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RESUMEN

Las malformaciones pulmonares congénitas son un grupo heterogéneo de
trastornos que afectan el desarrollo pulmonar. El objetivo fue describir las
caracteristicas  clinicas, histopatologicas e imagenologicas de las
malformaciones pulmonares congénitas en el Instituto Nacional de Salud del

Nifio 2010-2016.

Se realiz6 un estudio de enfoque cuantitativo de tipo observacional, transversal
y retrospectivo. La muestra fue de 52 pacientes sometidos a cirugia con
confirmacion anatomopatolégica de malformacion pulmonar congénita. Las
variables no seguian una distribucion normal, por lo que se utilizaron pruebas
no parameétricas. La diferencia entre el grupo de varones y mujeres se
analizaron con la prueba U de Mann-Whitney para las variables continuas, y la
prueba exacta de Fisher para las variables categoricas. Se consider6

estadisticamente significativo un valor de P < 0,05.

De las historias clinicas, se evaluaron la edad, sexo, procedencia,
caracteristicas clinicas, radiograficas y tomograficas, tipo de malformacion
pulmonar, procedimiento quirargico, complicaciones posquirdrgicas y estancia

hospitalaria.

La mediana de edad en los varones fue de 16 meses (15 dias-14 afios) y en las
mujeres, 29 meses (24 dias-12 afios); la relaciéon varon/mujer fue 33/19. El
principal método diagndstico fue la tomografia de térax. Se encontré afectacion

parenquimal en el 73,1% y afectacién mixta, en el 26,9%. Los 52 casos tuvieron
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confirmacion anatomopatoldgica de malformacion pulmonar congénita. De 52
pacientes sometidos a cirugia y confirmacién anatomopatoldgica 29 (55,8%)
casos fueron malformacién congénita de la via aérea pulmonar (CPAM), 7
(13,5%) casos secuestro pulmonar extralobar, 4 (7,7%) casos secuestro
pulmonar intralobar, 7 (13,5%) casos quiste broncogénico, 3 (5,8%) casos
malformaciones congénitas mixtas y 2 (3,8%) casos enfisema lobar congénito.
En el 92,3% de los casos se realiz6é lobectomia, 3,8% segmentectomia y 3,8%
quistectomia. La complicaciébn posquirdrgica mas frecuente fue neumonia
(11,5%). La mediana de estancia hospitalaria fue de 28 dias. No hubo
diferencias estadisticamente significativas entre las variables evaluados

respecto al género.

Las malformaciones pulmonares congénitas representan un grupo diverso de
trastornos del desarrollo, con variados patrones imagenologicos Yy

manifestaciones clinicas.

Palabras clave: Malformacion pulmonar congénita, malformacion congénita de
la via aérea pulmonar, secuestro pulmonar, quiste broncogénico, enfisema lobar

congeénito.
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ABSTRACT

Congenital lung malformations are a heterogeneous group of disorders that
involve respiratory system development. The goal of the study was to describe
clinical, pathological and imaging features of the congenital lung malformations

at the National Institute of Child Health 2010-2016.

A quantitative, observational, transversal and retrospective study was
conducted. The sample was 52 patients that underwent surgery with
histopathological confirmation. The variables did not follow a normal distribution,
SO non-parametric tests were used. The difference between the group of males
and females was analyzed with the Mann-Whitney U test for continuous
variables and Fisher's exact test for categorical variables. A value of P <0,05

was considered statistically significant.

Age, sex, location, clinical features, radiological features, type of lung
malformation, surgical procedure, postoperatory complications and length of

stay were obtained from medical records.

The median age in males was 16 months (15 days-14 years) and in females 29
months (24 days-12 years); being the male / female relationship 33/19. The
main diagnostic tool was computed tomography, lung parenchyma was involved

in 73,1%, mixed involvement parenchymal and vascular was 26,9%. 52 cases
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were confirmed with histopathology. From them, 29 (55,8%) cases were
congenital pulmonary airway malformation (CPAM), 7 (13,5%) cases were
extralobar pulmonary sequestration, 4 (7,7%) cases were intralobar pulmonary
sequestration, 7 (13,5%) cases were bronchogenic cyst, 3 (5,8%) cases were
mixed lung congenital malformations and 2 (3,8%) cases congenital lobar
emphysema. In 92,3% of the cases underwent lobectomy, 3,8% segmentectomy
and 3,8% cystectomy. The most frequent postoperatory complication was
pneumonia 11,5%. The median hospital stay was 28 days. There were no
statistically significant differences between the variables evaluated with respect

to gender.

Congenital lung malformations represent a diverse group of developmental

disorders with several imaging patterns and clinical manifestations.

Keywords: Congenital pulmonary malformation, congenital pulmonary airway
malformation, pulmonary sequestration, bronchogenic cyst, congenital lobar

emphysema.



INTRODUCCION

Las malformaciones pulmonares congénitas representan un grupo heterogéneo
de trastornos que ocurren durante el desarrollo pulmonar, que afectan el
parénquima pulmonar, el sistema arterial o el sistema venoso pulmonar.! El
humano nace con aproximadamente el 8% de los alveolos que tendremos en la
edad adulta, con un crecimiento y desarrollo acelerado de las unidades
alveolares hasta los ocho afios (280 millones de unidades alveolares), tiempo

en el cual se alcanzan una cantidad cercana a la etapa adulta.?

La incidencia de malformaciones pulmonares congénitas alcanza
aproximadamente 30 a 42 casos por cada 100 000 habitantes por afo; es decir,

0,06% a 2,2% de todos los pacientes ingresados en hospitales de referencia.®: 2

Sin embargo, con el advenimiento de nuevas técnicas de diagnostico
prenatales, las cifras pueden aumentar; es todo un reto para el pediatra general
el diagnostico oportuno y evitar complicaciones futuras como infecciones

pulmonares recurrentes.

Se estima que el 10% de los casos son diagnosticados al nacer, mientras que el

14% se diagnostican en la infancia y adolescencia.?*

Las formas de presentacion clinica de las malformaciones congénitas

pulmonares son variadas; van desde situaciones muy graves, que incluso



pueden causar muerte perinatal por insuficiencia respiratoria aguda, infecciones
bronco pulmonares recurrentes en nifios, hasta situaciones clinicas totalmente
asintomaticas en adolescentes y adultos; diagnosticadas incidentalmente
cuando se realizan exadmenes imagenoldgicos de térax como parte de otros

estudios.135°

Dentro de las técnicas de ayuda diagndstica, durante el periodo prenatal las
anomalias congénitas pulmonares, pueden ser diagnosticadas por
ultrasonografia materno-fetal; por otro lado, si las lesiones son amplias que
incluso condicionan hipoplasia pulmonar, se requiere resonancia magnética
nuclear prenatal, con el objetivo de tener una buena caracterizacion del
problema pulmonar para su posterior evaluacion y conducta a seguir. De no ser
diagnosticado tempranamente e independientemente de la presentacion clinica,
se requiere imagenes para la confirmacion y la caracterizacion de las diversas
malformaciones pulmonares congénitas a fin de tomar una conducta quirdrgica

correcta. >/

Debido a que pocas veces el diagnostico se hace en la etapa prenatal, la
conducta a seguir como parte del manejo posnatal, es si deberia operarse o
seria mejor observar en los casos de los pacientes asintomaticos. Existen
argumentos a favor y en contra, los cuales se basan en estudios retrospectivos
pequefios y pruebas indirectas, en el periodo de observacion son importante las

infecciones sobre agregadas, discordancia entre el patron radiolégico y



patoldgico, riesgo de neumotodrax, posibilidad de malignizacion, lo cual motiva

una conducta quirtrgica temprana.’

Segun la Oficina de Estadistica del INSN, las enfermedades del aparato
respiratorio ocupan el primer lugar de las 10 primeras causas de hospitalizacién
en el instituto del 2003 a 2013 y las malformaciones congénitas en general
llegan al 14,1%, en pacientes hospitalizados en el INSN en el 2014. No se
encontraron cifras que reporten las malformaciones pulmonares congénitas, por
lo que se desconoce la prevalencia exacta de esta patologia en el INSN.
Conociendo la casuistica propia, se deben tomar medidas para el diagnodstico
oportuno y la mejor decision respecto al manejo de las malformaciones

congénitas pulmonares.

En base a esta situacion problematica, se planted el siguiente problema de
investigacion: ¢Cudéles son las caracteristicas clinicas, histopatologicas e
imagenologicas de las malformaciones pulmonares congénitas en el Instituto

Nacional de Salud del Nifio 2010-20167

Para el presente estudio, se plante6 como objetivo general: Describir las
caracteristicas clinicas, histopatolégicas e imagenoldgicas de Ilas
malformaciones pulmonares congénitas en el Instituto Nacional de Salud del
Nifio 2010-2016. Los objetivos especificos fueron los siguientes: describir los

patrones imagenolégicos mas frecuentes de las malformaciones pulmonares



congénitas, describir los patrones histopatologicos méas frecuentes de las
malformaciones pulmonares congénitas y describir las principales

complicaciones posquirdrgicas de las malformaciones pulmonares congénitas.

En el Instituto Nacional de Salud del Nifio, no existe una base de datos sobre la
casuistica de malformaciones pulmonares congénitas; por lo general, ingresan
en su mayoria por exacerbaciones infecciosas, las cuales son diagnosticadas
de neumonia, una vez resuelto el cuadro agudo, una radiografia anormal debe
hacernos sospechar de malformacion congénita pulmonar. El diagnostico y el
tratamiento oportuno seran de mucho beneficio para los pacientes, para evitar
complicaciones futuras. El presente estudio intentd una aproximacion a una
patologia que no siendo muy prevalente puede pasar desapercibido, por lo que
ayudard a plantear las opciones diagnosticas basados en caracteristicas

clinicas, imagenologicas y confirmar el diagnostico mediante anatomopatologia.

Se realizd una investigacion de enfoque cuantitativo. Se caracteriza por ser
observacional, descriptivo, transversal y retrospectivo. El tamafio de la muestra
fue resultado del nidmero de pacientes con diagnéstico de malformacién
congénita pulmonar que cumplieron los criterios de inclusion y exclusion. La

cantidad de casos para el estudio fue de 52 pacientes.

El trabajo de tesis consta de cinco capitulos. ElI primero muestra los

antecedentes y bases tedricas del tema. El segundo describe las variables y su



operacionalizacion. El tercero explica la metodologia. El cuarto capitulo
presenta los resultados obtenidos y el quinto capitulo compara los resultados

obtenidos con la casuistica internacional y nacional.



CAPITULO I: MARCO TEORICO

1.1 Antecedentes

El 2005, Salles M et al. presentaron una revision de 32 casos de
malformaciones pulmonares congénitas, siendo 11 mujeres (34%) y 21 varones
(66%) de edades comprendidas entre un dia de vida y 17 afios 10 meses; los
diagnosticos histopatologicos fueron: malformacion adenomatoidea quistica
once (34%) casos, secuestro pulmonar siete (22%), quiste broncogénico siete
(22%), enfisema lobar congénito cuatro (12%) y malformaciones enfisematosas
complejas tres (9%). Utilizaron como ayuda diagndstica la ultrasonografia en 19
nifos (59%), de los cuales seis tuvieron diagndstico ecografico prenatal y fueron
sintomaticos después del nacimiento, presentando dificultad respiratoria,
infeccion broncopulmonar y tos; los otros 13 nifios fueron diagnosticados

después de nacer de manera casual.

Todos los pacientes tuvieron una radiografia de torax y una tomografia toracica
con contraste, se lleg6 al diagnostico en 31 casos (97%) y uno tenia tomografia
normal, lo cual habla de una involucién de la malformacidén congénita pulmonar.
Las malformaciones congénitas pulmonares encontradas por los autores fueron:
malformacion adenomatoidea quistica (11 casos), secuestro pulmonar (7
casos), quiste broncogénico (7 casos), enfisema lobar congénito (4 casos),
malformacion enfisematosa compleja (3 casos). Treinta (94%) de los pacientes

fueron tratados quirargicamente, tenian edades entre dos dias a 14 afios con



una media de 2,1 afios; realizaron lobectomia en 18 casos, reseccion de la
malformacion en 7 casos, segmentectomia en 4 casos y heumonectomia en un
caso. Los dos pacientes que no fueron intervenidos quirdrgicamente fueron, en
el primer caso, el paciente tuvo una tomografia toracica contrastada normal, es
decir, la malformacion congénita pulmonar habia resuelto espontaneamente y el
otro caso correspondia a una malformacion enfisematosa compleja asociada a
otras malformaciones. Fueron indicacién de cirugia, la existencia de sintomas
respiratorios, neumotérax espontaneo. Las complicaciones posoperatorias
fueron: hemoptisis (un caso), estenosis glotica (un caso), neumotorax (un caso),

resolviéndose favorablemente. No se reportaron muertes en esta serie.?

