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OBJETIVO DOCENTE

Describir las manifestaciones radioldgicas distintivas de
las anomalias pulmonares congeénitas (APC) en
individuos adultos que permiten su diagnostico
diferencial con otras patologias mas frecuentes durante
la vida adulta como infecciones pulmonares o neoplasias
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INTRODUCCION

* Las APC son malformaciones raras que se suelen diagnosticar
durante la edad prenatal o la infancia.

* En algunos individuos las APC se descubren en adultos
incidentalmente o cuando se manifiestan clinicamente por
complicaciones como sobreinfeccion o hemorragia.

*Las APC presentan algunos hallazgos radiologicos
caracteristicos cuyo conocimiento por parte de los radidlogos
es importante ya que permite su diagndstico y manejo.
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ETAPAS DEL DESARROLLO PULMONAR

PERIODO ESTRUCTURA CORRELACION PATOLOGICA
. . 26 dias - Brote laringotraqueal, | Agenesia, quistes broncogénicos
Embrionaria a : .
6% semana bronquios lobares (mediastinicos).
Arbol bronquial hasta Atresia bronqu,la.l, quistes
Pseudoglandular | Semanas5-17 : . broncogénicos
bronquiolos terminales :
(intrapulmonares).
canalicular Sermanas 16 - 25 Unlda.des.a,\cmare.s y CPAM (IE/Ia.lformaaor,] pu}monar
canalizacion capilar congénita de las via aérea).
Sacular Semana 24 - Alveolos primitivos y Hipoplasia alveolar.
nacimiento septacion inicial
Alveolar 36 >emanas- Proliferacion de alveolos SLC (Sobreinsuflacién lobar)
8 anos maduros
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ANOMALIAS POR SUBDESARROLLO PULMONAR

. Tipos DIAGNOSTICO
v Agenesia: ausencia completa de parénquima, vasculatura y e ,
bronquios « Neumonectomia
v Aplasia: se diferencia de la agenesia por la presencia de un  Atelectasia
bronquio ciego rudimentario identificable. pulmonar

v Hipoplasia: disminucidn del volumen pulmonary del calibre de la

! « Sindrome de
arteria pulmonar

Swyer-James-Mc

 TC:
L, : . Leod
v Disminucién del volumen pulmonary del calibre de la arteria ,
pulmonar . S.lnc.lrome de la
v Desplazamiento muy marcado de las estructuras mediastinicas cimitarra

v' Hiperinsuflacion compensatoria del pulmon contralateral

[ Clave: evaluar bronquio y arteria pulmonar y antecedentes patologicos y quirtrgicos ]
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Fig. 1. Hipoplasia pulmonar en varon de 81 afios. Radiografia de torax (A), TC toracico con contraste endovenoso con ventana
pulmonar (B) y ventana mediastinica que muestran una marcada perdida de volumen del pulmédn derecho, hiperinsuflacion del
pulmon izquierdo, desplazamiento de las estructuras mediastinicas hacia la derecha, un bronquio lobar inferior derecho rudimentario
(flecha) y una arteria pulmonar derecha hipoplasica (cabeza de flecha)
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MALFORMACION PULMONAR CONGENITA DE LA ViA AEREA (CPAM)

* Previamente conocida como malformacion adenomatoidea Diagnostico diferencial

quistica
* Origen: fallo en el desarrollo broncoalveolar normal, con + Otras APC
proliferacion hamartomatosa de bronquiolos terminales con v Quiste
un patron seudoglandular broncogénico
* Localizacion: [6bulos inferiores (LLII) v' Hiperinsuflacidn
* RX: lesiones quisticas agrupadas; presencia de niveles y/o lobar congénita
consolidacion superpuesta en casos de sobreinfeccion v Secuestro
* TC: lesiones )pulmonares quisticas multiloculares (a veces * Lesiones adquiridas
uniloculares v’ Bronquiectasias
* Riesgo de malignizacion hacia adenocarcinoma quisticas
] . . v" Bullas
Clave: Lesiones quisticas agrupadas >2.5cm 7 PreliEieee e

