Quiste broncogénico: presentacion de un caso en el periodo neonatal
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RESUMEN

El quiste broncogénico es una malformacién de la pared ventral del intestino primitivo que
genera alteraciones en el desarrollo del arbol traqueobronquial. Presentamos el caso de un
varén recién nacido con un quiste broncogénico en el I6bulo superior derecho, remitido a
la unidad de cuidados intensivos neonatales del Hospital Universitario San Vicente de Paul,
de Medellin, por dificultad respiratoria progresiva y quiste toracico congénito. El tratamiento
quirdrgico —lobectomia- fue exitoso.

Los quistes brocogénicos son un grupo heterogéneo; pueden ser Unicos o mdultiples y
generalmente estdn confinados a un segmento o Iébulo pulmonar; su sintomatologia se debe
a compresion o sobreinfeccidon y depende del lugar y el tamano del quiste; el tratamiento de
eleccidn es el quirtirgico aun en pacientes asintomaticos.
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SUMMARY

Bronchogenic cyst: report of a case in the neonatal period

Bronchogenic cysts are malformations of the ventral wall of the primitive gut that disturb
the development of the tracheo-bronchial tree. We report the case of a newborn male
with a bronchogenic cyst in the right upper lobe, referred to the neonatal intensive
care unit at Hospital Universitario San Vicente de Paul, in Medellin, Colombia, because
of progressive respiratory distress. Surgical treatment by Ilobectomy was successful.
Bronchogenic cysts are a heterogeneous group of abnormalities. They may be single or
multiple and are usually confined to a pulmonary segment or lobe. Symptomatology is due to
compression or superinfection, and depends on the location and size of the cyst. Treatment of
choice is surgery even in asymptomatic patients.
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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas quisticas del pulmon
se originan de la porcién ventral del intestino primi-
tivo; son entidades clinicas raras que pueden afectar
la via aérea, el parénquima pulmonar, las arterias y el
drenaje venoso. En este grupo se incluyen: la malfor-
macién adenomatoidea quistica, el secuestro pulmo-
nar, el enfisema lobar congénito y el quiste broncogé-
nico; muchas de las lesiones son hibridas, con carac-
teristicas de malformacién adenomatoidea quistica y
secuestro pulmonar.'?

El diagnostico se establece por la radiografia de térax
en un 20 a 77% de los casos; la tomografia contrastada
de toérax evidencia mejor las malformaciones
multiquisticas, la presencia de aire y la interfaz
aire/liquido; también puede mostrar la afectacion
perilesional no sospechada en la radiografia vy,
ademas, permite delimitar mejor las lesiones.*> Con
el uso de la ecografia gestacional y de la resonancia
magnética antenatal ha aumentado la deteccion de
estas anomalias in dtero, lo cual permite programar
la atencién del parto y el tratamiento posnatal del
nino; ademaés, hacer el diagnostico diferencial
con anormalidades extratordcicas como la hernia
diafragmatica congénita. Sin embargo, no se puede
definir con exactitud la naturaleza de la lesidbn con
las imégenes prenatales ni con las posnatales. Mds
recientemente, con el uso de laresonancia magnética
ultrarrédpida, que elimina los artificios causados por
los movimientos fetales y la respiracidn materna,
se logran imégenes de alta calidad que le dan maés
precisiéon al diagnostico.2®

Si las lesiones quisticas son grandes pueden
comprimir el esdfago lo que produce dificultad
para deglutir y se traduce como polihidramnios.
También pueden comprimir el pulmoén de lIo que
resulta hipoplasia pulmonar; en esas condiciones
el pulmoén es incapaz de hacer un intercambio
gaseoso adecuado, lo que puede Ilevar al desarrollo
de hipertensidon pulmonar y persistencia de Ia
circulacién fetal. Las lesiones que desvian el
mediastino producen no solo compresion del
pulmon sino también alteracion del retorno venoso
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al corazén produciendo una hidropesia fetal
(hydrops fetalis) no inmune que se manifiesta como
ascitis fetal, derrame pericardico o pleural, edema
de la piel y el cuero cabelludo.' La hidropesia causa
placentomegalia con mala perfusion en la cual se
presenta lesion endotelial con liberacidn de factores
vasoactivos.

