1’0 mas Distrés, COII.IO e.l 2 pero
lobulos muerte sin cilios.
Neumotorax , .
Alveolar — infeccion Cél planas, sin
10-15 acinar <7 cm Variable . cilios, musc ni
. Blastoma
distal mucosa

pleuropulm




MAQP 0 MCAP

CLINICA:

40% presenta Hidrops fetalis.
59% involuciona, pero no totalmente.
50% RN con DP, asintomaticos.

66% RN sin DP, sintomas respiratorios.
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MAQP 0 MCAP

CLINICA:
Tipo 1: las que mas se manifiestan en el RN.

Tipo 2: diagnostico precoz por
malformaciones asociadas.

Tipo 3: distreés severo progresivo.
Tipo 4: neumotorax.

Postnatal: (pequenas lesiones tipo 1 0 4)
neumonia recurrente.

Rafael Ayuso Velasco.
Cirugia Pediatrica



MAQP 0 MCAP

DIAGNOSTICO PRENATAL:
Imagen quistica: tipos 1y 2.
ASE
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MAQP 0 MCAP

DIAGNOSTICO

POSTNATAL:

Quiste hidro — aéreo:
tipo1y?2

Aumento de densidac

tipo 3
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MAQP 0 MCAP




MAQP 0 MCAP
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MAQP 0 MCAP

MANEJO PRENATAL:
Cirugia fetal si indice
(80% hidrops)

Shunt toraco-amniotico 21? - 22? SEG: 74% superviv.

Cirugia fetal abierta 21° - 31 SEG: 50% supervivencia
Toracocentesis repetidas.

Volumen MAQP >1 9 6

Circunferencia cabeza

Adelantar el parto: si >32° SEG
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MAQP 0 MCAP

MANEJO POSTNATAL:

Estabilizacion del paciente.

Cirugia: LOBECTOMIA o
SEGMENTECTOMIA
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SECUESTRO PULMONAR

Tejido pulmonar no funcional.

Sin comunicacion normal con arbol
bronquial.

Vascularizacion sistémica.
Afecta a l1obulos inferiores.
Causado por separacion mecanica
0°15% - 6°4% de malform. pulmonares.
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SECUESTRO PULMONAR

INTRALOBAR:

75% - 90%.

Incluido en el pulmon normal.
Sin pleura visceral.

Si hay comunicacion bronquial, es
anomala.

Irrigacion de rama aortica.

B Kenaje en v. pulmonares, cava o azigos
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SECUESTRO PULMONAR

EXTRALOBAR:

10% - 15%.

Fuera del pulmon normal.

Con pleura visceral propia.

Puede comunicar con tubo digestivo.
Irrigacion de rama aortica.

Drenaje en auricula dcha, cava o azigos.
~Aneomalias asociadas: MAQP (50%), otras
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SECUESTRO PULMONAR

CLINICA:

Posible involucion en periodo fetal.

Posible hidrops fetalis.
SL extralobar: distrés en el RN.

SL intralobar: neumonias recurrentes
en ninos mayores.
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SECUESTRO PULMONAR

DIAGNOSTICO
PRENATA

Masa no p
hiperecogén
homogeénes
bien definic

Corazon

Secuestro
N/
Doppler: r: s -

aortica
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SECUESTRO PULMONAR

DIAGNOSTICO
POSTNATAL:

Hiperdensidad

Extralobar
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SECUESTRO PULMONAR

DIAGNOSTICO
POSTNATAL{

Hiperdensida

Intralobar:
nivel hidro —
aeéreo si existe ©
comunicacion
bronquial. Il
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SECUESTRO PULMONAR
b

DIAGNOSTICO
POSTNATAL:

Eco, TC, RM,

4




SECUESTRO PULMONAR

TRATAMIENTO PRENATAL:
SI HIDROPS.

POSTNATAL (LOBECTOMIA):
SINTOMATICOS.
ASINTOMATICOS con SL intralobar.

TRATAMIENTO CONSERVADOR:
ASINTOMATICOS con SL extralobar.
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ENFISEMA LOBAR CONGENITO

Alteracion del tracto respiratorio inferior.
Insuflacion de 1 0 varios lobulos.
Obstruccion con efecto valvula (25%):

Intrinseca: defecto pared bronquial, moco, meconio...
Extrinseca: masa, arteria pulmonar “sling”.
Afecta al LSI (40%-50%) > LMD (25%-35%) >
LSD (20%).
Anomalias cardiacas, renales, g-i, musculo-
esqueléticas, cutaneas.

1/20 — 30.000. Mas frecuente en mujeres.
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ENFISEMA LOBAR CONGENITO

CLINICA:

Distrés respiratorio progresivo.
Casi todos se manifiestan < 6 meses.
25% - 33% en RN.

50% durante el 1¢" mes de vida.
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ENFISEMA LOBAR CONGENITO

DIAGNOSTICO
PRENATAL:
Hiperecogenicid
pulmonar.

Aspecto quistico

Rafael Ayuso Velasco.
Cirugia Pediatrica




ENFISEMA LOBAR CONGENITO

DIAGNOSTICO
POSTNA

Distension
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ENFISEMA LOBAR CONGENITO

LOBECTOMIA:

SINTOMATICOS.

TRATAMIENTO CONSERVADOR (?):

ASINTOMATICOS.
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QUISTE BRONCOGENICO

Masa quistica con origen en via aérea
superior.

Gemacion anormal del intestino anterior o
del esbozo traqueal (4° - 8* SEG).

Paraesofagico-paratraqueal, perihiliar,
intraparenquimatoso.

Epitelio bronquial con moco. Posible
cartilago, niveles hidroaéreos.

Rara comunicacion traqueo-bronquial.
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QUISTE BRONCOGENICO

CLINICA:

RN y lactantes: sintomas respiratorios
(compresion via aérea).

Ninos mayores y adultos: hallazgo casual.
Rara comunicacion con via aérea o intestinal.
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QUISTE BRONCOGENICO
DIAGNOSTICO:

Ecografia prenatal.

Rx torax (o esofagograma).
TC o RM.




QUISTE BRONCOGENICO

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

Quistes mediastinicos:

Entérico, neuroentérico, pericardico.
Teratoma, linfangioma, paratiroideo.
Absceso, quiste de retencion.

Quiste del conducto toracico, timico.

Pseudoquiste sobre pancreas ectopico mediastinico.

Quiste pulmonar que invade mediastino:
Rafael AyllJ\S/OIé'ZQ)P’ secuestro.
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QUISTE BRONCOGENICO

COMPLICACIONES:

Infeccion, sangrado, muerte subita.

Malignizacion (adenocarcinoma).

TRATAMIENTO:
EXERESIS DEL QUISTE.
RESECCION parenquimatosa.
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