(CPAM tipo 1) o de 0.5 a 2cm. (CPAM tipo 2)en LLII
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Fig. 2. Ejemplos de CPAM en dos pacientes. Radiografia de torax (A) y TC toracico con ventana pulmonar (B) en un varén de 22
afos con fiebre y dolor pleuritico derecho que muestran una consolidacion de espacio aéreo con lesiones aéreas en su interior en
LID. TC toracico con ventana pulmonar (C) en un varéon de 45 afios con tos y dolor pleuritico izquierdo que muestra una
consolidacion de espacio aéreo asociada a lesiones, alguna mayor de 2 cm., en el segmento basal posterior del LIl. En ambos casos
el diagndstico anatomo-patoldgico de la pieza de lobectomia demostré CPAM tipo 1, con cambios inflamatorios y reparativos.

Q el engrosamiento de las paredes de los quistes, aparicion de niveles hidroaéreos o de consolidaciones de
espacio aéreo nos hacen sospechar sobrinfeccion de CPAM
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MALFORMACION PULMONAR CONGENITA DE LAS VIA AEREA (CPAM)
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Se dividen en 5 tipos: los tipos 1y 2 se pueden encontrar en adultos

CARACTERISTICA CPAMTIPOO CPAMTIPO1 CPAMTIPO 2 CPAMTIPO 3 CPAMTIPO 4
Via aérea Disgenesia Bronquial- Bronquiolar Bronquiolar- Acinar
acinar bronquiolar alveolar
Masa sélida
Tamafio quistico Microquistes | Macroquistes Microquistes microquistica | Quistes grandes
9 (0.5 cm) (>2.5cm) (0.5-2.0 cm) (quistes <5 (>7 cm)
mm)
Asociacion / -Hipoplasia : Mayor incidencia
s : Malformaciones ., ,
Presentacion pulmonar. Riesgo de ADK renales - Presentacion | de neumotoraxy
clinica/ -Incompatible Mucinoso , clinica grave | desplazamiento
o o : cardiacas .
Pronostico con lavida. mediastinico
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QUISTE BRONCOGENICO

« Esun tipo de quiste de duplicacion del intestino primitivo (“foregut”), junto con los
quistes de duplicacién entérica (p.ej. esofagico) y neuroentérico

* Origen: fallo de division del intestino primitivo ventral durante la embriogénesis
« Diagnostico histopatoldgico: recubierto por epitelio respiratorio

* Localizacion:
v’ Mediastinica: 70-80%
> Subcarinal: es la mas frecuente
» Paratraqueal derecha

v'Pulmonar: perihiliar o en LLII
v'Otras: cuello, pericardio, retroperitoneal
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QUISTE BRONCOGENICO MEDIASTINICO

* TC: Lesion mediastinica media ovalada o redondeada, de
margenes nitidos y paredes finas y densidad variable

Diagnostico diferencial

(depende de su contenido proteinaceo o de la presencia de « Lesiones solidas
hemorragia o sobreinfeccion) v Masas del mediastino
medio
* RM: v' Adenopatias
v' T2 hiperintenso * Lesiones quisticas
v'T1variable seglin contenido proteinaceo ¥ Quiste pericardicos.
5 Relati te hinoint bai tenid toing v" Quiste de duplicacion
elativamente nipointenso : bajo contenido proteinaceo eSOfégica

» Hiperintenso: alto contenido proteinaceo

v’ Difusion [

v’ Lesiones necrodticas

simular una lesion sélida en TC.
Diagnéstico de lesion quistica por RM

ﬁ Clave: Un contenido proteico alto puede
v'T1 post-contraste (gadolinio): ausencia de captacion
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Fig.3. Quiste broncogénico en un vardn de 48 afnos. Radiografia de torax lateral (A) que muestra una opacidad
redondeada de bordes nitidos en la ventana hiliar inferior (flechas). RM con secuencias T1 axial con saturacion grasa
(B) y T2 coronal que muestran una lesion mediastinica hiperintensa (por alto contenido proteinaceo y hemorragia). El
diagndstico anatomo-patoldgico de la pieza de quistectomia mostrd ub quiste broncogénico con restos de hemorragia

e infiltrado inflamatorio.
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HIPERINSUFLACION LOBAR CONGENITA