El 2008, Costa J et al., en un estudio retrospectivo, reportaron 60 pacientes con
malformaciones pulmonares tratados quirargicamente, entre 1969 y 2004 en el
Hospital de Sao Paolo. Sus criterios de inclusion fueron: diagndstico de
malformacion pulmonar confirmado por anatomopatologia y haber sido
sometido a cirugia pulmonar. Analizaron el perfil clinico, el diagndstico,
tratamiento previo, tratamiento quirdrgico y complicaciones nosocomiales. De
los 60 pacientes reportados con diagndéstico de malformaciones pulmonares, 27
casos correspondieron a quiste broncogénico, 14 casos a enfisema lobar
congénito, 10 casos a secuestro pulmonar y 9 casos a malformaciéon
adenomatoidea quistica; las edades comprendian entre 4 dias y 62 afios con
una media de 17,9 afos, la incidencia mayor fue en el primer afio de vida. El
53,3% de los pacientes fueron intervenidos quirdrgicamente a la edad de 13

afios 0 menos, predominé el sexo masculino con un 55%. La sintomatologia



tuvo poca especificidad, el 92% de pacientes presentaron tos, disnea, dolor
torécico; lo cual los llevo a buscar atencion médica. Las infecciones pulmonares
recurrentes se presentaron en 18 pacientes, antes de ser diagnosticados. Los
procedimientos quirdrgicos realizados fueron: lobectomia (58% de los casos),
quistectomia (13%), segmentectomia pulmonar (13%), secuestrectomia (10%),
bilobectomia (3%) y neumonectomia (3%). Las complicaciones posoperatorias
fueron neumonia (6 casos), atelectasia (6 casos), empiema pleural (3 casos) y
sepsis (2 casos); haciendo una morbilidad del 23% y la mortalidad fue 3,3% (2

casos).’

Puligandla y Laberge, en el afio 2012, mostraron un enfoque general del
manejo de las malformaciones pulmonares congénitas. Clasifica las lesiones
pulmonares segun la apariencia ecografica en macroquisticas, microquisticas y
lesiones mixtas. Si hay una arteria sistémica que irriga una parte de pulmén
anormal se trata de un secuestro sea intralobar o extralobar, dentro del espectro
de diagnéstico diferencial esta la atresia bronquial, enfisema lobar o
segmentario congeénito, quiste broncogénico. En la ecografia prenatal, se
debera encontrar lesiones hiperecoicas y microquisticas, cuyo contenido liquido
inicial sera reemplazado por aire; posteriormente, lo podemos ver en atresia
bronquial y malformacion adenomatoidea quistica congénito. La evoluciéon
posnatal y, en ocasiones, el diagnostico histolégico daran el diagndstico
definitivo. Como complemento, el informe ecografico debera contemplar el
tamafio anteroposterior, latero lateral, craneocaudal, el volumen, localizacion,

apariencia, presencia de arteria sistémica aberrante, desplazamiento del



mediastino, derrame pleural, ascitis y blusqueda de signos de hidropesia. En
casos de hidropesia fetal, debido a una masa grande o flujo alto de la arteria
sistétmica aberrante, se debe intervenir quirdrgicamente en el segundo
trimestre. Para lesiones quisticas, las aspiraciones repetidas pueden ser una
alternativa temporal; la derivacion toracoamniotica puede ser una alternativa en
grandes quistes pulmonares e hidrotérax asociado a secuestro pulmonar.
Derivaciones antes de las 21 semanas de edad gestacional traen riesgo de
sangrado, separacion de la membrana, trabajo de parto pretérmino y
deformidades de la pared toracica. Para lesiones sdlidas, realizan en centros
especializados lobectomia, ablacion por radiofrecuencia o laser, pero su éxito
es limitado; reportan un caso tratado con éxito de ablacion con laser de la
arteria sistémica aberrante en secuestro pulmonar que causaba hidropesia. La
escleroterapia percutanea guiada por ultrasonido también lo describen en tres
casos reportes; malformacion adenomatoidea quistica, secuestro intralobar y
secuestro extralobar respectivamente, siendo esta técnica simple y de bajo
costo puede ser una buena opcidn que deberia recomendarse. Han
desarrollado herramientas de prondstico para el seguimiento mas estrecho de
los fetos en riesgo; el CCAM, volumen ratio (CVR), mide el volumen de la lesion
pulmonar dividido entre la circunferencia de la cabeza normalizada para la edad
gestacional. Un CVR mayor a 1,6 en las lesiones pulmonares se asocié a mayor
riesgo de hidropesia, otros refieren el punto de corte en dos. En pacientes con
hidropesia fetal que se encontraban en el segundo trimestre y no candidatos
para una intervencién quirargica, varios grupos han notado resultados

favorables con la administracion de betametasona materna. EI manejo para



grandes malformaciones congénitas pulmonares, con desplazamiento
significativo del mediastino y con alto riesgo hipoplasia pulmonar, proponen la
intervencién quirdrgica fuera del Gtero durante el parto (EXIT), mientras se
mantiene el bypass de la placenta. Se logré 89% de supervivencia en un centro
de alta especializacién; sin embargo, la superioridad de este enfoque en
comparacién a la reseccion quirdrgica posterior al parto queda pendiente. Un

EXIT con membrana extracorpérea también se ha intentado.’

Stanton M y Devenport M, en el afio 2006, resaltaron que un diagnostico
temprano de las anomalias quisticas pulmonares, hace que puedan controlarse
complicaciones como polihidramnios, hidropesia y desplazamiento del
mediastino; recomiendan monitorizacion ecografica de la progresion o regresion
de las lesiones pulmonares y una referencia oportuna hacia un centro
especializado. Una opcion que brinda mucha informacion es la resonancia
magnética, y los hallazgos tendrian mayor correlacion con los resultados
anatomopatolégicos, en comparacion a la ultrasonografia. Muchas veces las
malformaciones pulmonares pueden ser asintomaticas durante el periodo fetal;
sin embargo, en aproximadamente el 10% de los casos el desplazamiento del
mediastino, dificultad para el retorno venoso cardiaco; en el caso de las
malformaciones adenomatoidea quisticas, pueden precipitar hidropesia fetal e
insuficiencia cardiaca congestiva, por lo que es necesario la intervencion
prenatal temprana; como parte del estudio integral y que orientan a una
malformacion pulmonar congénita estricta, los fetos deberan tener un estudio

cromosémico normal y ausencia de otras anomalias ecogréficas. La

10



intervencién quirdrgica va desde amniocentesis, reseccién quirdrgica abierta,
shunt toracoamniéticos y ablacion percutdnea con laser. La administracion
materna de esteroides podria ser beneficiosa en algunas malformaciones
congénitas pulmonares, aunque el mecanismo no es claro. Después del
nacimiento el sintoma temprano es la dificultad respiratoria, debido a la
disminucion del parénquima pulmonar funcionante por compresion de los
espacios aéreos correspondiente a la masa quistica, en ocasiones puede volver
a presentarse un desplazamiento del mediastino y compromiso del retorno
venoso; también los quistes y el parénquima pulmonar anormal actian como
focos para neumonia, absceso, formacion de empiema y sepsis. La conducta a
seguir en el recién nacido dependera mucho de la clinica que presenta; si esta
sintomatico, requerira una radiografia de térax e idealmente una tomografia
toracica. Si el recién nacido es asintomatico, se tomara la radiografia de torax el
primer dia después del parto y si este es normal se puede aplazar la tomografia
de térax hasta un mes después. En La conducta quirdrgica, en pacientes
sintomaticos, es incuestionable; sin embargo, en pacientes asintomaticos sigue
siendo controversial, en este caso una alternativa a la cirugia es la tomografia
como herramienta para el seguimiento, pero tiene como ese efecto adverso la
alta exposiciéon de la radiacién, por lo que los autores de esta revision
recomiendan la reseccion quirargica en casi todos los secuestros pulmonares y

las malformaciones adenomatoideas quisticas.®
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1.2 Bases tebricas

En las Ultimas décadas, el conocimiento sobre malformaciones congénitas
pulmonares ha mejorado enormemente, debido a los avances de imagenes, el
uso de resonancia magnética fetal, la ecografia doppler, permiten durante la
etapa prenatal plantear diagnosticos probables de malformacién pulmonar
congénita.>° No se sabe las causas que produce una malformaciéon congénita
pulmonar, por lo que se ha planteado muchas teorias destacando las
siguientes: La primera teoria, una de las mas antiguas, sugieren que las
anomalias congénitas de los pulmones son el resultado del brote defectuoso del
arbol traqueobronquial del intestino anterior primitivo; esto ocurre por lo general
los dias 24 y 36 de gestacion; ejemplo quistes de duplicacion congénita del
intestino anterior.>1° La segunda teoria sugiere que las anomalias pulmonares
congeénitas son el resultado de la obstruccion del bronquio en desarrollo; la
displasia pulmonar distal dependera de las variaciones de la gravedad, el
tiempo de presentacion y la localizacion de la obstruccién congénita. Esta
teoria ayuda a explicar las presentaciones mixtas de malformaciones
pulmonares congénitas; ejemplo atresia bronquial mas secuestro pulmonar,
malformacién congénita de la via aérea pulmonar (CPAM) con secuestro.lt1:12
La tercera teoria sefiala que las anomalias pulmonares congénitas se deben a
anomalias vasculares subyacentes pulmonares, esta teoria ayuda a explicar la
asociacibn comun entre anomalias vasculares y la presencia de anomalias
parenquimatosas congénitas; ejemplo la asociacion tipo hipoplasia congénita

pulmonar y sling de la arteria pulmonar.>'3 La cuarta teoria es una de las mas
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recientes que implica una causa genética subyacente para que se origine una
anomalia pulmonar congénita. Los que defienden esta teoria consideran que la
aberracion en las vias de sefializacion para la formacion pulmonar como la

causa de anomalias pulmonares congénitas, por ejemplo, CPAM.14-16

En general, ninguna teoria por si sola puede explicar que la fisiopatologia de
una determinada malformacion congénita pulmonar, lo mas probable es que la
patogénesis incluya una combinacion de las cuatro categorias. Dentro del
espectro de las malformaciones pulmonares congénitas, encontramos aquellas
en la que el predominio es de anomalias puramente vasculares, otras con

compromiso parenquimatoso puro y combinaciéon de ambas1°

Desarrollo embriologico de los pulmones

El desarrollo intrauterino de pulméon humano se ha dividido en cinco fases:
embrionario, pseudoglandular, canalicular, sacular y alveolar. La fase
embrionaria, inicia aproximadamente la cuarta semana de gestacién con la
formacion del diverticulo respiratorio (brote laringotraqueal) de la pared ventral
del intestino primitivo; a medida que la yema pulmonar se alarga, la
invaginacion del mesodermo lateral del lugar al tabique traqueoesofagico,
separando asi el es6fago y la traquea. Posteriormente en las semanas 5y 7 de
gestacion el extremo distal de la yema laringotraqueal se bifurca en dos yemas
pulmonares, dando origen a los bronquios principales derecho e izquierdo, los

cuales a su vez se ramificaran en bronquios lobares; este evento marca el final
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de la etapa embrionaria. La fase pseudoglandular va desde la semana 7 a la 16
de gestacion, formandose aqui los bronquios segmentarios y subsegmentarios;
luego de una serie de subdivisiones se forman los bronquiolos, los bronquiolos
terminales, conductos alveolares y alveolos. La fase canalicular va de la 16-24
semana de gestacion, los espacios aéreos desarrollados son canalizados por
una red de capilares. La fase sacular que comprende la 24-26 semana de
gestacion, los alveolos y los espacios aéreos terminales contindan su desarrollo
formando los espacios intersticiales y los septos alveolares. Finalmente, la
etapa alveolar que ocurre posterior a la semana 36 de gestacion comprende la
maduracion de los alveolos, la mayoria de los alveolos se formaran durante los

dos primeros afios de vida. 1°

Torax fetal: anatomia normal

Los pulmones fetales vistos por ultrasonografia son homogéneos y ligeramente
mas ecogénicos que el higado, la ecogenicidad de los pulmones aumentara
conforme aumenta la edad gestacional. La presencia de quistes o incremento
focal de la ecogenicidad en el parénquima pulmonar sera indicativa de una
masa; cuando el térax se divide en cuatro camaras, en el cuadrante anterior
izquierdo a la izquierda de la linea media encontramos al corazon ocupando 25
a 30% del volumen torécico.

