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Introduccion:

Las malformaciones y patologia « comprobando los siguientes puntos:
pulmonares constituyen aproximadamente
un 2% de las detectables con ecografia — Los pulmones ocupan todo el

(aproximadamente 1/1.'00(.),gestaC|ones). térax hasta la costilla en todo el
Presentan una alta asociacion (hasta 50%

segun diagnostico) a anomalias barrido.
cromosomicas y otras malformaciones. _ | parénquima es homogéneo

en todo el barrido.

— El corazon esta centrado y los
pulmones parecen “abrazarlo”.

— Los diafragmas son de
morfologia normal (corte sagital
o coronal).

— El arbol tragueobronquial no es
visible.

E. Gratacos.;. «Patologia pulmonar, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67



Clasificacion de patologia pulmonar fetal
segun mecanismo patogénico

TABLA L

Mecanismo principal de enfermedad Problema fundamental Tratamiento principal

Obstruccién de via aérea:
+ Sindrome CHAOS Obstruccién de via aérea al nacer Descompresién de via aérea al nacer
* Tumores cervicales

Efecto masa (+ hipoplasia pulmonar):

+ Masas pulmonares: Hidrops fetal por desplazamiento Descompresién mediastinica
- Malformacién adenomatoidea quistica mediastinico in utero
- Secuestro broncopulmonar Menos importante, hipoplasia
* Hidrotérax pulmonar
Hipoplasia pulmonar (+ efecto masa)
* Hernia diafragmatica congénita Hipoplasia pulmonar: posible Manejo postnatal. Posible
insuficiencia respiratoria letal reversion in utero de hipoplasia
pulmonar

E. Gratacos.;. «Patologia pulmonar, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67



Masa Pulmonar:

Las lesiones pulmonares
hiperecogénicas fetales
mas frecuentes son la
malformacion
adenomatosa quistica
(MAC), el secuestro
broncopulmonar (SBP), Ia
atresia bronquial, quistes
broncogeénicos.

Sociedad Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG), 2021



MALFORMACION CONGENITA DE LAS VIAS
RESPIRATORIAS PULMONARES
(MALFORMACION ADENOMATOSA QUISTICA)

Son lesiones hamartomatosas que
se componen de elementos
quisticos y adenomatosos que
surgen del tejido traqueal,
bronquial, bronquiolar o alveolar

Las lesiones grandes pueden
comprometer el crecimiento y
desarrollo alveolar al comprimir el
tejido normal adyacente

— lrrigacion arterial y el
drenaje venoso casi siempre
provienen de la circulacién
pulmonar

Figura 5. MAQ sdlida que ocupa todo el pulmén en este cort:




MALFORMACION CONGENITA DE LAS VIAS
RESPIRATORIAS PULMONARES

Incidencia:

1 de cada 6.000 nacimientos

> 95% de los casos y por lo general
afecta un l6bulo o segmento del
pulmon.

Ligera predominancia masculina

* Patogénesis:

surgen de la maduracion detenida de las
células bronquiolares al principio de |la
gestacion.

Histolégicamente, se asocia con un
aumento de la proliferacion celular,
disminucion de la apoptosis y expresion
de moléculas de adhesion celular
aberrante

Se desconocen los antecedentes genéticos

se ha Sugerido genes: TTF-1, FABP-7, FGF-7
, FGF-9, FGF-10, Hoxb-5 y SOX2

The Fetal Medicine Foundation, Congenital pulmonary airway malformation, 2021.




Tipos: Clasificacidén postparto

Su clacacion esta dada por su originan en diferentes niveles del arbol
traqgueobronquial y en diferentes etapas del desarrollo pulmonar

Iy USSPy R—

* Frecuencia %:
» Tamano cm:
* Epitelio:

+ Células
mucosas:

+ Cartilago:

* Musculo
esquelético

+1-3 *>65 + 20-25 * 8% * 2-4%

*+ 0.5cm + 2-10 cm *+ 0,5-2.5cm *1.5cm s 7cm

*+ Pseudoestratifi *+ Pseudoestratifi + Cilindrico * cubico, ciliado + Alveolar
cado ciliado cado ciliado cubico o aplanadas no