* Previamente denominado enfisema lobar congénito (no es enfisema) Diagnostico diferencial

* Hiperinsuflacion de un I6bulo pulmonar por un mecanismo valvular

: , : , : * Otras APC
secundario a un cartilago bronquial andmalo o un pliegue mucoso v Atresia
* Localizacion: I[6bulo superior izquierdo (LSI) Sreme il
area de hiperlucencia, con efecto de masa mediastinico
P ’ v’ CPAM

e Sindrome de Swyer-

v Hiperlucencia lobar James-Mc Leod

v’ Disminucidn de la vascularizacidn en el 1ébulo afecto

v’ Atelectasia compresiva del pulmén adyacente * Tumores o cuerpos
v’ Desplazamiento de estructuras mediastinicas y aplanamiento extranos
diafragmatico endobronquiales con

SO Clave: Area de hiperlucencia lobar, con disminucion
de la vascularizacion y efecto de masa

W atrapamiento aéreo
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Fig.4. Hiperinsuflacion lobar congénita en un varén de 20 afios. Radiografia de torax PA (A) y TC toracico
con ventana pulmonar (B) que muestran una extensa hiperlucencia en el pulmén izquierdo junto con
una disminucidn de la vascularizacidn en el area afectada
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ATRESlA BRONQU |AL

* Obliteracion focal de la luz del segmento proximal de un bronquio Diagnostico diferencial

lobar, segmentario o subsegmentario, con hiperinsuflacion del
8 : g * OtrasAPC
pulmon distal : :
. o : v' Atresia bronquial
* QOrigen: desconocido; probablemente secundario a una noxa sobre v CPAM
un bronquio en el periodo embrionario e
L ) : * Aspergilosis
 Localizacion: segmento apico-posterior del LSI
broncopulmonar
v’ Broncocele o mucocele: opacidad redondeada o ramificada (“en alergica (ABPA)
dedos de guante”) por impacto mucoso en interior de dilatacion ’ TumoNreS e
bronquial extranos .
v’ Hiperlucencia del parénquima pulmonar distal al bronquio atrésico endobronquiales con
por oligohemiay ventilacidn colateral atrapamiento aéreo

9 Clave: Area de hiperlucencia lobar asociada a un broncocele (opacidad
redondeada o ”en dedos de guante”)

—
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D la

presencia deun
broncocele
permite
establecer el
diagnostico de
atresia bronquial
frente auna
hiperinsuflacion
lobar congénita

Fig.4. Atresia bronquial en una mujer de 33 afios, con antecedente de neumotorax a los 16 afios. Radiografia de
torax PA (A) y TC toracico (B) en plano coronal con ventana pulmonar que muestran una extensa hiperlucencia
en el pulmédn izquierdo asociada a una opacidad ovalada mas central que representa el broncocele
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Fig. 5. Atresia bronquial en dos pacientes diferentes. TC toracico en plano coronal (A) y en plano
axial, que muestra una opacidad ramificada “en dedos guante” (broncocele) (cabezas de flecha)
en LSl y en LSD, respectivamente, que se acompana de un area de hiperclaridad pulmonar
alrededor del mismo.
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SINDROME DEL PULMON HIPOGENETICO O DE LA CIMITARRA

« Forma parte del sindrome venolobar pulmonar congénito

. Il;c;(cal_:_z(e:a.uon. pulmon derecho e Otras APC
_‘/yp_., e e . o v Hipoplasia
ulmon derecho pequerio (hipoplasico), con desplazamiento mediastinico

ipsilateral pulmonar
v’ Hiperinsuflacién compensatoria del pulmén izquierdo * Atelectasia pulmonar
v" Opacidad tubular paralela al borde cardiaco derecho (“cimitarra” o sable derecha

turco): representa un retorno venoso pulmonar parcial anémalo « Sindrome de Swyer-
v’ La vena pulmonar andmala puede desembocar en la vena cava

inferior(VCl), vena acigos, vena porta, seno coronario o auricula derecha James-Mc Leod.