El eje del corazén se determina cuando el tabique interventricular forma un
angulo de 45° con la linea media, esta orientacion del corazén nos ayuda

cuando la posicidn es ocupada por otras masas, como es el caso de la hernia
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diafragmética, esto sitia al corazon como un reparo en la ultrasonografia fetal,
siendo visualizados en esta posicion durante la 2da y 3era semana de
gestacion cuando se realiza la evaluacion obstétrica de rutina. Los volumenes
pulmonares pueden medirse con ultrasonografia 3D o 4D, es muy importante
calcular el volumen pulmonar fetal en anomalias pulmonares, para una
estimacién del volumen residual pulmonar. Es de mucha utilidad la resonancia
magnética, en la cual la traquea, los bronquios y los pulmones mostraran una
alta intensidad en T2 en relacion a los musculos de la pared toracica; a medida
gue los pulmones se desarrollan hay un aumento de la produccion de fluido
alveolar, aumentando asi la intensidad de los pulmones en relacién al higado.
También se pueden calcular los volimenes pulmonares mediante RM segun

avanza la edad gestacional.1017:18

Hipotesis de patogenicidad

Las malformaciones pulmonares congénitas a menudo se superponen en la
etapa prenatal, pareciera que estos defectos tuvieran mecanismos
fisiopatolégicos comunes, con el resultado de anomalia focal del desarrollo de
los pulmones, tienen aparicion esporadica, sin mediar componente genético,
por lo que hay afectacién local del pulmén, dejando las otras partes del pulmon
con desarrollo normal. Sin embrago en los ultimos afios se ha dado mucha
importancia al rol de la genética en las malformaciones pulmonares congénitas,
cuyos genes implicados en el control del desarrollo de los pulmones serian los

responsables. Otra teoria considera que las estenosis bronquiales durante el
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desarrollo pulmonar, permite que haya acumulo de fluidos por encima de la
obstruccion, causando una dilatacion pseudoquistica de los pulmones con un
consiguiente desarrollo pulmonar, ejemplo de esto tenemos a las
malformaciones adenomatoideas quisticas , atresia laringea; sin embargo las
controversias respecto a esta hipétesis sefiala que muchas veces encontramos
malformacion pulmonar congénita por debajo de la obstruccion bronquial.
También se han sefialado factores moleculares como causas de
malformaciones pulmonares, pero una concurrencia de factores seria mas
coherente. Algunas veces los defectos pulmonares pueden ser solo funcionales,

otras anatémicas. 1°

Pruebas de imagenes en malformaciones congénitas pulmonares

Uno de los examenes iniciales en malformaciones pulmonares es la ecografia
prenatal y posteriormente se complementa con resonancia magnética. En nifios
sintomaticos y asintomaticos, en los que se sospecha de malformacién
pulmonar el examen inicial deberia hacer una radiografia de torax (de frente y
de perfil); en menores de seis meses de edad la radiografia de frente seria
suficiente puesto que la radiografia de torax lateral es muy dificil de obtener.
Los hallazgos radiolégicos que orientan a la presencia de malformacion
pulmonar congénita incluyen: hiperlucencia focal, masa quistica pulmonar o
mediastinica focal, anormalidad vascular, anomalia de las vias respiratorias y
asimetria toracica. El hallazgo de una de las cinco situaciones anteriores en la

radiografia de torax, ofrece valiosa informacién para solicitar ecografia toracica,
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tomografia computarizada, resonancia magnética; las cuales confirmaran y
caracterizaran posteriormente las anormalidades con mayor precision. La
ecografia toracica es una modalidad préactica de imagenologia debido a su
amplia disponibilidad, relativa facilidad de funcionamiento y ausencia de
exposicion a radiacion ionizante; por ejemplo, es de utilidad en quiste de
duplicacion del intestino anterior, secuestro pulmonar en recién nacidos y nifilos
pequefios, ventaja que se ve limitada en nifios mayores. Para lograr una
evaluacién optima de la imagen en recién nacidos y nifios pequefios, se puede
utilizar un transductor lineal de alta resolucion de 10 a 15 MHz, con un abordaje
transesternal, paraesternal o intercostal. Para una buena caracterizacion de las
lesiones se recomienda al menos dos planos, el uso de doppler es de ayuda
para demostrar los vasos andmalos asociados. Recientemente la tomografia
multidetector, el cual incluye una angiotomografia, esta jugando un rol
importante como modalidad diagnéstica de eleccion para una evaluacion
completa de las malformaciones congénitas pulmonares en pacientes
pediatricos. La tomografia de alta resolucién, la magnifica calidad de las
imagenes de reconstruccion multiple y reconstrucciones tridimensionales 3D,
hace que la tomografia computarizada multidetector hoy en dia sea un método
no invasivo ideal para evaluar las malformaciones pulmonares congénitas. La
calidad de la tomografia computarizada dependera de parametros basicos de la
misma, que incluye el uso de corriente o miliamperajes del tubo, el pico del
kilovoltaje, la velocidad de la mesa (menos de 1 segundo), colimacién del
detector fino (menos de 1 mm) y un intervalo de reconstruccion de 1 a 2 mm.

Una vez obtenida las imagenes en conjunto de la tomografia computarizada, las
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imagenes en 2D y 3D de las estructuras de las vias respiratorias, pulmonares y
vasculares pueden reconstruirse de forma interactiva. EI uso de material
contrastado endovenoso, proporciona una mejor aproximacion a la
malformacion congénita pulmonar. El é&rea a estudiar comprende
anatdbmicamente desde la entrada torécica hasta el nivel del diafragma; sin
embargo, en el caso de secuestro pulmonar la inclusion de la parte superior del
abdomen es importante, los vasos arteriales an6malos asociados con el
secuestro pulmonar pueden surgir de la aorta abdominal proximal o de sus
ramas principales como es el caso del secuestro extralobar que puede ocurrir
en una localizaciéon subdiafragmética. Los pacientes pediatricos tienen una
radiosensibilidad por lo que se ha sugerido una estrecha vision de los principios
de “tan baja radiacibn como sea razonablemente posible” (ALARA) para la
exposicion a la radiacion durante el examen de tomografia computarizada

multidetector.

Otro de las modalidades para evaluar los componentes sdlidos y vasculares de
las malformaciones congénitas es la resonancia magnética. La resonancia
magnética es una modalidad excelente, particularmente Gtil en los pacientes
pediatricos porque no esta asociada a la exposicion a radiacion ionizante, pero
su capacidad es limitada para evaluar con precisidon las anormalidades
parenquimatosas pulmonares que esta frecuentemente implicado en las

malformaciones pulmonares congénitas.t17:18.20
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Espectro de las malformaciones pulmonares congénitas

Se pueden clasificar las malformaciones congénitas desde el punto de vista
embriolégico, radiolégico, patologico y clinico, algunos autores utilizan la
embriologia como base y clasifican las malformaciones pulmonares de acuerdo
la etapa del desarrollo intrauterino en la que se produce el evento que da lugar
a la malformacién, otros clasifican las malformaciones pulmonares congénitas
basadas en una base morfologico-radiolégica dividiendo en dos grupos; las
malformaciones pulmonares extensas, como por ejemplo hipoplasia pulmonar y
las malformaciones focales, ejemplo atresia bronquial. Sin embargo, las
malformaciones pulmonares basadas en la morfologia-radiologia-patologia,
consideran que son anomalias que van desde alteraciones puramente del
parénquima pulmonar hasta anomalias vasculares aisladas con un grupo
intermedio que se enlazan componentes parenquimatosos pulmonares y
vasculares, esta clasificacion tiene ventajas de permitir una vision clara, una
diferenciacion facil de estudiar por imagenes y a su vez permite una evaluacion
preoperatoria idonea de lesiones. Basados en este sistema de clasificacion las
malformaciones pulmonares congénitas pueden clasificarse en tres grupos:
afectaciones parenquimatosas puras (vasculatura pulmonar normal),
afectaciones vasculares puras (pulmoén normal) y una combinacién de ambas;
en ocasiones algunas decisiones pueden presentar mas de un componente es
decir puede ser lesiones hibridas (Fig. 1) las cuales pueden ser controversiales

y ocasionalmente confusas.?*
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En este sentido las malformaciones pulmonares congénitas representan un
espectro que va desde un pulmén anormal que contiene vasos normales hasta
un pulmén normal que contiene vasos anormales, considerando lesiones

intermedias con dos o mas anomalias.!®1322

Abnormal Lung
Normal Vasculature

CLE BC CPAM Sequestration Scimitar Syndrome Pulmonary AVM

Normal Lung
Abnormal Vasculature

Fig. 1. Espectro de las malformaciones pulmonares congénitas. Se representa
las 6 principales malformaciones congénitas que van desde un pulmén anormal
con vasos normales hasta un pulmon normal que contienen vasos anormales,
se presentan como UuUnicas anomalias o combinadas. AVM malformacién

arteriovenosas, BC quiste broncogénico, CLE enfisema lobar congénito.*3

Lesiones parenquimales (lesiones no vasculares)

Atresia bronquial (mucolele bronquial)

La atresia bronquial congénita fue reportada por primera vez por Ramsay en
1953, es un raro desorden congénito pulmonar caracterizado por un quiste
mucinoso y enfisema periférico al mismo, debido a la estenosis que afecta al

segmento proximal o bronquio lobar se forma un broncocele lleno de moco
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distal al bronquio segmentario o lobar y un enfisema local formado por el aire
colateral. La patogénesis no es clara, en ocasiones pasan desapercibidas,

llegandose a diagnosticar en adultos jévenes inclusive.'>23

El proceso de formacion del mucocele bronquial puede ocurrir intrautero o en el
desarrollo posterior. Existen caracteristicas asociadas a la atresia bronquial
congénita que incluye; la retencibn de moco post obstruccion,
enfisema/hiperinsuflacion lobar congénita, CPAM y el secuestro pulmonar;
situaciones estas asociadas a un tipo de alteracion del desarrollo descritos
histologicamente como  malformaciones adenomatoidea quistica-Like.
Riedlinger y colaboradores reportaron atresia bronquial en el 100% de los
secuestros pulmonares extralobares, 82% en los secuestros intralobares, 70%
en CPAM y 50% en enfisema lobar congénito, todos hallados mediante técnicas
histoldgicas de microdiseccion. Esto podria explicar que la atresia bronquial y
otras malformaciones congénitas pulmonares pueden tener similar
etiopatogenia con diferencias anatdmicas explicadas por mutaciones genéticas,
modificadas en el tiempo. Los pacientes afectados pueden presentar
infecciones pulmonares recurrentes dependiendo del tamafio y la gravedad del
componente parenquimal asociado; sin embargo, la incidencia real es
desconocida, puesto que el diagnostico en ocasiones se realiza incidentalmente
un estudio de radiografia o tomografia por otros fines. También podemos
mencionar que, con el advenimiento de estudio por imagenes en el periodo

prenatal, esta entidad se diagnostica tempranamente.!>22:24
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La atresia bronquial en ultrasonografia prenatal se presenta como un &rea focal
de ecogenicidad aumentada en resonancia magnética como una sefal de alta
intensidad homogénea en T2. El area que corresponde a moco impactado se
presenta como una imagen radiopaca redonda u ovalada en los segmentos
apicales y apicoposterior de los Iébulos superiores en la radiografia de térax. En
la tomografia computarizada, la dilatacién tubular con hiperatenuacion
segmentaria aledafia, debido a la captura de aire y disminucion de la
vascularizacion, ayuda con el diagnéstico de atresia bronquial. También se
puede observar hiperinsuflacién en el parénquima pulmonar adyacente causada
por derivacion colateral, los cuales derivan del intersticio y de los poros de
Kohn. La reconstruccion 2D y 3D en tomografia computada multidetector ayuda
a identificar el bronquio atrésico y el broncocele (mucocele) muy caracteristicos
de la atresia bronquial. La conducta actual en el tratamiento es quirdrgica,
siendo también importantes la cirugia en pacientes asintomaticos para evitar
complicaciones.??:23:25

Quiste broncogénico (BC)