* Presente * Presente columnar - Ausente ciliadas
siempre (33%) + Ausente . Ausente « Ausente

* Presente * Presente (5- * Ausente . Ausente * Raro
siempre 10%) - Ausente - Ausente

* Ausente * Ausente - Asociacion con - frecuentement

* Intercambio de * Quistes unico, otras e asociado a
gases multiloculado malformacione malignidad
gravemente s 60% (Blastoma
afectado pleuropulmona

r)

Silke van Koningsbruggen; F. Ahrens; M. Brockmann; D. Michalk; E. Rietschel (2001). Congenital cystic adenomatoid malformation type 4., 32(6), 471-475. doi:10.1002/ppul.1160



Diagnostico ecografico Prenatal:

 Masa pulmonar hiperecogénica de
tamafo muy variable, desde masas
peguenas a masas muy grandes que
ocupan todo el pulmodn.

e Quistes de tamafio variable (casi
siempre).

* Potencialmente (en masas grandes):
— Polihidramnios. .
— Desviacion del mediastino. | SIS
— Hidrops fetal. ' :

e Evaluacion del pulmon restante: en
masas muy grandes puede intentar
visualizarse si existe pulmon restante

— Con RM.

E. Gratacds.;. «Patologia pulmonar, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67



Macroquistico > 5mm: Tipo 1(26% )

Multiples quistes hipoecoicos, medio derecho, sin
desplazamiento mediastinico, sin vasos ni hidrops.

Microquistico < 5mm: Tipo lll (74%)
Masa solida en LID

Doppler no muestra flujo sanguineo pulmonar normal en la
masa nhi vaso nutricio.

Mixto: Tipo Il

Masa toracica derecha Macro y micro quistes que desplazan el
corazdn a laizq. Y diafragma hacia abajo

RM: pulmdn residual minimo LSI.

Swarr DT, Peranteau WH, Pogoriler J, et al. Novel Molecular and Phenotypic Insights into Congenital Lung

Malformations. Am J Respir Crit Care Med 2018; 197:1328.




Mediciones cuantitativas:

CERPO

* Relacion de volumen de malformaciones congénitas de las vias respiratorias pulmonares
(RCV) : altura x didmetro anteroposterior x diametro transversal x 0,52 (constante) /
circunferencia de la cabeza.

* Relacion masa-tdrax (MTR) : entre el diametro transversal de la masa y el diametro transversal
del térax. Se mide en una imagen axial del térax, donde esta presente la vista de cuatro camaras
del corazdn.

* LHR : Relacidn entre el area pulmonar y la circunferencia cefalica esperada LHR: El area de
pulmon a la proporcion de la circunferencia de la cabeza

* Relacion lesién / volumen pulmonar (LLV) : la suma de todas las mediciones de la masa se
multiplica por el grosor de la seccidn para obtener un volumen en centimetros cubicos y se
divide por el volumen pulmonar fetal total normal observado (TFLV), que es el volumen de
pulmdn normal excluyendo el volumen de la masa pulmonar.

* Volumen pulmonar fetal normal observado / esperado (O / E-NFLV) : el volumen pulmonar
observado es la suma de todas las medidas del pulmdn fetal excluyendo la masa pulmonar
multiplicada por el grosor de la seccion para obtener un volumen en centimetros
cubicos. Luego, esto se divide por el TFLV medio esperado para la edad gestacional.

Crombleholme TM, Coleman B, Hedrick H, Liechty K, Howell L, Flake AW, Johnson M, Adzick NS. Cystic adenomatoid malformation volume ratio predicts outcome in prenatally diagnosed
cystic adenomatoid malformation of the lung. J Pediatr Surg. 2002 Mar;37(3):331-8.



