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Quistes pulmonares congénitos

Congenital lung cysts
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RESUMEN

Introduccidn: las malformaciones pulmonares congénitas constituyen una
alteracion en el desarrollo embrioldgico y fetal de las distintas estructuras
pulmonares y una rara expresion de estas son los quistes pulmonares congénitos.
Caso clinico: se presenta un recién nacido a término, de buen peso, asintomatico



y estable hasta el tercer dia de vida al debutar con un estado de shock séptico
secundario, de bronconeumonia complicada con derrame pleural derecho. En los
estudios evolutivos hacia el cuarto de dia de vida se le diagnostica como hallazgo
radioldgico la presencia de quistes pulmonares que evolucionan de forma
asintomatica. Después de una valoracion multidisciplinaria es egresado con un
seguimiento por su condicién de alto riesgo. Actualmente saludable y con buen
desarrollo psicomotor.

Conclusiones: la importancia del tema que se presenta es que se describe una
presentacidn rara de quistes pulmonares congénitos en un recién nacido que
desarrollé un estadio avanzado de sepsis.

DeCS: Quistes; Insuficiencia respiratoria; Anomalias del sistema respiratorio.

ABSTRACT

Introduction: congenital lung malformations constitute an alteration in the
embryonic and fetal development of the different lung structures and a rare
expression of these congenital lung cysts.

Case report: termed newborn, good weight, evolving asymptomatic and stable
until the third day of life to debut a state of septic shock secondary to complicated
bronchopneumonia with right pleural effusion. In evolutionary studies by the fourth
day of life it is diagnosed, as radiological finding, the presence of lung cysts
evolving asymptomatically. After a multidisciplinary assessment there is a graduate
tracking of their status, with high risk. Currently healthy and good psychomotor
development.

Conclusions: the importance of the issue presented is a rare presentation of
congenital lung cysts in a newborn who developed an advanced stage of sepsis
described.

DeCS: Cysts; Respiratory insufficiency; Respiratory system abnormalities.

INTRODUCCION

Las malformaciones pulmonares congénitas constituyen una alteracion en el
desarrollo embrioldgico y fetal de las distintas estructuras pulmonares. Suponen
aproximadamente un 10% de todas las malformaciones congénitas, siendo las mas
frecuentes aquellas que alteran el arbol bronquial, parénquima pulmonar y
estructuras vasculares. Con una localizacion en el mediastino posterior o
intrapulmonar pueden aparecer lesiones quisticas que estan revestidas por epitelio
columnar ciliado de tipo bronquial.

Se desarrollarian a partir de una yemacioén andémala del intestino primitivo. Si esta
separacion ocurre en forma precoz, el quiste permanece en el mediastino y si
ocurre en forma tardia, da origen a los quistes de ubicacidn periférica. Los quistes
poseen una delgada pared propia con cartilago, musculatura lisa y glandulas
bronquiales, pueden tener comunicacién con la via aérea y si la formacion fue muy
precoz pueden existir zonas con epitelio gastrico o esofagico.



La mayoria de los quistes broncégenos se pesquisan como hallazgo radioldgico ya
sea por el ensanchamiento mediastinico o por la aparicién en la radiografia de una
imagen quistica pulmonar Unica. Cuando presentan sintomatologia esta puede
corresponder a la hiperinsuflacién del quiste con la consiguiente compresion del
tejido circundante o a la infeccion de la cavidad quistica. El estudio puede continuar
con una TAC con contraste que delimita el quiste. Otros estudios como
esofagograma y fibrobroncoscopia pueden ser de utilidad en algunos casos. ?

Los quistes broncogénicos son malformaciones congénitas raras, pero representan
las lesiones quisticas mediastinales mas frecuentes de su tipo, aunque la mayoria
han sido reportadas en sujetos mayores de 15 afios. Otras anomalias encontradas a
través de estudios de imagenes son la agenesia pulmonar, el enfisema lobar
congénito, la atresia bronquial y el secuestro pulmonar.>> Se presenta un caso
clinicamente excepcional de un recién nacido con quistes pulmonares congénitos
gue desarrollé un estadio avanzado de sepsis.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un recién nacido de raza blanca, sexo masculino, hijo de madre de 16
anos, primigesta, sana, grupo O, Rh negativo, nace producto de un parto distécico
(férceps por periodo expulsivo demorado) a las 40 semanas de gestacion,
presentacién cefdlica, liquido amnidtico meconial espeso, con un tiempo de rotura
de membranas de 12 horas, Apgar 6-8 puntos y peso de 2980 gramos.

Las primeras horas de su vida las transcurrié junto a su madre sin mostrar signo
sugestivo de enfermedad. A partir del tercer dia es trasladado al servicio de
cuidados intensivos neonatales (UCIN) por presentar signos de distrés respiratorio
dados por polipnea superficial, aleteo nasal, quejido espiratorio, acompafiado de
coloracién palida ictérica, trastornos de perfusion y signos de shock séptico, con
tendencia al sangrado facil por punturas, ademas de distension abdominal y
hepato-esplenomegalia. Se coloca en la incubadora y realiza la canalizacion de vena
y arteria umbilical (para la monitorizacién de los gases sanguineos); se toma
ademas una muestra para hemocultivo por puncidn periférica, perfil de sepsis,
gasometria arterial, coagulograma, glicemia y estudio radiolégico (Térax A-P).

Los resultados encontrados fueron: leucocitosis, con granulos toxicos e indice
(relacién inmaduros/totales) I/T>0.3, en la gasometria: acidosis mixta con
predominio metabdlico que se hace dependiente de la enfermedad de base, en el
coagulograma presenta trombocitopenia, tiempo de protrombina y tromboplastina
prolongado, con fibrindgeno bajo, interpretdndose como una coagulopatia de
consumo (CID) secundaria a una sepsis grave.