(“shunt” izquierda-derecha)
v’ Dilatacion del ventriculo derecho e hipertension pulmonar

Clave: Vena pulmonar anomala (“cimitarra”) que drena en VCI u otras venas sistémicas o auricula
derecha + hipoplasia pulmonar derecha
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Fig.6. Sindrome de la cimitarra en una mujer de 48 afnos. Radiografia de térax (A) y TC toracico con contraste
endovenoso con ventana mediastinica (B) y pulmonar (C) que muestran un vaso engrosado curvilineo (“cimitarra”)
(flechas) en el pulmén derecho correspondiente a una vena pulmonar que desemboca en la vena cava inferior (no
mostrada) correspondiente a un retorno venoso pulmonar andmalo. Ademas, la paciente presenta una escoliosis
dorsolumbar.
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SECUESTRO PULMONAR

* Representa un segmento de tejido pulmonar displasico aislado del arbol
tragueobronquial normal e irrigado por una o varias arterias aberrantes
procedentes de la circulacion sistémica

* Origen: desconocido; probablemente secundario a una yema pulmonar
supernumeraria que se desarrolla de forma anomala aislada de la yema
pulmonar principal

* Localizacién: segmento basal posterior de un lobulo inferior, sobre todo el LI

* Dos tipos: intralobar y extralobar (se diferencian en algunos aspectos: ver cuadro
en diapositiva siguiente)
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SECUESTRO PULMONAR

P EXTRALOBAR INTRALOBAR

Mas frecuente (75%)

Frecuencia Menos frecuente (25%)
Edad de. , Neonatal Niflos mayoresy adultos jovenes
presentacion
Sexo Varon/Mujer:4-1 R
Drenaje venoso Hacia venas sistémicas (p.ej. Acigos) Hacia venas pulmonares
Pleura Aislada del pulmoén adyacente Compartida con el resto del pulmon
Localizacion LIl (98%) LIl (60%); LID (40%)
ULLUENEE Frecuentes Raras

asociadas
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SECUESTRO PULMONAR

* RX:
v’ Opacidad (masa) pulmonar en segmento basal posterior de un l6bulo inferior
v’ Cavitacion o niveles hidroaéreos si se encuentra sobrinfectado

« Neumonia

* TC: siempre multifasico (arterial y venoso) persistente o
v Masa pulmonar no cavitada (salvo si se encuentra sobreinfectada) recidivante
v' Opacidades de vidrio deslustrado alrededor de la masa por hemorragia * Absceso pulmonaro
alveolar, si ha sangrado ~eulrerfe

v Arteria sistémica aberrante queirriga la masa

v’ La arteria puede originarse en la aorta toracica distal, aorta abdominal o una necrotizante

de sus ramas (tronco celiaco u otras) o en una arteria intercostal o frénica * Neoplasia pulmonar
v IMPORTANTE: * Atelectasia
» realizar reconstrucciones MPRy 3D para identificar el origen y trayecto de la e Otras APC:
arteria(s) aberrante(s), asi como el drenaje venoso
» Extender el estudio al abdomen superior v' CPAM

&9 Clave: Identificar la arteria sistémica nutricia que irriga una masa en W
un lobulo inferior )
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Fig. 7. Secuestro intralobar en un varon de 31 aiios con infecciones pulmonares recurrentes. TC toracico en
plano coronal, con contraste endovenoso en fase arterial (A) y venosa (B) que muestra una consolidacion de
espacio aéreo en LID con una arteria nutricia prominente (flecha) y un drenaje venoso hacia la vena pulmonar
inferior derecha (cabeza de flecha). Arteriografia (C) que pone de manifiesto una artria nutricia muy prominente
que se originaba en el tronco celiaco.
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LESIONES HIBRIDAS