En este articulo se describen el quiste broncogénico
en diferentes edades y los tratamientos establecidos y
se presenta un paciente con sintomatologia perinatal
y quiste broncogénico, en cuya ecografia prenatal no
se habia identificado la imagen quistica posiblemente
por haberla hecho en los primeros meses del
embarazo.

PRESENTACION DEL CASO

Neonato de sexo masculino, producto de madre
primigestante de 22 anos, quien hizo control prenatal
hasta los siete meses, con ecografia gestacional
normal; nacié de 36 semanas por parto en vértice
espontdneo sin complicaciones, con peso de 2.660
gramos 'y talla de 45 centimetros; APGAR al nacer: 8 al
minutoy 10 a los 5 minutos; no requirid reanimacion
con presidon positiva, pero posteriormente presentd
sindrome de dificultad respiratoria progresiva. En
una radiografia de térax (figuras n.° 1a y 1b) se
evidenci6 opacidad del I6bulo superior derecho con
imagen quistica en su interior; se hizo tomografia sin
contraste en la que se observo una imagen quistica a
cuyo alrededor habia consolidacién (figura n.© 1c). Se
hizo remision al Hospital Universitario San Vicente de
Patl, de Medellin, con diagndstico de malformacion
congénita pulmonar.

Se plantearon, como diagndsticos de trabajo, un
quiste broncogénico con atelectasia alrededor y
una malformacién adenomatoidea quistica; se
tomo una radiografia de térax AP y lateral con rayo
horizontal que mostré una imagen radioltcida bien
definida en el [6bulo superior derecho (Figuras n.°
2ay 2Db).

Se hizo el diagndstico de quiste broncogénico v,
para el procedimiento quirdrgico, se tomod una
nueva tomografia (Figura n.° 2c)

Se le hizo lobectomia del I6bulo superior derecho
(figuras n.° 3a y 3b).
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Figura n.° 1a. Radiografia AP en la que se evidencia opacidad del I6bulo Figura n.° 1b. Radiografia lateral, en la que se observa opacidad del
superior derecho, con imagen quistica en su interior I6bulo superior, con imagen quistica en su interior

Figura n.° 1c. Tomografia de térax: nétese la opacidad del I6bulo superior, con imagen quistica
en su interior, que no desplaza el mediastino
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Figura n.° 2a. Figura n.° 2b.
2a. Imagen quistica en el [6bulo superior derecho, 2b. Radiografia lateral con rayo horizontal: se observa una imagen quistica en el I6bulo superior derecho.

Figura n.° 2c. Tomografia de térax en la que se observa una opacidad alrededor del lobulo
superior, con imagen quistica en su interior, que no desplaza el mediastino.
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Figuran.°3a.

Figura n.° 3b.

3a. Procedimiento quirdrgico para la extraccion del Iobulo superior derecho, 3b. Lébulo superior derecho en el que se halla un quiste con material
espumoso en su interior

Una vez extubado se lo traslado a la unidad de cuidados
intensivos neonatales. Al dia siguiente del procedimiento
quirurgico presentd neumotoérax a tensiéon que mejord
con succién continua (figura n.° 4). Permanecié una

semana en la UCI y ocho dias més en el hospital y sali®
en muy buenas condiciones generales, sin dificultad
respiratoria ni oxigeno domiciliario. ElI informe de
patologia fue “Quiste broncogénico” (Figura n.° 5)

Figura n.° 4. Neumotdrax derecho, con tubo a térax

Figura n.° 5. Quiste broncogénico: se observan cartilago, epitelio y gléndulas
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DISCUSION

El quiste broncogénico es una malformacién congéni-
ta infrecuente de la pared ventral del intestino primi-
tivo, del cual procede el arbol traqueobronquial; sin
embargo, es una de las malformaciones quisticas mas
frecuentes en el mediastino; se presenta entre las se-
manas quinta y decimosexta de la gestaciéon debido a
que un segmento de la yema bronquial queda desco-
nectado de la porcién principal en desarrollo; presen-
ta estrecha conexién con el arbol traqueobronquial
pero no incorpora tejido mesenquimatoso pulmonar,
como si sucede en el secuestro pulmonar, aunque
puede comunicarse con €l a través de un bronquio
accesorio; en algunas ocasiones puede comunicarse
con el eséfago por medio de un tejido fibroso; es rara
la asociacién con otros defectos congénitos, excepto
cuando su presentacion es cervical en cuyo caso pue-
den coexistir anormalidades de la columna vertebral
y el pericardio y duplicacioén gastrica.™