Imagenes complementarias:

e RM fetal: cuando la masa

e Relacion de volumen de masa

afecta todo el pulmon, en pulmonar derivada de RM
presencia de hidropesia o fetal (LMVR) : la suma de todas
lesiones bilaterales y cuando las mediciones de |a masa se

_ , . 7 multiplica por el grosor de |la
el diagndstico es incierto seccién para obtener un

— Aumenta la especificidad volumen en centimetros
cubicos. Luego, esto se divide

del diagnostico por la circunferencia de la
cabeza en centimetros para

— > . . .
RM a las .?2 sellzlies derivar el LMVR corregido para
mcorrelacion con la edad gestacional.

diagnostico posnatal

Zeidan S, Gorincour G, Potier A, Ughetto F, Dubus JC, Chrestian MA, Grosse C, Gamerre M, Guys JM, de Lagausie P. Congenital lung malformation: evaluation of prenatal and postnatal
radiological findings. Respirology. 2009 Sep;14(7):1005-11. doi: 10.1111/j.1440-1843.2009.01591.x. PMID: 19740261.

Crombleholme TM, Coleman B, Hedrick H, Liechty K, Howell L, Flake AW, Johnson M, Adzick NS. Cystic adenomatoid malformation volume ratio predicts outcome in prenatally diagnosed
cystic adenomatoid malformation of the lung. J Pediatr Surg. 2002 Mar;37(3):331-8.



Diagnostico diferencial:

Enfisema lobar congénito/ atresia bronquial
Secuestro pulmonar

Quiste broncogénico

Hernia diafragmatica

Obstruccion congénita del las vias respiratorias altas
Quistes neuroentéricos

Neoplasias fetales (raro)




Protocolo de estudio y seguimiento:

Ecocardiografia

Doppler fetal Semanal o
incluso
bisemanal en
masas grandes

— Cada 4-6
semanas en
casos de
masas de

del ' tamafio de la masa : - A
ypparénquima L Y Estudio de cariotipo. pequeno
restante. tamano

The Fetal Medicine Foundation, Congenital pulmonary airway malformation, 2021.




Anomalias asociadas:

Una masa aislada en general no se asocia con anomalias
cromosomicas o causas genéticas.

Un 10% se encuentran defectos en otros sistemas,
principalmente fistulas cardiacas, renalesy
tragueoesofagicas.

En presencia de cualquier otra malformacion asociada, el
riesgo de anomalias cromosomicas aumenta al 40-50% vy
dicta la necesidad de un analisis de cariotipo.

The Fetal Medicine Foundation, Congenital pulmonary airway malformation, 2021.

Sociedad Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG), Pulmones ecogénicos, 2021.



Masas que se resuelven:

* La masa parece resolverse
antes del parto en un 50% de
los casos, generalmente en
Casos con apariencia
microquistica / sélida y una
relacion de volumen de
malformacion pulmonar
congénita de las vias
respiratorias (RCV) baja

Cavoretto P, Molina F, Poggi S, Davenport M, Nicolaides KH. Prenatal diagnosis and outcome of echogenic fetal lung lesions. Ultrasound Obstet Gynecol. 2008 Nov;32(6):769-83. doi:
10.1002/u0g.6218. PMID: 18956429.



Pronostico:

 Muy bueno, excepto los casos mas graves
(< 10%) o hibridos

« Comunmente tiene un crecimiento
discreto hasta la semana 25.

— Mas del 90% el tamario se estabiliza /

— Relacion volumen de malformacion

2 s pulmonar congénita (RCV) > 1.6
BILER PREMESEe (riesgo de hidropesia, dificultad
NV: > 95% respiratoria al nacer, cirugia
temprana)
— RCV: < 0.91: resultado favorable

e Sila masa desplaza el mediastino produce
]thr]ctlrastorno el retorno venoso e hidrops
etal.

M — Requiere Intervencién prenatal
— Muerte in utero.

Costanzo S, Filisetti C, Vella C, et al. Pulmonary Malformations: Predictors of Neonatal Respiratory Distress and Early Surgery. J Neonatal Surg 2016; 5:27.