El quiste broncogénico es una malformacién pulmonar congénita, con una tasa
de prevalencia de 1 por 68 000; forma parte del espectro de malformaciones del
intestino anterior que incluyen quistes broncogénicos, quistes entéricos y
guistes neuroentéricos. Entre la 5 y 16 semana de gestacion los bronquiolos se
desarrollan mediante el proceso de gemaciéon y ramificacion. Las yemas pueden
desarrollarse a lo largo del arbol traqueobronquial, si el desarrollo se detiene

este se convierte en quiste broncogénico. La histologia de los quistes
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broncogénicos es el mismo que se encuentra en las vias respiratorias, la
localizacion de los quistes broncogénicos pueden ser en el area paratraqueal,
carina traqueal, area paraesofégica, regién hiliar, muesca paraesternal; es
decir, tipicamente en el mediastino (70%), en el parénquima pulmonar sobre
todo en I6bulos inferiores y en otros lugares a lo largo del arbol respiratorio; en
algunos casos los brotes se separan y migran a sitios ectépicos, por ejemplo,
pericardio, region cervical y abdominal. Los quistes broncogénicos
mediastinicos generalmente no se comunican con el &rbol respiratorio
adyacente, lo cual si ocurre en el caso de los quistes broncogénicos
intrapulmonares; esta conexion seria la responsable de las infecciones

respiratorias recurrentes.20

El diagndstico y la presentacion clinica de los quistes broncogénicos en
ocasiones pueden ser un hallazgo incidental cuando se toma una radiografia
toracica, representando el 10% de las masas mediastinales en los nifios. El
diagnostico posnatal de quiste broncogénico se puede sospechar cuando se
tiene una radiografia toracica anormal, siendo necesario una tomografia
toracica para confirmar el diagnostico, las imagenes que podemos ver son
masas mediastinicas esferoideas, cerca de la carina tragueal o &area
paratraqueal derecha; los recién nacidos que presentan quistes grandes
pueden presentar dificultad respiratoria, cianosis y problemas de alimentacion,
en lactantes se han reportado signos relacionados a compresion traqueal. Si el
compromiso del quiste broncogénico compromete parénquima pulmonar,

encontraremos sibilancias y neumonia recurrente; de ser parcial la obstrucciéon
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de las vias respiratorias, este se comportard como efecto de vélvula dando
signos radioldgicos de hiperinsuflacion pulmonar, las cuales pueden confundirse
con enfisema lobar congénito y si la obstruccion es completa se observara
atelectasias del pulmoén distal con infeccibn secundaria. Los quistes
broncogénicos traqueal alto se presenta como estridor, los quistes
paraesofagicos pueden dar lugar a disfagia, los quistes pericardicos pueden
presentarse con obstruccion de la vena cava superior. Dentro de los
diagnésticos diferenciales se puede plantear linfoadenopatia, quiste de
duplicacion esofagica, neuroblastoma, higroma quistico y quiste dermoide. En la
radiografia de torax, los quistes broncogénicos se presentan como una masa
redonda circunscrita al compartimento mediastinico medio, en la ecografia se
muestran como lesiones hipoecoicas, en la tomografia toracica, en un 50% de
los casos los quistes broncogénicos se presentan como lesiones
hipoatenuantes bien definidas con atenuacién uniforme del fluido (0-20
unidades Hounsfield); en ocasiones cunado hay infeccibn del quiste
broncogénico la atenuacion de las lesiones pueden ser mayores que el agua y
hasta pueden imitar masas sdlidas. En la resonancia magnética muestran una
intensidad de sefal alta en T2, mientras que en T1 oscilan en intensidad de
sefal bajo y alta dependiendo del contenido del quiste. El nivel de aire-liquido,
la pared con realce grueso y los cambios inflamatorios circundantes son pistas
para el diagnéstico de quiste broncogénico infectado. Es muy rara la
degeneracion maligna de los quistes broncogénicos, pero se han reportado

neuroblastoma y carcinoma broncoalveolar.?627
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El tratamiento de los quistes broncogénicos en pacientes pediatricos
sintomaticos, son aspiracién percutanea o transbronquiales y reseccion parcial

0 completa mediante toracoscopia o cirugia abierta. 52528

Enfisema lobar congénito (ELC)

Es una malformacién pulmonar que se caracteriza por una sobredistension de
uno o mas lébulos pulmonares; el mecanismo del ELC es la retencion de aire
distal al estrechamiento bronquial intrinseco o extrinseco, el estrechamiento
intrinseco puede ser por la debilidad o ausencia de cartilago bronquial
subyacente, el estrechamiento extrinseco puede desarrollarse a partir del efecto
de masa sobre el bronquio, siendo estas masas mediastinicas o0 vasos
sanguineos alargados. Existen dos tipos de ELC, histolégicamente en funcion al
namero de alveolos: hipoalveolar (excesiva sobredistension) y polialveolar (tres
0 cinco veces mas cantidad de alveolos, hiperinsuflacion). Los pacientes
alrededor de los 6 meses de vida presentan dificultad respiratoria, la gravedad
de los sintomas dependeran del tamafo del I6bulo afectado, grado de
compresion de los tejidos pulmonares normales y mediastinicas adyacentes, la
disnea, tos, cianosis, sibilancias, ronquera y disminucion del murmullo vesicular
en el lado afectado fueron otras de las caracteristicas clinicas descritas. Puede
haber una retencién de liquido pulmonar fetal después del nacimiento,
observandose en la radiografia de tora radiopacidad, a medida que el liquido

traqueobronquial es reabsorbido por los linfaticos y la red capilar se vera en la
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radiografia de térax hiperlucencia, con afectacion de las estructuras subyacente

al ELC.15

La distribucién del ELC es en el I6bulo superior izquierdo en un 42%, l6bulo
medio derecho en el 35% y Iébulo superior derecho en el 21% de los casos, es
muy rara la afectacion bilateral o multifocal. En la tomografia computarizada el
ELC se observa como un l6bulo hiperinsuflado con atenuacién de los vasos
pulmonares, las marcas pulmonares atenuadas ayudan a diferenciar el ELC del
neumotorax y si hay afectacion multilobar ayuda a excluir la sobredistension

debido a anillos vasculares o masas mediastinicas.12229

La conducta terapéutica dependerd de la clinica del paciente, los nifios
asintomaticos o con sintomas leves, el manejo puede ser conservador con
seguimientos que van desde 6m hasta 10 afios segun algunas series, pero si
presenta sintomas se opta por la lobectomia sea abierta o por toracoscopia. En
suma, el namero de |6bulos afectados y el déficit de base al momento del

ingreso se asocian con aumento significativo de la mortalidad.>29:30

Malformacion congénita de las vias aéreas pulmonares (CPAM)

Las CPAM anteriormente fueron conocidas como malformacion congénita
adenomatoidea quistica (CCAM), representan un numero heterogéneo de

masas pulmonares quisticas y no quisticas que involucran un crecimiento
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excesivo de los bronquios primarios, los cuales estan en contacto con el arbol
bronquial anormal carente de cartilago. El suministro de sangre en las CPAM

proviene de la arteria pulmonar, siendo el drenaje venoso via vena pulmonar.t®

La incidencia varia de 1 en 11 000 a 1 en 35 000 nacidos vivos, con una mayor

incidencia en el segundo trimestre debido a la resolucién espontanea.!

La teoria de su patogénesis incluye proliferacion anormal de tejidos, obstruccién
de las vias respiratorias, displasia y metaplasia del tejido normales. En la
mayoria de los casos parece que la injuria ocurre durante la fase
pseudoglandular del desarrollo pulmonar, que corresponde a las 7 a 17
semanas de gestacion. El diagnodstico puede ser tempranamente como a las 12
semanas de gestacion; sin embargo, el diagnostico con ultrasonografia por lo

general se da a las 23 semanas.3%32

Se ha presentado controversias respecto a la clasificacion y la nomenclatura,
una clasificacién aceptada es la que propuso Stocker, considera cinco tipos (0-
4), basado en el tamafio del quiste y los segmentos histolégicos comprometidos

(Fig. 2).%
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Figura 2. CPAM clasificacion basada en el sitio comprometido el desarrollo de la
malformacion. 0= Traqueobronquial, 1= bronquial/bronquiolar, 2= bronquiolar,

3= bronquiolar/alveolar, 4= distal acinar.

CPAM tipo 0, se caracteriza por disgenesia acinar o displasia de las grandes
vias respiratorias, como la traquea o el bronquio, afectando todos los Iébulos
pulmonares; es incompatible con la vida; con una prevalencia de <2%. La
CPAM tipo 1, presenta quistes unicos o multiples > 2 cm, origen bronquial o
bronquiolar; prevalencia de 60-70%. La CPAM de tipo 2, se caracteriza por
guistes unicos o multiples de 2 cm, origen bronquiolar; prevalencia de 15-20%.
La CPAM tipo 3, es una lesion predominantemente sélida, con pequefios
guistes de <0,5 cm, de origen bronquiolar/alveolar; con una prevalencia de 5-
10% y la CPAM de tipo 4, se caracteriza por grandes quistes de origen acinar

distal; con una prevalencia de <10%.%33
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Los pacientes afectados suelen presentar dificultad respiratoria o infecciones
pulmonares entre el periodo neonatal y los 2 afios. La radiografia de térax tiene
una buena sensibilidad en el periodo postnatal, llegando al 61%; sin embargo
se requiere complementar con una tomografia computarizada cuya sensibilidad
llega casi al 100% para CPAM; la conducta que se opta en caso de sospecha
de CPAM, es tomar una TC realizada al mes de edad, sin anestesia, con
seguimiento clinico hasta los 2 meses de edad, para luego realizar la cirugia a
los 3-6 meses de edad; se ha dado mucha importancia a la RMN por que no
tiene radiacion ionizante, pero requiere de anestesia general. Existe
controversia en que momento optar por la cirugia en el caso de los pacientes
asintomaticos, algunos argumentan que una cirugia temprana; debido a que
técnicamente es mas facil, disminuye el riesgo de infeccién y disminuye la
necesidad de apoyo ventilatorio invasivo, siendo el momento Optimo de la
cirugia entre el 3-6 mes de edad, el cual permitira que el procedimiento sea bien
tolerado, menor riesgo de infeccidbn y permite el crecimiento pulmonar
compensatorio. Otro de los argumentos solidos para la cirugia en nifios
asintomaticos es el potencial de malignizacion de algunos tipos de CPAM, como
son el carcinoma bronquioalveolar, el blastoma pleuropulmonar y el
rabdomiosarcoma; asi como el riego de radiacion por TC de seguimiento. En el
caso de los pacientes sintomaticos, el tratamiento es quirdrgico, con
toracotomia abierta; con un advenimiento de la toracotomia minimamente

invasiva y la toracoscopia con video asistencia (VATS).118.24.34
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Lesiones vasculares

Agenesia, aplasia e hipoplasia de la arteria pulmonar

El desarrollo pulmonar anormal se puede clasificar en tres grupos: agenesia
pulmonar (ausencia total del pulmén, bronquios y arteria pulmonar), aplasia
pulmonar (ausencia total del pulmén y de la arteria pulmonar con un bronquio
principal rudimentario) e hipoplasia pulmonar (bronquios y arteria pulmonar
hipoplasicos y parte del tejido pulmonar). Factores genéticos, teratogénicos y
mecanicos podrian explicar la etiologia. La hipoplasia pulmonar puede ser
primaria o secundaria, incluyendo oligohidramnios, distrofia toracica, hernias
diafragmaticas grandes y masas pulmonares congénitas, en ocasiones los
pacientes con estas anomalias pueden cursar asintomaticos o presentar como
clinica dificultad respiratoria. La agenesia pulmonar puede asociarse a
anomalias como anomalias vertebrales, defectos -cardiovasculares,
malformaciones anorrectales, atresia esofagica, fistula traqueoesofagica y
anomalias genitourinarias. La agenesia y la aplasia pulmonar en la radiografia
de térax muestra una radiopacidad, desplazamiento del mediastino hacia el lado
ipsilateral y la afectacion del hemidiafragma en el lado afectado, mayor
luscencia detras del esternén y herniacién del pulmén contralateral, con
desplazamiento posterior de las estructuras mediastinicas; en la hipoplasia
pulmonar unilateral se observa grados variables de disminucién del volumen

pulmonar asociado al desplazamiento cardiomediastinal ipsilateral y elevacion
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diafragmética, La RMN ayuda a evaluar con precision las estructuras
vasculares, mas no para detalles del parénquima pulmonar. Sin embargo, la
modalidad imagenoldgica de eleccidn es la TC multidetector con reconstruccion
2D y 3D de las estructuras vasculares, vias respiratorias y parénquima
pulmonar. El pronéstico de los pacientes dependera del grado de afectacion de

las anomalias congénitas asociadas.>?23

Sling de la arteria pulmonar

Rara afectacion vascular mediastinica congénita, el sling o bucle de la pulmonar
es un origen andmalo de la arteria pulmonar izquierda, la cual surge de la cara
posterior de la arteria pulmonar derecha y se extiende entre la trdquea y el
esofago hacia el hemitérax izquierdo, embriolégicamente el bucle de la arteria
pulmonar resulta de la obliteracion del 6to arco aortico izquierdo primitivo. La
presencia concomitante del ligamento arterioso da como resultado un anillo
vascular completo que circunda la traquea, pero evita el eséfago; existen 2 tipos
de sling de la arteria pulmonar: tipo 1, la posicion de la carina es normal a nivel
de T4-T5, la arteria pulmonar izquierda andbmala comprime la parte posterior de
la traquea, parte lateral del bronquio principal derecho y parte anterior del
eso6fago; en la tipo 2, se caracteriza por la posicién baja de la carina a nivel de
T6, estenosis traqueal, carina en forma de T y un bronquio de puente se puede
observar. A veces pueden asociarse a esta entidad el bronquio traqueal y la