* Las APC estan frecuentemente interrelacionadas de modo que pueden
encontrarse hallazgos por imagen y patologicos de mas de una entidad

* Por ejemplo, pueden verse las siguientes combinaciones:
v'CPAM +secuestro intralobar

v'Atresia bronquial + secuestro extralobar o intralobar
v'Atresia bronquial +CPAM

* Diagnostico por imagen dificil: deben sospecharse cuando se solapan los
hallazgos tipicos de dos APC diferentes
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Fig.7. Alteracion hibrida (quiste broncogénico y CPAM ) en una mujer de 27 afos. TC toracico con contraste
endovenoso con ventana mediastinica (A) , reconstruccion MinlP en plano coronal (B) y plano coronal con ventana
pulmonar que muestran respectivamente una lesidon redondeada mediastinica retrocardiaca (flecha) correspondiente a
un quiste broncogénico y una lesidn hiperlucente en pulmén derecho paramediastinica (cabeza de flecha) y la

combinacion de ambas lesiones
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Ahora bien, ya conocemos las entidades, pero ;como podemos hacer el
diagnéstico diferencial con otras patologias como infecciones o tumores?

Vamos a guiarnos por tres patrones...

E
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PULMON PEQUENO/ ASIMETRIA DE VOLUMEN

En el adulto un pulmén pequeno suele interpretarse como
atelectasia cronica, lobectomia /neumonectomia. Evaluar:

(Existen Alteracion

bronquiectasias Si NO hay bronquial o vascular
o signos de destruccion congenita
fibrosis? parenquimatosa: > considerar APC
(agenesia,
hipoplasiao
sindrome de la
cimitarra)

> Si > proceso > revisar bronquio
inflamatorio y arteria pulmonar
cronico
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LESIONES AEREAS

En el adulto suelen interpretarse como absceso, neumonia
necrotizante o neoplasia cavitada. Evaluar:

¢Presencia niveles
hidroéreos en Buscar
lesiones quisticas exploraciones aExiste arteria

agrupadas o . c 4 e s .
confougacién — previas en las que sistemica nutricia

se evidenciaran
S ?
lesiones quisticas aberrante?

lesiones quisticas |
asociqadas (CPAM) o masa > considerar

> probable (secuestro) en la secuestro
sobreinfeccion de misma localizacion

APC

cavitaciones o
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HIPERLUCENCIA / HIPERINSUFLACION

En el adulto suele interpretarse como enfisema bulloso,
neumotorax o atrapamiento aéreo por obstruccion bronquial.

¢Existe ; Existe
distribucion broncocele en

lobar tipica en elinteriorde la

un lobulo hiperlucencia?
superior de la > considerar
> sospechar

hiperlucencia? tresia hiperinsuflacion
S Sugiere APC bronquial lObar Congenlta

Ausencia de
broncoceley
efecto de masa
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CONCLUSIONES

 Las anomalias pulmonares congénitas (APC) pueden diagnosticarse por primera vez en la edad
adulta y con frecuencia simulan patologia adquirida, especialmente procesos infecciosos y
neoplasicos

- La valoracion estructurada en tres grandes patrones radiologicos —volumen pulmonar
disminuido, lesiones quisticas o de densidad aérea e hiperinsuflacion focal— facilita la
identificacion de las APCy reduce errores diagndsticos

- El analisis detallado de la anatomia bronquial, vascular y lobar mediante TC multidetector y
aplicaciones de posprocesado (MPRy 3D) es fundamental para establecer el diagnédstico preciso y
diferenciar estas las APC de patologia adquirida

* El reconocimiento temprano de los hallazgos radiologicos tipicos de las APC permite evitar
procedimientos invasivos innecesarios y optimizar la orientacion diagnostica de estas entidades
cuando se presentan en paciente adultos
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