Pronostico:

----- Elija la formula ----- v|

————— Elija pulmon ----- V|

Circunferencia de la cabeza (mm): | |

Edad gestacional' Semanas: [12 ¥| Dias: [No conocida v

alcular

i+ ]

" [LHR
£ e Extremo: >15% (sobrevida del 0%)
AP diamefer method  Longestaxis method  Tracing method  Grave: 15-25% ( sobrevida20%)

* Moderado: 26-35% (sobrevida30% )
* Leve: 36-45% (sobrevida 60 a 75% )

https://totaltrial.eu/?id=6




Terapia fetal:

* 1ra linea: fetos hidrépicos o con riesgo.
* 12 mg IM maternoC/24h x2 dosis
* Reduccién de la masa- resolucion del hidrops

+ De quistes dominantes: colocacion de shunt
masa - Estudios sugieren buenos resultados con y supervivencia
Invasiva:

prenatal en el 100%
* Masa: reseccion o ablacién con laser

- Toracosentesis

- Aspiracion del quiste
 Derivacion toracoamniotica
* Reseccion gx

* Escleroterapia

Witlox RS, Lopriore E, Oepkes D. Prenatal interventions for fetal lung lesions. Prenat Diagn 2011; 31:628.

E. Gratacds.;. «Patologia pulmonar, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67



Tratamiento posnatal:

e Toracotomia con reseccion
de la masa suele estar
indicada por el tamano de la
masa o sintomas de

dificultad respiratoria,
neumonia, hidrotdrax o
neumotorax.

Sociedad Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG), Pulmones ecogénicos, 2021.



Figura 8. MAQ de gran tamafio con desplazamiento medias-
tinico muy marcado, que ha producido un hidrops fetal gene-
ralizado (a y b). La colocacion de un shunt en el quiste mds
grande (c) permitid una reduccion significativa de la masa, re-
posicionamiento del mediastino, reaparicion de parénquima
pulmonar sano y desaparicion del hidrops (d). La masa se re-
secd postnatalmente,



Manejo obstétrico:

* Lugar con cuidados intensivos neonatales y
cirugia pediatrica.

* 38 semanas. Antes si hay evidencia de
crecimiento deficiente, hipoxia fetal o
hidropesia.

 Método: induccion del trabajo de parto con
el objetivo de parto vaginal.

The Fetal Medicine Foundation, Congenital pulmonary airway malformation, 2021.



SECUESTRO PULMONAR

Masa no funcional de tejido pulmonar que carece de
comunicacion normal con el arbol traqgueobronquial y recibe
su irrigacion sanguinea de la circulacion sistémica.

— Principalmente aorta
— Arteria esplénica

— Arteria gastrica
Se ha descrito casos hibridos de secuestro pulmonar y MAQ

Dorothy I Bulas, MDAlexia Egloff, MD, (2021). Bronchopulmonary sequestration: Prenatal diagnosis and management. En Uptodate




SECUESTRO PULMONAR

Incidencia: * Patogénesis:
* 1 de cada 15.000 nacimientos
 Representa el 0,15 al 6,40% de Controvertido pero podria estar
malformaciones pulmonares relacionado con un desarrollo deficiente
* Enel 75% de los casos es intralobar, lo de la arteria pulmonar o un excedente
gue lo hace indistinguible en hamartomatoso de pulmodn. Se cree que
apariencia de la MAQ microquistica se origina a partir de una yema pulmonar
e 80% a laizquierda supernumeraria que migro caudalmente
* Enel25% de los casos es extralobar durante el desarrollo pulmonar.

Cruz-Martinez R, Méndez A, Duefias-Riafio J, et al. Fetal laser surgery prevents fetal death and avoids the need for neonatal sequestrectomy in cases with bronchopulmonary sequestration.
Ultrasound Obstet Gynecol 2015; 46:627. Sociedad Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG), Pulmones ecogénicos, 2021.



Clasificacion:

- Masa se encuentra dentro del * Masa fuera del pulmon
pulmon normal y esta cubierta - Tiene su propia pleura visceral
por la pleura visceral. - Representa el 25%

* Representa el 75% - Puede ocurrir entre el cuello y
postnatalmente _ el diafragma, dentro del

- Comun en segmento medial o diafragma o infradiafragmatica
posterior izquierdo » Méas comun en el Lobulo

- Drenaje venoso: vena inferior izquierdo y el
pulmonar- Auricula Izquierda / hemidiafragma
conexiones a la vena cava, - 10-15% subdiafragmatica
acigos o auricula derecha . Drenaie venoso: V. Aciqos

- Distribucion igual entre sexos hemiajcigotica, 0 v.'Cav% ’

« Mas frecuente en hombres

- Se asocia a anomalias del
Intestino anterior.