Se decide tras valoracién multidisciplinaria realizar exanguinotransfusion
isovolumétrica con sangre fresca, se agrega ademas intacglobin, plasma fresco, y
antibiéticos de amplio espectro (ceftriaxone y vancomicina) considerando la
agresividad del cuadro y cultivo sanguineo positivo a estafilococo coagulasa
negativo. Este paciente es seguido con una monitorizaciéon continua de oxigeno por
pulsioximetria y desde el punto de vista clinico-gasométrico.

En el estudio radioldgico inicial practicado, presenta signos de hipoventilacién
alveolar con imagenes reticulo-granulares difusas que tienden a confluir hacia la
base del pulmén derecho, con una efusidn pleural de ese lado e imagenes quisticas
multiples redondeadas sugestivas de una bronconeumonia congénita con derrame
pleural.



Para su confirmacion, se le realizé ultrasonido a las 68 horas de vida observandose
liquido libre subdiafragmatico bilateral, aunque mas marcado en el lado derecho y
coleccion liquida en seno costo frénico derecho.

Al dia siguiente en ultrasonografia evolutiva se observé derrame pleural derecho
subdiafragmatico de mayor cuantia y por delante del area cardiaca se observaron
imagenes ecollcidas dificiles de precisar por su localizacién.

A los 7 dias de vida, en la radiologia de toérax evolutiva con vista lateral y
anteroposterior (Figura 1 y Figura 2 ) se observé persistencia de los quistes
pulmonares y el derrame pleural se habia resuelto. Se realizé6 ademas un estudio de
transito intestinal que resulté normal, en aras de establecer el diagndstico
diferencial con la hernia diafragmatica congénita.

Fig. 1. Imagenes quisticas pulmonares retroesternales
en vista lateral {oblicua derecha).



Fig. 2. Imagenes quisticas pulmonares. Regidn parahiliar
bilateral (vista antero-posterior del térax).

A los 10 dias de vida persisten las imagenes quisticas en region parahiliar bilateral
y resolucién total del proceso inflamatorio, dandose el alta a los 21 dias, sin
requerir tratamiento quirdrgico y después de haber sido evaluado
multidisciplinariamente por neumologia, neonatologia, genética clinica, cirugia
pediatrica, cardiologia y el médico de la familia para un seguimiento posterior en su
area de salud.

DISCUSION

El caso presentado, segun los antecedentes obstétricos y cuadro clinico, desarrolld
una infeccién posnatal que evoluciond al estadio de shock y como hallazgo
radiologico se diagnostica la presencia de quistes pulmonares congénitos,
enfermedad que resulta rara en la etapa neonatal.

Los quistes pulmonares congénitos se originan por una alteracion de la
diferenciacion bronquio-bronquiolo que pueden comprometer al brote del esbozo
bronquiolar completo o parcialmente a los bronquios mayores (quistes centrales) o
los bronquiolos (quistes periféricos) hasta los alvéolos en forma difusa (pulmoén en
esponja o displasia alveolar). Su clasificacion es muy variada, pueden ser centrales
o periféricos, solitarios o multiples, perihiliares intra o extra pulmonares, ciegos o
con comunicacion con el arbol bronquial incrementandose el riesgo de infecciones
en el periodo neonatal. Muchas de estas malformaciones pulmonares suelen estar
asintomaticas, pero los riesgos de complicaciones como neumotdrax, hemorragia y
transformacion maligna siempre estan latentes.2

Como causa principal se cita la malformacién adenomatoidea quistica que en el
20% de los casos se asocia a otras malformaciones como: agenesia o disgenesia
renal, malformacion anorectal, atresia intestinal y cardiopatias congénitas. De
origen congénito también se hace referencia al Sindrome de Birt-Hogg-Dubé. Los
guistes pulmonares pueden ser secundarios a neumonias por staphylococcus



aureus y streptococcus pneumoniae, histoplasmosis, e hidatidosis, o sea, de causa
infecciosa.? 8

Un grupo de enfermedades consideradas inmunoldgicas (bronquiolitis folicular,
neumonia intersticial linfocitaria, granulomatosis de Wegene) y otras de causa
idiomatica (histiocitosis X pulmonar, amiloidosis, enfermedad de depdsito de
cadenas ligeras) cursan también con imagenes quisticas de localizacién pulmonar,
mientras que las neopldsicas se presentan con mayor frecuencia en edades
avanzadas de la vida.? !

Aungue no son muy frecuentes los quistes llenos de aire en los pulmones, se
presentan con tanta variedad de formas que constituye en el periodo neonatal un
problema interesante, tanto desde el punto de vista diagnéstico como del
terapéutico. El prondstico se agrava a medida que aumenta la tensién o la
infeccion.2

Aungue a veces esta indicado el tratamiento conservador, en ocasiones es
indispensable la intervencion quirdrgica inmediata. La reseccion debe realizarse sin
retraso en infantes sintomaticos y probablemente en infantes asintomaticos, a
causa de la compresién del pulmén normal y el riesgo de infeccién.> ¢

Los quistes pulmonares resultan raros en la etapa neonatal y constituyen una
importante condicion al incrementar los riesgos de morbilidad y mortalidad
presentdndose de forma aislada o asociados a otras enfermedades, por ello, resulta
util el diagnodstico precoz que permitird establecer el tratamiento de eleccién para
cada paciente y llevar a cabo un seguimiento multidisciplinario oportuno con el
objetivo de mejorar la calidad de vida.
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