traqueomalacia. Los pacientes presentan estridor, apneas e hipoxia durante el
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periodo neonatal, sin embargo, en nifios mayores esta anomalia puede ser
diagnosticada incidentalmente. En la radiografia de térax se observa un pulmon
derecho hiperinsuflado, debido a la compresion del bronquio del tronco principal
derecho por la arteria pulmonar izquierda andmala. La TC multidetector con
reconstruccion 3D, es el estudio de eleccion en sling de la arteria pulmonar. El
manejo es quirdrgico, con reimplante quirdrgico de la anomalia de la arteria
pulmonar izquierda, con reconstruccion traqueal en caso de afectacién de la

traquea.>?23¢

Anomalias de la vena pulmonar

Estenosis de la vena pulmonar

Estrechamiento u obstruccion de la vena pulmonar, siendo congénita o
adquirida. La forma adquirida se cree que se deba al crecimiento incontrolado
de las células fibroblasticas que causan espesamiento y estrechamiento de la
vena pulmonar, los pacientes afectados pueden presentar cianosis, disnea,
progresando rapidamente. En la radiografia de térax se observa opacidades
reticulares con lineas septales gruesas debido al drenaje venoso deficiente del
pulmén afectado, en la TC se observa estrechamiento de las venas
pulmonares, asociado al engrosamiento de sus paredes y engrosamiento
pleural. El tratamiento de la estenosis de la vena pulmonar incluye dilatacién

con baldén, colocacion de sten; en casos leves y en casos graves el trasplante
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pulmonar es de eleccién, también se estan ensayando terapia con farmaco que

frenan la proliferacion de las paredes de la vena pulmonar.537:38

Anomalias vasculares pulmonares combinadas: arterial y venosa

Malformacion pulmonar arteriovenosas (MAV)

Las MAV son malformaciones vasculares caracterizadas por una comunicacion
directa entre la arteria pulmonar y una vena sin una red capilar intermedia, se
postula como un defecto del desarrollo normal de los capilares pulmonares; se
observa con mayor frecuencia en pacientes con cirugias cardiacas congeénitas,
en hepatopatia cronica, infecciones debidas a tuberculosis o actinomicosis; en
ocasiones e puede asociar a telangiectasias hemorragicas hereditarias
(sindrome de Rendu-Osler-Weber), enfermedad autosémica dominante, se
caracteriza por la triada epistaxis, telangiectasias mucocutanea o visceral y
antecedente familiares de MAV. Los pacientes con MAV pequefas (<2cm)
cursan asintomaticos durante la infancia, pero las MAV grandes o multiples
pueden causar shunts anatomicos de derecha a izquierda, presentando los
pacientes desaturacion, policitemia o embolia paraddjica, disnea de esfuerzo,
cianosis, dolor toracico, palpitaciones y hemoptisis. En la radiografia toracica la
MAYV se observa como una opacidad serpinginosa o lobulada proyectada sobre
los pulmones o el mediastino, la angiografia pulmonar tradicional esta siendo

reemplazado por la TC multidetector con reconstruccion 2D y 3D, la cual
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demuestra la arteria de alimentacién y una vena de drenaje. El tratamiento es
necesario con MAV con arterias de alimentacion mayores a 3 mm y la

embolizacion endovascular esta cobrando importancia actualmente. 53940

Lesiones combinadas parenquimal y vasculares

Secuestro pulmonar

Los secuestros pulmonares son porciones de pulmon que estan aisladas de los
tejidos pulmonares vecinos, no tienes comunicacion con el arbol bronquial; el
suministro de sangre es de una arteria sistémica y el drenaje venoso puede ser
a través de una vena pulmonar o sistémica. Representa aproximadamente un
6% de las anomalias congénitas del pulmén. Se pueden dividir en dos
categorias, los secuestros intralobares que representan el 15% y los secuestros
extralobales que representan el 85%. Una de las teorias mas aceptadas es la
gue fue propuesta por Langston, el cual sefiala que los secuestros pulmonares
son anomalias embrioldgicas del desarrollo pulmonar, los cuales derivan de un
brote pulmonar accesorio. Otras teorias; anormalidades vasculares, infecciones
secundarias al suministro vascular reclutado y un brote pulmonar adicional que

desarrollé su propio suministro de sangre.'?34

El secuestro extralobar estd contenido dentro de su propia cubierta pleural,

manteniendo un limite entre si y el tejido pulmonar normal circundante; la
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mayoria se encuentra dentro de la cavidad torécica, pero en una minoria de
casos pueden ser infradiafragmaticos. La mayoria de caso se presenta en los
primeros 6 meses de vida, los cuales el 25% aproximadamente presentara
dificultad respiratoria después del nacimiento; la presentacion prenatal puede
expresarse como hidropesia fetal, polihidramnios o derrame pleural, en el
periodo postnatal los nifios presentan tos crénica, infecciones toracicas
recurrentes, dificultad para alimentarse o dolor abdominal. El 60% de los casos
tendr4 otra anomalia el desarrollo asociado, siendo la hernia diafragméatica
congénita la anomalia mas frecuentemente asociada; otra anomalia asociada
incluye hipoplasia pulmonar, enfisema lobar congénito, CPAM, quistes
broncogénicos, defectos pericardicos, dextrocardia, troncus arteriosus y drenaje
venoso anémalo pulmonar total. El suministro de sangre arterial deriva en el
75% de los casos de la arteria aorta toracica o abdominal, también podria
originarse de las arterias subclavia, intercostal, frénica, toracica interna, tronco

celiaco o arterias gastricas izquierdas.>34!

Los secuestros pulmonares intralobares se encuentran dentro del tejido
pulmonar normal, la presentacion por lo general se da a partir de los 2 afios de
edad con neumonia cronica, los segmentos basales medial y posterior de los
|6bulos pulmonares inferiores son los mas afectados; el suministro arterial
deriva de la aorta toracica inferior o superior abdominal. En el ultrasonido los
secuestros pulmonares aparecen como masas ecodensas y en exploraciones
prenatales se presentan como una pequefia lesién que ocupan gran porcién de

un hemitérax, causando desplazamiento mediastinico con hidropesia fetal

35



secundaria; en ocasiones puede haber regresion espontanea. La ecografia
Doppler ayuda mucho en el diagndstico, esto nos permite mapear el suministro
de sangre venosa y arterial, pero ayuda poco para evaluar anomalias
parenquimatosas circundantes. La TC es muy util para observar anomalias
parenquimatosas, pero sirve poco para evaluar la parte vascular, para cuyo fin
ayuda la angiotomografia, la RMN es util para la parte vascular, pero sirve poco
para evaluar areas parenquimatosas, tiene la ventaja de no producir radiacion.
El manejo de nifios con enfermedades cronicas relacionadas al secuestro
pulmonar, requieren tratamiento quirdrgico, sea este segmentectomia o
lobectomia; sin embargo, en pacientes asintomaticos el manejo quirdrgico es
controversial, optando, algunos observacion y otros cirugia debido a un riesgo
inminente de infecciones y hemorragias. La radiografia intervencionista seria de
utilidad en los pacientes asintomaticos, la embolizaciéon del vaso aberrante
produciria involucién del secuestro pulmonar; no se descartan los efectos
adversos por esta intervencion como migracion de la sustancia embolizante,
infeccion, dolor y fiebre. En algunas series indican que tras embolizacion el

83.3% mostro regresion parcial y solo el 9.5% regresion total. 31344142

Sindrome del pulmon hipogenético (sindrome Scimitar)

Se denomina sindrome cimitarra por la forma de la vena pulmonar anémala que
se asemeja a una espada turca. Forma de conexién venosa pulmonar anémala

parcial a la vena cava inferior, y menos frecuente a las venas portal o hepéticas,
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como parte del sindrome del pulmén hipogenético, incluye hipoplasia del
pulmon derecho y arteriapulmonar, dextroversion cardiaca y suministro anormal
de una arteria sistémica al pulmén derecho. Ademas, se han descrito otras
anomalias asociadas al sindrome Cimitarra defectos del septo auricular y
ventricular, conducto arterioso persistente, tetralogia de Fallot, anomalias
diafragmaéticas, secuestro pulmonar y pulmén en herradura. Los signos clinicos
de los pacientes estan relacionados a insuficiencia cardiaca congestiva, en
ocasiones puede ser diagnosticada incidentalmente y a veces puede
presentarse con infecciones pulmonar basal derecha recurrente. La radiografia
de torax muestra una opacidad curvilinea orientada verticalmente que
representa la vena cimitarra proyectada sobre el hemitorax inferior derecho
junto con el pulmoén hipoplasico derecho, otros examenes de mucha utilidad son
la TC multidetector con reconstruccién 2D, 3D y RMN. El tratamiento en los
casos sintomaticos es la cirugia de reconexion de la vena pulmonar anémala a

la auricula izquierda y la embolizacion del suministro arterial sistémico.3643

1.3 Definicion de términos

1. Malformacion pulmonar congénita

Malformacion de las vias aéreas (CPAM): grupo heterogéneo de

masas pulmonares quisticas y no quisticas, caracterizadas por
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sobrecrecimiento de los bronquios primarios que estan en comunicacién

con el &rbol bronquial anormal que carece de cartilago.

Secuestro pulmonar: porcion de tejido pulmonar no funcionante que no
estad comunicado con el arbol traqueobronquial adyacente y que recibe

irrigacion arterial sistémica.

Quiste broncogénico: defecto en el brote de arbol tragueobronquial

entre los dias 26 y 40 de la vida fetal.

Enfisema lobar congénito: Hiperinflacion lobar congénita de uno o mas

|6bulos pulmonares.

Malformaciones arteriovenosas pulmonares: comunicacion directa

entre arteria y vena pulmonar sin red capilar.

Caracteristicas clinicas: sintomas y signos de presentacion, deteccion

prenatal, asintomatica, Distrés respiratorio en el neonato, infecciones

recurrentes en nifios mayores.

Caracteristicas anatomopatolégicas: predominancia de tipos celulares

propios de cada tipo de malformacién congénita pulmonar.
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10.

Patrones radioldgicos toracicos: patrones radiolégicos propios de cada

tipo de malformacion congénita pulmonar.

Patrones tomograficos toracicos: patrones tomograficos propios de cada

tipo de malformacion congénita pulmonar.

Tratamiento quirdrgico:

Lobectomia

Segmentectomia

Neumonectomia

Complicaciones clinicas: eventos clinicos que suceden asociados a las
malformaciones pulmonares congénitas (neumonia, empiema, absceso

pulmonar, sindrome de fuga de aire)

Complicaciones post quirargicas: eventos asociados al acto post

quirdrgico (atelectasia, infeccion de herida operatoria, neumotorax,

absceso residual).

Edad: tiempo que oscila de 0 afios a 17 afios

Sexo: condicion organica de diferenciar hombre de mujer
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CAPITULO II: HIPOTESIS Y VARIABLES

2.1 Hipotesis

No tiene por ser una tesis descriptiva.

2.2 Variables y su operacionalizacion

e Edad
Definicion conceptual: Tiempo que oscila entre 0 afios a 17 afios.
Definicion operacional: Naturaleza cuantitativa, relacion independiente.

Indicador: meses, escala razon.

e Sexo
Definicién conceptual: condicidn organica.
Definicién operacional: naturaleza cualitativa, relacion independiente.

Indicador: tipo de sexo, escala nominal, categoria masculino, femenino.

e Malformacién pulmonar congénita
Definicién conceptual: anomalias congénitas del aparato respiratorio.
Definicién operacional: naturaleza cualitativa, relacion independiente.

Indicador: tipo de malformacion.
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Caracteristicas clinicas
Definicion conceptual: signos y sintomas de las MPC.
Definicion operacional: naturaleza cualitativa, relacion independiente.

Indicador: presentacion clinica de las MPC.

Caracteristicas imagenoldgicas

Definicion conceptual: signos imagenolégicos para discernir el tipo de
MPC.

Definicion operacional: naturaleza cualitativa, relacion independiente.

Indicador: patrones radiolégicos y tomograficos, escala nominal.

Caracteristicas anatomopatologicas

Definicion conceptual: procedimiento histopatolégicas por el cual se
identifica una enfermedad.

Definicién operacional: naturaleza cualitativa, relacion independiente.
Indicador: cortes histopatologicos a predominio de un tipo celular, escala

nominal.