Dorothy | Bulas, MDAlexia Egloff, MD, (2021). Bronchopulmonary sequestration: Prenatal diagnosis and management. En Uptodate



Secuestro intralobar: Masa en LID
Vaso que se origina de la aorta
toracica

RM: leve desviacion mediastiinica
izq.

Secuestro extralobar: Masa en LIl
Vaso nutricio sistémico

RM: leve desviacion mediastiinica
izq.

TC: posnatal: vena que drena hacia
la v. porta

Sepulveda W. Perinatal imaging in bronchopulmonary sequestration. J Ultrasound Med 2009; 28:89.




Diagnhodstico ecografico:

Masa pulmonar ecogénica.
No quistica.
Lébulos inferiores.

Solo excepcionalmente la
masa es grande y puede
producir:

— Polihidramnios

— Desviacion del
mediastino

Hidrotérax (posible incluso
en secuestros pequenos,
generalmente leve o
moderado).

Figura 6. SBP: a) Masa hiperecogénica, casi siempre inferior
y posterior. b Vaaso nutricio que procede directamente de la aor-
ta en un corte coronal.

E. Gratacos.;. «Patologia pulmonar, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67



Diagnostico diferencial:

Malformacion congénita de las
vias respiratorias pulmonares

Enfisema lobar congénito
Hernia diafragmatica congénita
Neuroblastoma

Hemorragia suprarrenal
Tumores pulmonares




Diferencias entre MAQ y SBP

TABLA IL Principales diferencias entre MAQ y SBP

MAQ SBP
Alteracién Displasia de via aérea Pulmén supernumerario (“secuestrado”™)
Localizacién mds habitual Cualquiera Lébulo inferior izquierdo
Tamarfio habitual Muy variable, desde pequefias masas a todo Casi siempre pequeiio
el pulmén
Conexién con via aérea Si No
Perfusién arterial Directa de vasos pulmonares Directa de aorta

E. Gratacés.;. «Patologia pulmonar, Curso intensivo en medicina maternofetal. Barcelona, 2012. 61 - 67



Seguimiento:

Ecografias cada 4

semanas para

controlar el

crecimiento del tumor

K_el hidrotorax o
idropesia.

En> 30% de los casos
hay regresion o
desaparicion del
tumor durante el
tercer trimestre.

The Fetal Medicine Foundation, Congenital pulmonary airway malformation, 2021.



Anomalias asociadas:

* Laincidencia de anomalias cromosdmicas y
sindromes genéticos no aumenta.

* Los defectos en otros sistemas, principalmente
hernia diafragmatica y anomalias cardiacas o
vertebrales se encuentran hasta en un 50% de
los casos con secuestro extralobar.

The Fetal Medicine Foundation, Bronchopulmonary sequestration,, 2021.



Manejo Obstétrico:

Se recomienda el uso
de microarrays antes
de iniciar la terapia
fetal; sin embargo, rara
vez se necesita una
intervencion fetal.

La frecuencia de
anomalias genéticas
aumenta en fetos con
anomalias adicionales y
/ o hidropesia

- Alas 38
semanas

* Induccion
+ Parto vaginal

* Evaluar
parto
rematuro

idropesia Sl

Wilson RD. In utero therapy for fetal thoracic abnormalities. Prenat Diagn 2008; 28:619.

The Fetal Medicine Foundation, Bronchopulmonary sequestration,, 2021.



Tratamiento

- Coagulacion laser guiada
por ultrasonido del vaso de
nutricio en casos de
hidrotorax o hidropesia
severa.

- Extirpacion endoscopica de
masa o embolizacion
selectiva de la arteria que lo
alimenta.

« Sobrevida > 95%

The Fetal Medicine Foundation, Bronchopulmonary sequestration,, 2021.