El primero que describié esta malformacién fue Blac-
Rader en 1911; Maier en 1948 informd la primera
resecciéon quirurgica y Bush en 2001 establecidé una
nueva clasificacién de las enfermedades congénitas
pulmonares en la que se incluy el quiste broncogéni-
co como una malformacion toracica congénita.”

El quiste broncogénico representa alrededor de 25%
de todas las malformaciones congénitas pulmonares
y el 10% de las masas mediastinales en los ninos, no
tiene relacion con la raza o el sexo, ni se puede pre-
decir el riesgo de sufrirla por el antecedente familiar
de una lesion similar. Algunos autores citan un ligero
predominio en varones.” La mayoria de los casos se
identifican en personas mayores de 15 afos; son po-
cos los informes de casos en neonatos. *'*

Hay quistes broncogénicos tnicos, multiples y multi-
loculados; en cuanto a la localizacion, puede ser pa-
renquimatosa, mediastinal y en otros sitios menos fre-
cuentes, a saber: cuello, pericardio, cavidad abdominal
y tejido celular subcutdneo. Solo el 1% de los quistes
broncogénicos ocurren por encima de la aorta.™!!>!

Los quistes mas frecuentes son los mediastinales con
65-86% de los casos, de preferencia en el mediastino
medio y posterior, principalmente al lado derecho,
en el tercio distal de la trdquea o proximal al
bronquio principal; son poco sintomdticos; pueden
tener comunicacién con el interior de la trdquea y
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comprimir el eséfago.”*'*!> Los quistes broncogénicos
mediastinales se pueden dividir en paratraqueales,
que estan unidos a la pared de la trdquea por encima
de la bifurcacion de esta; carinales, cercanos a la
carina y el eséfago; hiliares; unidos a un bronquio
lobar, y paraesofagicos que pueden estar unidos al
esdfago o comunicados con €I, pero tienen relaciéon
con el arbol bronquial. '®

Aproximadamente un tercio de los casos son intrapa-
renquimatosos, generalmente mads sintomdticos que
los mediastinales porque pueden comunicarse con
el arbol bronquial; estdn confinados a un segmento o
I6bulo, pueden ser subpleurales (55%), en la parte me-
dia del pulmoén (30%) y perihiliares (15%); mas comun-
mente se hallan en los [0bulos inferiores (60%).7'417

Tanto en adultos como en nifos se han descrito otras
localizaciones aberrantes: piel, tejido subcuténeo, pe-
ricardio, diafragma, regidén cervical, region retroperi-
toneal e intraperitoneal .!"!&1°

El cuadro clinico varia de acuerdo con la localizacion,
el tamafo y la edad de presentacion, que puede ser en
cualquier momento de la vida, desde el periodo neona-
tal hasta la edad adulta.”*'*'5% De 44 a 72% de los quistes
son sintomaéticos y de 30 a 65% de los asintomaticos Ile-
gan a ser sintomaticos durante el seguimiento. *

Manifestaciones clinicas como la dificultad respirato-
ria pueden ser mds evidentes en menores de un afio,
como consecuencia de la distorsién, angulacion y
compresion de la via aérea. Cuando la obstruccion
afecta la via aérea superior (OVAS), la hiperextensién
del cuello la libera, hecho que es mds importante en
neonatos y lactantes; también se pueden manifestar
por infecciones recurrentes, tos, estridor, sibilancias y
hemoptisis que pueden ser secundarios a compresién
de estructuras vecinas y a alteraciones del drenaje
vascular adyacente. El estridor, las sibilancias, la difi-
cultad respiratoria y la tos, que son los sintomas mas
frecuentes, pueden aumentar al comer o al llorar. '*!°

En el examen fisico se pueden encontrar aumento de
la frecuencia respiratoria, retraccidon supraesternal,
tiraje subcostal, estertores difusos bilaterales y signos
de condensacién pulmonar en casos de procesos
infecciosos agregados, que pueden cursar con
fiebre, expectoracién y dolor toréacico; en el Hospital
Universitario Nacional de Taiwdn se encontré que
los gérmenes principalmente implicados en esta
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sobreinfeccion son  Pseudomonas aeruginosa,
Klebsiella pneumoniae, Aspergillus fumigatus y
Streptococcusviridans.Solodos pacientes presentaron
sobreinfeccion por micobacterias. !