Tratamiento quirdrgico

Definicidbn conceptual: eleccion especifica de tratamiento quirdrgico en
MPC.

Definicién operacional: naturaleza cualitativa, relacién independiente.

Indicador: tipo de cirugia pulmonar, escala nominal.
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Complicaciones clinicas
Definicion conceptual: complejidad posterior al tratamiento médico.
Definicion operacional: naturaleza cualitativa, relacion independiente.

Indicador: tipo de complicacion clinica, escala nominal.

Complicaciones posquirdrgicas
Definicion conceptual: complejidad posterior al tratamiento posquirurgico.
Definicion operacional: naturaleza cualitativa, relacion independiente.

Indicador: tipo de complicacion posquirurgica, escala nominal.
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Operacionalizacion de variables

o ¢ RO ee Escalao Instrumento
Variable L variable variable . . : Valores de Medio de
Definicion p p Categoria Indicador nivel de p de e
segun su segun su e la categoria oz verificacion
o) medicion recoleccion
naturaleza relacion
Edad Que oscilan de Cuantitativa Independiente Afios Meses Razon Meses Ficha de Fecha
0 afios a 18 recoleccion de nacimiento o
afios datos DNI
Sexo Condicién de Cualitativa Independiente Femenino Tipo sexo Nominal Mujer=1 Ficha de Certificado de
tipo orgénica Masculino Varon=2 recoleccion de nacimiento o
datos DNI
Lugar de Estar Cualitativa Independiente Ubigeo Procedencia Nominal Segun tabla Ficha de Historia clinica
residencia establecido en segun tabla. recoleccién de
un lugar por lo datos
menos 6m.
Anomalias Cualitativa Independiente Anomalias Tipo de Nominal Clasificacion de | Ficha de Historia clinica
Malformacion congénitas del anatémicas malformacion las recoleccién de
pulmonar aparato malformaciones | datos
congénita respiratorio pulmonares
Procedimiento Cualitativa Independiente Biopsia Cortes Nominal Nombrar tipos Ficha de Historia clinica y
histopatolégicas pulmonar histopatolégicos celulares de recoleccién de resultado
Caracteristicas por el cual se a predominio de biopsias datos anatomopatolgi
anatomopatol6g | identifica una un tipo celular pulmonares de co
icas enfermedad diagnostico
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\Tgarioaglee \T;prioaglee EEEIR® Valores de LS (S Medio de
Variable Definicion z Z Categoria Indicador nivel de .| de oty
segun su segun su medicién la categoria recoleccién verificacion
naturaleza relacion
Caracteristicas Signos Cualitativa Independiente Radiografia de Patrones Nominal Nombrar Ficha de Historia clinica
radioldgicas radioldgicos térax radiol6gicos caracteristicas recoleccién de
para discernir para el radiol6gicas datos
tipo de diagnostico especificas de
malformacion malformaciones
congénita pulmonares
pulmonar.
Caracteristicas Signos Cualitativa Independiente Tomografia de Patrones Nominal Nombrar Ficha de Historia clinica
tomogréficas tomogréficas térax con tomogréficos caracteristicas recoleccion de
discernir tipo de contraste, De acuerdo a tomogréficas datos
malformacion Angiotomografi patologia especificas de
congeénita a de torax malformaciones
pulmonar. pulmonares
Tratamiento Eleccion Independiente Tipo de Eleccion de tipo | Nominal Lobectomia, Ficha de Historia clinica
quirdrgico especifica de Cualitativa tratamiento de cirugia segmentectomi recoleccién de
tratamiento quirdrgico pulmonar. a, datos
quirdrgico en neumonectomia
MPC
Eleccion de Tiempo ideal Cualitativa Independiente Seleccion e Tratamiento Nominal Si Ficha de Historia clinica
tratamiento para la eleccién pacientes atipo | QuirGrgico o no recoleccién de
de terapia y/o de tratamiento medico datos
cirugia
Complicaciones | Complejidad Cualitativa Independiente Frecuencia de Complicaciones | Nominal Describir la Ficha de Historia clinica
clinico- posterior a complicaciones en tratamiento complicacion recoleccién de
posquirargicas tratamiento médico o médica o datos
médico o postquirtrgico postquirdrgica
quirdrgico.
Estancia NUmero de dias | Cuantitativa Independiente Dias Dias Razén Numero de dias | Fichade Historia clinica
hospitalaria de recoleccién de

Hospitalizacién

datos
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CAPITULO Ill: METODOLOGIA

3.1 Tipo y disefio de investigacion
Se realizd una investigacién de enfoque cuantitativo.
El presente estudio se caracteriza por ser observacional, descriptivo,

transversal y retrospectivo.

3.2 Disefio muestral:

Poblacion universo: Todos los nifios con malformacién pulmonar congénita.

Poblacion accesible: Todos los pacientes con malformacion pulmonar

congénita que llegaron al Instituto Nacional del Nifio entre el 2010 y 2016.

Poblacién de estudio: Pacientes sometidos a cirugia con confirmacion

anatomopatoldgica.

Tamarfo de la muestra: El tamafio de la muestra fue resultado del numero de
pacientes con diagnostico de malformacidén congénita pulmonar que cumplieron
los criterios de inclusidn y exclusidon. Se tomo a toda la poblacion de estudio que

fueron 52.

Muestreo: Se usaron los criterios de inclusion y exclusion. Muestreo no
probabilistico, debido a que ingresaron todos los casos recolectados en el

periodo de estudio.
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Criterios de seleccioén

Criterios de inclusién

Paciente pediatrico ingresado al Instituto Nacional de Salud del Nifo,
entre los afios 2010 y 2016, con diagnostico de malformacion pulmonar
congénita.

Paciente pediatrico con diagndstico de malformacién pulmonar congénita
gue tenga estudio imagenoldgico toracico.

Paciente pediatrico con diagnéstico de malformacioén pulmonar congénita
gue haya sido intervenido quirdrgicamente y estudio anatomopatologico

pulmonar confirmatorio.

Criterios de exclusion

Pacientes con datos clinicos y examenes auxiliares incompletos.
Pacientes con comorbilidad VIH, TBC, Inmunodeficiencia Primaria (IDP).
Paciente fallecido con sospecha de malformacién pulmonar congénita,

sin confirmacion anatomopatologica.

3.3 Procedimientos de recoleccién de datos

Recoleccion de datos

Se utilizé una ficha de recoleccion de datos para la obtencion de datos de las

historias clinicas, la base de datos imagenologico del hospital (Sistema

Digitalizado PACS) y registro de informacién de anatomia patoldgica.
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Los datos se tomaron de las historias clinicas, segun la ficha de recoleccion de
datos, la recoleccion de informacion fue realizada por el autor; garantizando asi

la calidad del llenado de la ficha.

Técnicas e instrumentos

Se cont6 con una ficha de recoleccion de datos (Anexo 1),confeccionada en
funcion a los objetivos del estudio, garantizando la confiabilidad y valides de la
informacion.

Para la recoleccion de datos se solicito autorizacion a la direccion del Hospital,
a través de la Oficina Ejecutiva de Apoyo a la Investigacion y Docencia

Especializada (OEAIDE).

3.4 Procesamiento y analisis de los datos

Se elabor6 una matriz de codificacion de las variables detalladas en la matriz de
consistencia y en la ficha de recoleccion de datos. Luego se ingresé la
informacion obtenida a una base de datos, otorgando a cada variable un codigo

numeérico.

Los pacientes fueron clasificados por sexo. Las variables continuas se

resumieron como mediana (Rango) y las variables categéricas como

porcentajes.
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La mayoria de las variables no seguian una distribucion normal, con sesgos a la
derecha (edad, tipo de malformacion congénita, caracteristicas radioldgicas,
caracteristicas tomograficas, procedimiento quirdrgico, estancia hospitalaria) o
sesgos a la izquierda (localizacion de la malformacién pulmonar, caracteristicas

clinicas, complicaciones de las MPC, saturacién de oxigeno).

La diferencia entre el grupo de varones y mujeres se analizaron con la prueba
no paramétrica U de Mann-Whitney para las variables continuas y la prueba
exacta de Fisher para las variables categodricas. Se considerd estadisticamente

significativo un valor de P < 0,05.

Todos los analisis se realizaron con SPSS® para Windows version 24 (IBM,

Chicago, IL).

3.5 Aspectos éticos

Todos los procedimientos del presente estudio tratan de preservar la integridad
y los derechos fundamentales de los pacientes de los cuales se obtiene la
informacion, de acuerdo con los lineamientos de las buenas préacticas clinicas y
de ética en investigacion biomédica. Se garantiza la confidencialidad de los

datos obtenidos.
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CAPITULO IV: RESULTADOS

Entre enero de 2010 y diciembre de 2016, se identificaron 52 casos (33 varones
y 19 mujeres) de malformaciones pulmonares congénitas en el Instituto

Nacional de Salud del Nifo.

La tabla 1 muestra el total de casos (separados segun género), edad expresada
en mediana (rangos), caracteristicas clinicas, SatO a FiO2 0,21, caracteristicas
imagenologicas, tipo de malformacion y sitio de afectacion de los pacientes con
malformaciones pulmonares congénitas al momento del diagnéstico. La
mediana de la edad para los varones fue 16 meses (0,5-168) y para las mujeres
fue 29 meses (0,8-144). Respecto a las caracteristicas clinicas segun
frecuencia; el 42,3% presento historia de infecciones recurrentes, el 3,6% de los
casos debutaron con distrés respiratorio durante la etapa neonatal y el 23,1%
fueron asintomaticos. La mediana de la saturacion de oxigeno con oximetro de
pulso a FiO2 0,21 fue 97% para los varones y 98% para las mujeres. La
radiografia de térax convencional se realiz6 en los 52 casos observandose
hiperluscencia focal en el 55,8%, opacidad focal en el 40,3% y masa
multiquistica en el 3,8%. La tomografia computarizada (TC) de térax realizada
en los 52 casos revel6 afectacion parenquimal en el 73,1% y afectacion mixta

(parenquimal + vascular) en el 26,9%.

Los segmentos pulmonares afectados en orden de frecuencia, de los 52 casos,

fueron el 16bulo inferior izquierdo 34,6%, I6bulo inferior derecho 23,1%, I6bulo
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superior derecho 23,1%, l6bulo superior izquierdo 7,7%, |6bulo medio 5,8% y

mediastino 5,8%.

Las variables evaluadas en la poblacion estudiada se pueden observar en la
Tabla 1, al separarlos por genero observamos que estas caracteristicas no
seguian una distribucion normal; por lo tanto, para ver las diferencias entre el
grupo de varones y mujeres se utilizaron pruebas no paramétricas. La prueba U
de Mann-Whitney para las variables continuas y la prueba exacta de Fisher
para las variables categoricas. Se consider6 estadisticamente significativo un

valor de P < 0,05.

En la tabla 1, notamos que no se observaron diferencias entre el grupo de
varones y mujeres, respecto a las variables evaluadas, siendo el valor P >0,05.
Podemos inferir que el comportamiento de los grupos fueron muy semejantes
para las variables estudiadas como son: edad, caracteristicas clinicas,
saturacion de oxigeno, radiografia de pulmones, tomografia de térax, tipo de

malformacion pulmonar congénita y lugar de afectacién pulmonar.

Todos los pacientes fueron intervenidos quirargicamente y tuvieron

confirmacion anatomopatologica de la malformacion pulmonar congénita.
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Tabla 1. Hallazgos clinicos, radiolégicos, tipo y sitio de afectacion de las
malformaciones pulmonares congénitas en el Instituto Nacional de Salud del
Nifio 2010-2016.