Tratamiento:

* Altoriesgo : se sugiere la reseccion quirurgica temprana
— Lesion grande ( 220 por ciento del hemitdrax)

— Caracteristicas que sugieren riesgo de blastoma pleuropulmonar
(quistes bilaterales o multifocales, neumotdrax o antecedentes
familiares de enfermedades asociadas con blastoma
pleuropulmonar.

* Riesgo bajo : para los pacientes asintomaticos sin ninguna de las
caracteristicas anteriores en las imagenes, la reseccion quirurgica
electiva u observacion es una opcion razonable. La decision esta
influenciada por las preferencias de la familia después de una
discusion detallada de los posibles beneficios y riesgos de cada
enfoque.

Singh R, Davenport M. The argument for operative approach to asymptomatic lung lesions. Semin Pediatr Surg. 2015 Aug;24(4):187-95. doi: 10.1053/j.sempedsurg.2015.02.003. Epub 2015
Feb 27. PMID: 26051052.



Pronostico:

 Generalmente es bueno, no difiere del prondstico de las
malformaciones congénitas de las vias respiratorias pulmonares

 En el caso de los lactantes sintomaticos que se someten a una

cirugia de urgencia, al menos el 20% presenta complicaciones
posoperatorias

* Paralos bebés asintomaticos que se someten a cirugia electiva,
aproximadamente el 10% tiene complicaciones posoperatorias.

Tocchioni F, Lombardi E, Ghionzoli M, Ciardini E, Noccioli B, Messineo A. Long-term lung function in children following lobectomy for congenital lung malformation. J Pediatr Surg. 2017
Dec;52(12):1891-1897. doi: 10.1016/j.jpedsurg.2017.08.059. Epub 2017 Sep 6. PMID: 28951013.



QUISTE BRONCOGENICO

Estructura quistica cubierta * Patogénesis:
por epitelio bronquial

Generalmente no asociadoa | |* Corresponde a brote
otras anomalias anormal en el desarrollo
del intestino anterior
Incidencia: . d
1 de cada 50.000 nacimientos. Pueden permanecer
unidos al arbol bronquial
primitivo

Kunisaki SM, Saito JM, Fallat ME, et al. Current operative management of congenital lobar emphysema in children: A report from the Midwest Pediatric Surgery Consortium. J

Pediatr Surg 2019; 54:1138.

Sociedad Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG), Echogenic and cystic lungs 2021

The Fetal Medicine Foundation, Bronchogenic cyst, 2021.



Clasificacion:

(—

Mayoria asintomaticos

« 86%

 Obstruccioén traqueal
(PHA)

 Tos, estridor,
sibilancias,

- dificultad respiratoria, e
infecciones recurrentes

Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias. México, D.F. Quiste broncogénico, Reporte de casos. 2004



Diagnodstico ecografico:

* Ecografia detallada

e Quiste unico en posicion central sin
signos de compresion y sin alteracion
de la ecogenicidad asociada del
pulmon adyacente.

* Sin flujo al doppler color

* Quistes grandes: podria inducir hidropesia
fetal ya sea por obstruccidn del retorno de la
vena cava inferior o por compresion cardiaca
directa por la masa quistica

— Manifiesta como ascitis fetal
— Derrames pleurales y pericardicos
— Edema de piel y cuero cabelludo

The Fetal Medicine Foundation, Bronchogenic cyst, 2021.



Quiste broncogénico:

* Hernia diafragmatica * Predictor: tamano
congeénita (1 sola masa - Favorable
quistica intratoracica - Excepto los casos de
izquierda) o obstruccion bronquial, PHA 'y
» Linfangioma toracico desplazamiento
- Quistes de duplicacion mediastinico.
entérica * De peor pronéstico

Sociedad Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG), Echogenic and cystic lungs 2021



Seguimiento y manejo:

Examen
posnatal con
. : radiografia de
Método: si hay toraxy T AC
" evidencia de
obstruccién
bronquial, el

. Evaluar parto:38 gg{tge%%?gaser
semanas.

Si no hay otras
complicaciones.

« Ecografias
cada 4
semanas para
monitorizar la
evolucion de
la lesion.

The Fetal Medicine Foundation, Bronchogenic cyst, 2021.