Otros sintomas pueden ser disfagia, arritmias, peri-
carditis recurrente, insuficiencia cardiaca derecha,
compresiéon de la vena cava superior y, en el caso
de los quistes abdominales, nduseas, vémito y dolor
epigéastrico.™®

Existen informes de complicaciones secundarias al
quiste broncogénico como la atresia bronquial, simu-
lacién de aneurisma traumatico de la aorta, embolia
aérea durante un vuelo en avién o sindrome de vena
cava superior en adultos por compresién vascular.

El diagnostico diferencial se debe hacer con otras lesio-
nes quisticas congénitas o adquiridas, tales como quis-
tes de duplicacion esoféagica, enfisema lobar, secuestro
pulmonar, malformacion adenomatoidea quistica,
tuberculosis especialmente cuando las lesiones tienen
un nivel hidroaéreo, enfermedades por hongos, bula
infectada, absceso pulmonar y quiste hidatidico. Cuan-
do el quiste congénito parenquimatoso se sobreinfecta
es muy dificil diferenciarlo de un absceso pulmonar y
solo el cuadro clinico de infecciones pulmonares repe-
tidas y la demostraciéon de un nivel hidroaéreo sugie-
ren la existencia de un quiste congénito.”®%

El diagnéstico prenatal ecografico de lesidn quisti-
ca pulmonar ocurre hasta en 70% de los casos;? las
tres posibilidades diagnosticas mas frecuentes son la
malformaciéon adenomatoidea quistica congénita, el
secuestro pulmonar y el quiste broncogénico. EI cre-
cimiento intrauterino progresivo de las lesiones pul-
monares quisticas puede llevar a falla cardiaca, hidro-
pesia fetal y, posteriormente, muerte fetal. El tamafo
de las lesiones in titero cambia con el tiempo y puede
evolucionar de tres maneras diferentes: a) aumento
del tamafo que se puede acompanar de hidropesia
fetal; b) estabilidad durante toda la gestacion; c) dis-
minucién del tamano o desaparicién, por [o que una
lesién inicialmente grande no necesariamente se re-
laciona con un mal prondstico.'?

La mayoria de las lesiones observadas in utero
disminuyen de tamano entre las semanas 32y 34 de la
gestacion y las que van a desaparecer son usualmente
ecodensasenlaecografiagestacional.' Lasque persisten
pueden o no ser sintomaéticas.®* Es muy raro que las

lesiones que ya produjeron hidropesia disminuyan de
tamano o desaparezcan. En la serie de casos de Adzick
se encontrd que el prondstico de las malformaciones
quisticas pulmonares dependia de su tamafno y de las
alteraciones fisiologicas secundarias.'? Los quistes que
desaparecen pueden haber sido quistes infecciosos
adquiridos.'® No esté claro si en el periodo posnatal se
resuelven las lesiones. Los pacientes asintomaéticos al
nacimiento generalmente tienen radiografias de torax
normales pero pueden tener lesiones aparentes en la
tomografia.>'® Todos los pacientes con evidencia de
lesiones quisticas prenatales, incluso los asintomaticos,
requieren radiografia y tomografia de torax, para
definir si la lesion desaparecio in ttero.>'° '