Variables Total Hombres Mujeres P Valor
(N=52) (n=33) (n=19)
Edad (meses) 19(0,5-168) | 16 (0,5-168) | 29(0,8-144) *0,469
Caracteristicas clinicas **0,064
Asintomaticos 13(25) 9(27,3) 4(21,1)
Distrés respiratorio 17(32,7) 14(42,4) 3(15,8)
neonatal
Infecciones recurrentes 22(42,3) 10(30,3) 12(62,3)
SatO;a FiO, 0.21 97(92-99) 97(92-99) 98(94-99) *0,118
Rayos X pulmén **0,462
Hiperluscencia focal 29(55,8) 17(51,5) 12(63,2)
Opacidad focal 21(40,4) 15(45,5) 6(31,6)
Masa multiquistica 2(3,8) 1(3) 1(5,3)
TC Toérax **0,056
Afectacion parenquimal 41(78,8) 21(63,6) 17(89,5)
Afectacion mixta 11(21,2) 12(36,4) 2(10,5)
(parengquimal+vascular)
Tipo de MPCW®W 0,110
CPAM1 18(34,6) 9(27,3) 9(47,4)
CPAM2 7(13,5) 6(18,2) 1(5,3)
CPAM3 2(3,8) 2(6,1) 0(0)
CPAM4 2(3,8) 0(0) 2(10,5)
QB 7(13.5) 3(9,1) 4(21,1)
ELC 2(3.8) 1(3) 1(5.3)
SP extralobar 7(13,5) 6(18.2) 1(5.3)
SP intralobar 4(7,7) 4(12,1) 0(0)
MCP mixtas 3(5,8) 2(6,1) 1(5,3)
Sitio de afectaciéon @ **(0 337
LSD 12(23,1) 8(24,2) 4(21,1)
LM 3(5,8) 2(6,1) 1(5,3)
LID 12(23,1) 5(15,2) 7(36,8)
LSI 4(7,7) 3(9,1) 1(5,3)
LIl 18(34,6) 14(42,4) 4(21,1)
Md 3(5,8) 1(3) 2(10,5)

*P valor, Prueba U de Mann-Whitney. **P valor, Prueba exacta de Fisher.

Los datos se expresan como mediana (rango), n (%).

@ CPAM Malformacién congénita de las vias aéreas pulmonares, QB quiste
broncogénico, ELC enfisema lobar congénito, SP secuestro pulmonar, MCP
malformacionén congénita pulmonar. @ LSD I6bulo superior derecho, LM I6bulo medio,
LID I6bulo inferior derecho, LSI I6bulo superior izquierdo, LIl I6bulo inferior izquierdo,
Md mediastino.

49



El lugar de procedencia de los pacientes con malformaciones pulmonares
congeénitas intervenidas quirdrgicamente en el INSN durante el periodo 2010-
2016 se muestran en la gréfico 1. Observamos que el 57,7% de casos procedia

de Lima, 11,5% de La Libertad y 7,7% de Cusco principalmente.
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Gréfico 1. Procedencia de pacientes con malformaciones pulmonares congénitas
en el Instituto Nacional de Salud del Nifio 2010-2016.

De los 52 pacientes sometidos a cirugia y confirmacién anatomopatologico 29
(55,8%) casos correspondieron a CPAM (malformacion congénita de las vias
aéreas pulmonares), 7 (13,5%) casos a secuestro pulmonar extralobar, 4 (7,7%)
casos a secuestro pulmonar intralobar, 7 (13,5%) casos a quiste broncogénico,

3 (5,8%) casos a malformaciones congénitas mixtas y 2 (3,8%) casos a
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enfisema lobar congénito (grafico 2). De las malformaciones pulmonares
congénitas mixtas; un caso correspondié a secuestro pulmonar extralobar y
CPAM tipo 2 en el LID, un caso a secuestro pulmonar intralobar y CPAM tipo 2
en el LIl y un caso a secuestro pulmonar intralobar y CPAM tipo 2 en el LSI, no
hubo diferencia estadistica significativa al comparar tipo de malformacién

respecto al género (P=0,110) (Tablal).

40

Gréafico 2. Tipos de malformaciones pulmonares congénitas en el Instituto
Nacional de Salud del Nifio 2010-2016.

Cuando se analiz6 por separado solo las malformaciones congénitas

pulmonares tipo CPAM basados en la clasificacion de Stocker, se observo que
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la CPAM tipo 1 fue la mas frecuente (62,1%), seguida de CPAM tipo 2 (24,1%),
menos frecuente la CPAM tipo 3 (6,9%) y CPAM tipo 4 (6,9%). No se encontrd

ningun caso de CPAM tipo 0 (Tabla 2).

Tabla 2. Distribucion porcentual de las CPAM en el Instituto Nacional de Salud del
Nifio 2010-2016, basado en la clasificacion de Stocker.®®

Tipo Caracteristicas histolégicas n (%)
NUumero total CPAM 29

Afectacion de todos los I6bulos pulmonares,
nacidos muertos.
Quistes Gnicos o multiples >2cm, epitelio

1 - 18 (62.1)
columnar pseudoestratificado.
Quistes Unicos o multiples <2cm, epitelio

2 _ 7(24.1)
columnar o coboidal.

Lesiones solidas predominantes, <0.5cm, epitelio

3 ) 2(6.9)
cuboidal.
Grandes quistes llenos de aire, células epiteliales

4 2(6.9)
aplanadas.

Respecto al procedimiento quirargico empleado en las malformaciones
pulmonares congénitas; 48 (92.3%) casos fueron sometidos a lobectomia, 2
(3.8%) casos a segmentectomia y 2 (3.8%) quistectomia. De las complicaciones
posquirargicas de las MPC 36 (69,2%) pacientes no presentaron ninguna
complicacion, 6 (11.5%) tuvieron neumonia, 3 (5.8%) atelectasia pulmonar, 3
(5.8%) neumotoérax, 2 (3.8%) absceso residual, 1 (1.9%) sindrome de fuga de
aire y 1 (1,9%) absceso pulmonar. La mediana de la estancia hospitalaria en

varones fue 28 dias y 30 dias en mujeres, no hubo diferencia estadisticamente
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significativa de la comparacion de las variables procedimiento quirargico,

complicaciones de las malformaciones pulmonares congénitas y estancia

hospitalaria respecto a género (Tabla 3). Todos los pacientes fueron dados de

alta estables. Hubo 9 pacientes fallecidos durante el periodo de estudio, los

cuales no tuvieron confirmacién anatomopatolégica de MPC, por lo que no

fueron incluidos en el estudio.

Tabla 3. Procedimiento quirargico, complicaciones posquirdrgicas y estancia

hospitalaria de las malformaciones pulmonares congénitas en el Instituto
Nacional de Salud del Nifio 2010-2016.
Variables (Lc:)gazl) H?nrzg;()as I\/(I;JJ:elrg)s P Valor
Procedimiento quirargico **1.000
Lobectomia 48(92.3) 31(93.9) 17(89.5)
Segmentectomia 2(3.8) 1(3) 1(5.3)
Quistectomia 2(3.8) 1(3) 1(5.3)
Complicaciones de las MPC **0.409
Neumonia 6(11.5) 3(9.1) 3(15.8)
Absceso pulmonar 1(1.9) 0(0) 1(5.3)
Sd. Fuga de aire 1(1.9) 1(3) 0(0)
Atelectasia 3(5.8) 3(9.1) 0(0)
Pneumotorax 3(5.8) 3(9.1) 0(0)
Absceso residual 2(3.8) 1(3) 1(5.3)
Ninguna 36(69.2) 22(66.2) 14(73.7)
Estancia hospitalaria (dias) 28(4-135) 28(4-135) 30(5-72) *0.820

*P valor, Prueba de U de Mann-Whitney. **P valor, Prueba exacta de Fisher.
Los datos se expresan como mediana (rango), n (%).
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CAPITULO V: DISCUSION

Las MPC (malformaciones pulmonares congénitas) son un grupo heterogéneo
de trastornos que afectan el parénquima, el sistema arterial o venoso pulmonar.
La incidencia va de 30 a 42 casos por cada 100 000 habitantes, cifras que
estarian subestimadas. Las nuevas técnicas de diagndstico prenatal como la
RMN (resonancia magnética nuclear) fetal y la ecografia doppler aumentarian

estas cifras. 1*

Varias teorias han tratado de explicar el origen de las MPC: el brote defectuoso
del arbol traqueobronquial en la 24-36 semana de gestacion, la obstruccion del
bronquio en desarrollo, las anomalias vasculares pulmonares y la alteracion

genética en las vias de sefializacién para la formacién pulmonar.t510-16

Las MPC pueden clasificarse en afectacion parenquimal pura, afectacion

vascular pura y una combinacion de ambas. >13:21.22

Las malformaciones pulmonares congénitas mas frecuentes son la CPAM
(malformacion congénita de las vias aéreas pulmonares), secuestro pulmonar y
lesiones mixtas.** Después de revisar una serie de casos de siete afios
intervenidos quirdrgicamente en nuestra institucion, se identificaron 52
malformaciones congénitas: 29 casos correspondieron a CPAM (siendo las

mas frecuentes CPAM tipo 1 y 2), 11 a secuestro pulmonar (7 extralobar y 4
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intralobar), 7 a quiste broncogénico, 3 a malformaciones congénitas mixtas y 2

a enfisema lobar congénito.

De las malformaciones pulmonares congénitas mixtas, un caso correspondio a
secuestro pulmonar extralobar y CPAM tipo 2 en el LID, un caso a secuestro
pulmonar intralobar y CPAM tipo 2 en el LIl y un caso a secuestro pulmonar

intralobar y CPAM tipo 2 en el LSI.

De todas las anomalias congénitas del pulmoén, las CPAM representan el 30-
40%, Stocker, en 1977, clasifico las malformaciones congénitas pulmonares en
3 tipos, y las denomindé malformacion adenomatoidea quistica. Sin embargo; el
2002, reviso la clasificacion y propuso 5 tipos, de estos sélo 3 tenian
caracteristicas quisticas y solo el tipo 3 cambios adenomatoideos; la
prevalencia de CPAM tipo 0 es < 2%, CPAM tipo 1 es 60-70%, CPAM tipo 2 es

15-20%, CPAM tipo 3 es 5-10 % y CPAM tipo 4 es < 10%.%3

En nuestro estudio CPAM represento el 55,8% de los casos, de estos CPAM
tipo 1 fue 62,1%, CPAM tipo 2 fue 24,1%, CPAM tipo 3 fue 6,9% y CPAM tipo 4
fue 6,9%, muy concordantes con lo reportado en la literatura. Nosotros no

tuvimos ningun caso de CPAM tipo 0.

Las caracteristicas clinicas de las malformaciones pulmonares congénitas son
variadas, algunas causan insuficiencia respiratoria perinatal que pueden ser

muy graves, infecciones broncopulmonares recurrentes en el nifio, otras veces,
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pueden cursar asintomaticas hasta la adolescencia, diagnosticados de manera

casual mediante imagenes como parte de otros estudios.'3

En nuestra serie, la presentacion clinica mas frecuentes fueron infecciones
broncopulmonares recurrente en el nifio 42,3 % y distrés respiratorio neonatal

33,6%, el 23,1% curso6 asintomatico.

El diagndstico de las MPC se establece en base a la clinica, imagenologia y
anormalidades anatomopatologicas como prueba confirmatoria. Las
radiografias de térax de frente y de perfil, muestran hiperluscencia focal,
opacidad focal, masas quisticas focal, anormalidad vascular, anormalidad de las

vias respiratorias y asimetria toracica.>60

En nuestra serie, el 55,8% presentd hiperluscencia focal, el 40,4% opacidad

focal y el 3,8% masas quisticas en la radiografia de térax convencional.

La TC (tomografia computarizada) de alta resolucion con reconstrucciéon
multiple 2D y 3D brinda imagenes de buena calidad de vias aéreas, parénquima
pulmonar y partes vasculares, el uso de material contrastado proporciona una
mejor aproximacion de la MPC. Debido a que los nifios son radiosensibles, una
opcién es usar resonancia magnética, sin embargo, pero su capacidad es

limitada para evaluar anormalidades parenquimatosas pulmonares.!9:18.20.22
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En nuestra serie, los 52 casos fueron sometidos a TC torécica; se encontrd
afectacion parenquimal en el 73,1% y afectacion mixta (parenquimal y vascular)
en el 26,9%; en el Instituto Nacional de Salud del Nifio, no disponemos de

resonancia magneética.

Otros exadmenes de ayuda diagnéstica de utilidad, para el diagndstico temprano
de MPC durante la gestacion, sera la ecografia doppler y en funcion a la

sospecha de MPC se complementa con resonancia magnétical1"18.23

En nuestra serie, solo un paciente tuvo estudio de ecografia doppler prenatal, el
cual dio como posibilidad diagnostica una MPC. Este paciente fue intervenido
guirdrgicamente a los 6 meses de edad, se confirmé el diagndstico de secuestro

pulmonar extralobar, tuvo buena evolucion clinica y radioldgica.