Tratamiento:

Resolucidon espontanea es
muy frecuente

la terapia fetal ha
demostrado una mejora en
la probabilidad de
supervivencia después de la
descompresion en Utero con
la colocacion de una
derivacion toracoamniotica.

— Supervivencia del 50-
74%

La toracotomia y lobectomia
neonatal Indicada:

— Quistes pulmonares
grandes

— Sintomas como dificultad
respiratoria, hidrotorax o
neumotorax.

e Supervivencia del 90%

Sociedad Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia (ISUOG), Echogenic and cystic lungs 2021



ENFISEMA LOBAR CONGENITO

Es una anomalia del desarrollo del
tracto respiratorio inferior que se
caracteriza por la hiperinsuflacion de
uno o mas de los lébulos pulmonares

> Lébulo superior izqg (40-50%)

Prevalencia:

1 en 20.000 — 30.000

10 de 70 pacientes con
malformaciones del pulmon

Predominio en Hombres 3:1

Kunisaki SM, Saito JM, Fallat ME, et al. Current operative management of congenital lobar emphysema in children: A report from the Midwest Pediatric Surgery Consortium. J

Pediatr Surg 2019; 54:1138.

Patogénesis:

Interacciones anormales entre

componentes endodérmicos y

mesodérmicos embrionarios del

pulmon.

* Comunmente por obstruccion de
las vias respiratorias en desarrollo

 Un >volumen de aire ingresa al
|6bulo afectado en la inspiracion
gue sale en la espiracion,
produciendo un atrapamiento de
aire




Caracteristicas clinicas:

Intomas en

el periodo . .
/ neonatal Asociacion con otras

. 2 |anomalias congénitas:

: .
Sl  Cardiovasculares el

La mayoria a los 6 14%.
meses

 También pueden
producirse trastornos

renales,

a, Dif Rapido gastrointestinales,
i desarrollo en s
Cianosis neumonia algunos musculoesqueléticos

(menos comun) lactante Y cutaneos

Oteros de
inicio
gradual

Fowler, Darren J.; Gould, Steve J. (2015). The pathology of congenital lung lesions. Seminars in Pediatric Surgery, 24(4), 176-182. doi:10.1053/j.sempedsurg.2015.02.002



Diagnostico:

Prenatal:

* 25% detectables (se identifica
erroneamente otras anomalias)

* Lesion de mayor ecogenicidad y/o
apariencia quistica

e Disminuyen de tamano durante el
embarazo.

Postnatal:
* Distension del I6bulo afectado
*  Desplazamiento del mediatino

— Compresion y atelectasia del pulmén
contralateral

* TACy RMN: en casos atipicos o Rx no
diagndstica

Fowler, Darren J.; Gould, Steve J. (2015). The pathology of congenital lung lesions. Seminars in Pediatric Surgery, 24(4), 176—182. doi:10.1053/j.sempedsurg.2015.02.002



Pronostico:

 Engeneral bueno
Los predictores de la

— dificultad respiratoria

grave o la mortalidad:

— PHA

— Hidropesia fetal

.‘ — Relacién: area
transversal del

torax/ pulmon
(valor L/ T) de
menos de 0,25

Noriaki Usui; Shinkichi Kamata; Toshio Sawai; Masafumi Kamiyama; Hiroomi Okuyama; Akio Kubota; Akira Okada (2004). Outcome predictors for infants with cystic lung disease. , 39(4),
0-606. doi:10.1016/].jpedsurg.2003.12.001



Diagnostico diferencial:

* Neumotorax

* Enfisema intersticial localizado

« MAQ

* Agenesia de un pulmon

* Sindrome de Swyer-James-MaclLeod
e Sindrome de Poland




Tratamiento:

e Reseccion Cx temprana
de [6bulo afectado (RN)

e Asintomaticos:
tratamiento
conservador

— Sintomas leves se
puede optar por Cx

Singh, Rashmi; Davenport, Mark (2015). The argument for operative approach to asymptomatic lung lesions. Seminars in Pediatric Surgery, 24(4), 187-195.
doi:10.1053/j.sempedsurg.2015.02.003
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