El diagnostico, generalmente, se hace en la etapa postnatal, el manejo
quirdrgico de los casos asintomaticos en esta etapa es controversial, algunos
mantienen conducta expectante y otros en casos de riesgo de infecciones
sobreagregadas, neumotorax, posibilidad de malignizacién, discordancia entre
el patrén radioldgico y clinico, tienen un manejo quirdrgico alrededor de 3 a 6

meses.’4°

En nuestro estudio, el 42,3% de los casos fueron intervenidos quirdrgicamente

antes del afio de edad, independientemente de la sintomatologia.
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El manejo de las malformaciones pulmonares congénitas, cuando manifiestan
sintomas, es quirdrgico, con controversias respecto al momento oportuno de

cirugia.*

La lobectomia seria el mejor tratamiento para evitar la recurrencia de infeccién
pulmonar y degeneracion neoplésica. La TC no seria confiable para delimitar la
lesion pulmonar de la zona sana; por consiguiente, la lobectomia subtotal o
segmentectomia podrian dejar restos de lesion cuando nos basamos solo en la
tomografia de térax. Los estudios refieren que hay un 8,6% de asociacion entre
CPAM y tumores malignos como blastoma pleuropulmonar o carcinoma
bronquioalveolar.*® El manejo quirlrgico del secuestro pulmonar también es
recomendable para conseguir un diagnostico anatomopatoldgico y evitar riesgo
de malignidad; sin embargo, se han reportado el manejo endovascular como

manejo conservador.4’

En nuestra serie de 52 casos, se realiz0 lobectomia en 48 (92,3%) casos, 2
(3,8%) segmentectomia y 2 (3,8%) quistectomia; en ningun caso, se reportd

degeneracion maligna.

Actualmente, el VATS (cirugia toracoscoépica video asistida) es una técnica que
estd siendo utilizada por algunos cirujanos, con tasas de complicaciones del
12,5% y tasa de conversion de 12,5%; esta técnica permitiria disminuir la
duracion de la estancia hospitalaria hasta en la mitad, mejor cosmesis y

disminucién del dolor posoperatorio respecto a la toracotomia tradicional. En
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manos experimentadas, el abordaje toracoscopico puede ser el enfoque de

eleccién para la reseccion de la malformacién pulmonar congénita. 4647

En nuestro estudio, los 52 casos fueron sometidos a toracotomia convencional,
con una mediana de estancia hospitalaria de 28 dias, comparada con el estudio
de Mattioli G. et al; de 9.5 dias para toracotomia convencional y 4 dias para

toracoscopia, en nuestro hospital no se tiene experiencia con VATS. 4

Existen pocos estudios respecto a la morbimortalidad posquirdrgica de las
malformaciones pulmonares congénitas los factores a considerar serian la edad
al momento de la cirugia, otras patologias pulmonares asociadas, extension de
la enfermedad, capacidad de resolucién de los hospitales, curva de aprendizaje

de los cirujanos.*

En nuestro estudio, las principales complicaciones fueron neumonia en un
11,5%, atelectasia en un 5,8% y neumotérax en un 5,8% principalmente, todos

tuvieron manejo médico con evolucion clinica favorable.

Las lesiones pulmonares asintomaticas, potencialmente, se infectan; en
ocasiones, causan hemoptisis e incluso podrian tener degeneracion maligna.
Una revisibn de neoplasias pulmonares en pediatria reveldé que
aproximadamente 8,6% de los tumores malignos estaban asociados a

malformaciones congénitas pulmonares.?
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En nuestra serie de 52 casos, ninguno tuvo degeneracion maligna. Por lo tanto,
el manejo quirdrgico es la mejor opcién debido al riesgo de malignizacion, la

falta de informacion respecto a la duracion y exdmenes de seguimiento.

Nuestro estudio tiene algunas limitaciones. En primer lugar, se trata de un
estudio transversal, el cual no nos permite hacer inferencias sobre la evolucion,
complicaciones pulmonares y sistémicas a largo plazo, sobrevida de los
pacientes posoperados de malformaciones pulmonares congénitas. En segundo
lugar, nuestro estudio se limité a una poblacién de pacientes pediatricos que
son referidos a nuestro hospital; por lo tanto, los resultados pueden no ser
representativos de la casuistica de malformaciones pulmonares congénitas de

otros hospitales.
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CONCLUSIONES

Las malformaciones pulmonares congénitas representan un grupo diverso de
trastornos del desarrollo pulmonar; que afectan el parénquima, el sistema

vascular o ambas.

Las manifestaciones clinicas fueron variadas; en nuestro estudio, las

infecciones broncopulmonares recurrentes fueron las mas frecuentes con

42,3%, seguidas de distrés respiratorio en el periodo neonatal con 33,6%.

La radiografia de térax convencional mostro hiperluscencia focal en el 55,8% y

opacidad focal en el 40,4%. En la tomografia toracica el 73% de los casos

tuvieron afectacion parenquimal.

Las malformaciones congenitas de las vias aéreas pulmonares (CPAM) fueron

las mas frecuentes, con 29 casos (55,8%).

La complicacion posquirdargica mas frecuente fue la neumonia en un 11,5%.
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RECOMENDACIONES

Es imprescindible que los radiélogos, los neumélogos pediatras y neumdélogos
estén familiarizados con las imagenes caracteristicas y la técnica de imagen
propia de cada tipo de malformacién pulmonar congénita, a fin de maximizar el

diagnéstico y manejo oportuno.

Se necesitan estudios de seguimiento a largo plazo de los posoperados para

valorar el comportamiento pulmonar y sistémico.
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Anexo 1: Matriz de consistencia

Poblacién de

Titulo Pregunta Objetivos HipGtesis Variables Tipo y disefio estudio y Instrumento
de estudio procesamiento de recoleccion
de datos
¢Cuéles son los Objetivo general: Edad Estudio Serie de Paciente pediatrico | Ficha de
caracteristcas D ibi | Sexo Casos: se atendido en el recoleccion de
clinicopatoldgicas e escribir as Lugar de caracteriza por ser | Instituto Nacional datos
imagenolégicas de caracteristicas residencia observacional, de Salud del Nifio

MALFORMACIONE
S PULMONARES
CONGENITAS EN
EL INSTITUTO
NACIONAL DE
SALUD DEL NINO
2010-2015.

las malformaciones
pulmonares
congénitas en el
Instituto Nacional
de Salud del Nifio
2010-2015?

clinicopatolégicas e
imagenolégicas de
las malformaciones
pulmonares

congénitas en el
Instituto  Nacional
de Salud del Nifio
2010-2015.

Subpreguntas

Objetivos
especificos:

Determinar la
prevalencia de las
malformaciones
pulmonares
congénitas

Describir las
caracteristicas
clinicopatolégicas
de las
malformaciones
pulmonares
congénitas

Describir las
caracteristicas
imagenolégicas de
las malformaciones
pulmonares
congénitas.

Malformacion
pulmonar congénita
Caracteristicas
anatomopatoldgicas
Caracteristicas
radiol6gicas
Caracteristicas
tomogréficas
Tratamiento
quirdrgico
Seleccién de
tratamiento
Complicaciones
clinicas
Complicaciones
quirdrgicas

descriptivo,
transversal y
retrospectivo.

con diagnéstico de
malformacion
pulmonar
congénita.

Utilizaremos los
programas Excel,
SPSS y Word, para
el procesamiento
de los datos.
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Anexo 2: Ficha de recoleccién de datos

MALFORMACIONES PULMONARES CONGENITAS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE
SALUD DEL NINO 2010-2015

FECHA NUMERO:

PACIENTE: HISTORIA CLINICA N.°:
Procedencia (ver tabla) INVESTIGADOR: HECTOR NUNEZ
PAUCAR

1. EDAD:

2. SEXO: Femenino .......... 0 Masculino........... 1

3. TIPO DE MALFORMACIN CONGENITA

1) malformacién congénita de las 7) enfisema lobar congénito

vias aéreas (CPAM) Tipos: 1) 0 8) malformacion arteriovenosa

2) 1 3) 114) 1l 5) IV 9) secuestro pulmonar extralobar
6) quiste broncogénico 10) secuestro pulmonar intralobar

11) malformaciones mixtas
4. LOCALIZACION DE LA MCP

1. LSD 5. SL
2. LM 6. Ll
3. LID 7. MEDIASTINO
4. LSI 8. SUBDIAFRAGMATICA
5. CARACTERISTICAS CLINICAS:
1. Deteccion prenatal 4. Infecciones recurrentes
2. Asintomaticos en nifios mayores
3. Distrés respiratorio
agudo en el neonato
5. CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS:
1. Hiperlucencia focal 4. Masa multiquistica
2. Opacidad Focal 5. Asimetria tordcica
3. Masa quistica
6. CARACTERISTICAS TOMOGRAFICAS:
1. afectacidén parenquimal
2. afectacidn vascular
3. afectacién mixta
7. TRATAMIENTO QUIRURGICO
1. Lobectomia
2. Segmentectomia
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3. Neumonectomia
8. ELECCION DEL TRATAMIENTO QUIRURGICO
SI=1 NO=0

9. COMPLICACIONES DE LAS MALFORMACIONES PULMONARES CONGENITAS
CLINICAS:

Neumonia

Empiema

Absceso pulmonar

Sindrome de fuga de aire
Atelectasia

Infeccion de herida operatoria
Neumotdrax

Absceso residual

L oo N WN R

. Ninguna
10. Muerte
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Anexo 3: Distribucion de las variables segin género.

Estadisticos?
LOCALIZACIO
TIPO DE N DE LA
MALFORMACI MALFORMACI  CARACTERIS ~ CARACTERIS
ESTANCIA ON CARACTERIS TICAS TICAS TRATAMIENT  ELECCION DE  COMPLICACH
HOSPITALARI EDAD EN SATURACION CONGENITA TICAS CONGENITA  RADIOLOGIC ~ TOMOGRAFI [s] TTO ONES DE LAS
A DIAS MESES DE 02(%) SEXO LMONAR CLINICAS PULMONAR AS CAS QUIRURGICO  QUIRURGICO
N valido 19 19 19 19 19 19 19 19 19 19 19 19
Perdidos 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Media 29,11 37,726 97,47 .00 4,32 3.42 3,63 1,47 1,21 1,21 1,00 7,37
Error estandar de la media 3,901 8,5118 309 000 631 192 479 177 145 164 ,000 722
Mediana 30,00 29,000 98,00 .00 3,00 4,00 3,00 1,00 1,00 1,00 1,00 9,00
Moda 11 36,0 97° 0 2 4 3 1 1 1 1 9
Desviacion estindar 17,006 37,1023 1,349 000 2,750 838 2,087 772 631 713 ,000 3,148
Asimetria 821 1,500 -,849 975 -,990 346 2,119 2,798 3,771 -1,586
Error estandar de asimetria 524 524 524 524 524 524 524 524 524 524 524 524
Curtosis 720 2,466 827 ,260 - 775 -1,188 5,544 6,509 14,707 691
Error estandar de curtosis 1,014 1,014 1,014 1,014 1,014 1,014 1,014 1,014 1,014 014 1,014 1,014
Minimo. 5 8 94 0 2 2 1 1 1 1 1 1
Maximo 72 144,0 99 0 11 4 7 4 3 4 1 9
a. SEXO = FEMENINO
b. Existen miltiples modos. Se muestra el valor mas pequefio.
Estadisticos®
LOCALZACIO
TIPO DE N DE LA
MALFORMACI MALFORMACI  CARACTERIS ~ CARACTERIS
ESTANCIA ON CARACTERIS ON TICAS TICAS TRATAMIENT  ELECCION DE  COMPLICACI
HOSPITALARI  EDAD EN SATURACION CONCGENITA TICAS CONGENITA  RADIOLOGIC ~ TOMOGRAFI ONES DE LAS
ADIAS MESES DE 020%) SEXO PULMONAR CLINICAS PULMONAR AS cAs QUIRURGICO  QUIRURGICO
N Vlido 33 33 33 33 33 33 33 33 33 33 33 33
Perdidos 0 o 0 0 0 o 0 0 o 0 o 0
Media 37,55 40,306 96,85 1,00 5,61 3,03 3,94 1,55 1,73 1,12 1,00 7,55
Error estindar de la media 6,298 9,2281 272 ,000 592 134 377 \116 170 095 ,000 444
Mediana 28,00 16,000 97,00 1,00 4,00 3,00 4,00 1,00 1,00 1,00 1,00 9,00
Moda 6" 6.0 96 1 2 3 6 1 1 1 1 9
Desviacin estindar 36,177 53,0114 1,564 ,000 3,400 770 2,164 666 977 ,545 ,000 2,551
Asimetria 1,393 1372 -1,038 .300 -,053 -232 1,515 ,594 5,023 -1,740
Error estandar de asimetria 409 ,409 409 ,409 409 ,409 409 .409 ,409 409 409 409
Curtosis 1,037 ,501 2,347 -1,668 -1,267 -1,637 4,076 -1,757 26,240 1,943
Error estandar de curtosis 798 ,798 798 ,798 798 ,798 798 .798 ,798 798 ,798 ,798
Minimo 4 5 92 1 2 2 1 1 1 1 1 1
Maximo 135 168,0 99 1 11 4 7 4 3 4 1 9

a. SEXO = MASCULING

b. Existen miltiples modos. Se muestra el valor mis pequefio.
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