Hasta en dos tercios de los casos el diagnéstico presun-
tivo se hace con la radiografia de torax; hay diferentes
patrones radiograficos segtin la localizacion del quis-
te y su comunicacion con el arbol traqueobronquial;
pueden ser nddulos bien definidos, de apariencia ho-
mogénea o quistica, con nivel hidroaéreo o asociarse
a infecciones como neumonia;*® en algunos pacientes
la radiografia de torax puede ser interpretada como
normal; el hallazgo del quiste puede ser casual, prin-
cipalmente en adultos jévenes. En los recién nacidos
se puede evidenciar una opacidad pulmonar por el
liquido amnidtico retenido por obstruccién; en la lo-
calizacion mediastinal se evidencia una masa hiliar o
mediastinal de bordes lisos y paredes bien definidas;
los de localizacién parenquimatosa se hallan en los
I6bulos inferiores en el 75% de los casos, su didme-
tro promedio es de 2 a 4 centimetros y generalmente
su tamano no aumenta, a menos que se sobreinfec-
ten en cuyo caso se puede ver un nivel hidroaéreo.
Si un bronquio principal estd afectado puede haber
un fendmeno de vélvula y ocasionar atrapamiento de
aire con sobredistension pulmonar secundaria que se
puede confundir con el enfisema lobar congénito.”

La tomografia computarizada de torax puede mostrar
quistes que no se ven en la placa simple o definir
mejor su localizacion, que es un dato importante para
la cirugia.”®!® ElI quiste broncogénico se evidencia
en la tomografia como una masa bien definida de
contorno lobular o liso, con paredes uniformemente
delgadas y densidades de contenido liquido en Ia
mitad de los casos; puede tener zonas de mayor
densidad por contenido mucoide, sangre o pus;
hasta en el 36% de los casos puede tener contenido
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aéreo. Si aumenta de tamafno por liquido o aire el
quiste puede desplazar las estructuras mediastinales
principalmente la traquea y el esdfago, o afectar el
parénquima pulmonar con produccion de atelectasias
o infecciones recurrentes.”

Segun su contenido, los quistes parenquimatosos se
pueden clasificar por tomografia con contraste en tres
tipos: los de tipo 1 son quistes simples, con liquido en
su interior; los de tipo 2 contienen aire y fluido, y en los
de tipo 3 se identifica una masa de tejido blando."”

En la resonancia magnética los quistes broncogénicos
son hipointensos en T1 a menos que sean complejos
en cuyo caso la intensidad es variable segin el con-
tenido proteico; en T2 siempre son hiperintensos. En
la mitad de los casos el esofagograma demuestra la
compresion extrinseca del eséfago, principalmente en
los quistes de localizacién paraesofdgica o cervical, y
dependiendo del tamafo y la posicién del quiste. ™'

Histologicamente el quiste no infectado tiene paredes
delgadas; el criterio histoldgico diferencial basico es el
hallazgo de una membrana de revestimiento epitelial,
que prueba el origen congénito, pero los procesos
infecciosos pueden destruirla y hacer imposible su
diferenciacién; estd compuesta por epitelio columnar
ciliado; la pared puede contener cartilago, musculo
liso, glandulas bronquiales y tejido nervioso; el
contenido del quiste puede variar de un liquido claro
a un material mucoide. >7819%

Todos los casos de fetos y recién nacidos con
quistes sintomaticos son quirdrgicos; en cuanto a
los asintomaticos, se ha planteado la observacion
pero la mayoria de los autores recomiendan el
tratamiento quirdrgico, usualmente lobectomia por
toracotomia; la evolucién es impredecible y pueden
desarrollarse complicaciones graves hasta en 2% de
los casos, como infecciones, hemorragias, disfagia y
adenocarcinoma.5.9.15,20,21,23-25

En la actualidad se hacen tratamientos in ttero de
estas malformaciones: aspiracién de quistes, insercién
de derivaciones (shunts) pulmonar-amnidticas
y reseccion. El tratamiento del polihidramnios
incluye amniocentesis repetidas, indometacina y las
derivaciones toracoamnidticas.'*%

Existen tratamientos minimamente invasivos como
aspiracion, reseccion, electrocauterio o esclerotera-
pia de la lesion por videotoracoscopia. 42227
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Algunos autores proponen esperar a que el paciente
cumpla 6 meses, edad a la que algunas de estas le-
siones pueden haber desaparecido. #?% Las contra-
indicaciones de la toracoscopia son raras y no tiene
restricciones por edad o peso; se interviene incluso a
prematuros de menos de 1.500 gramos.*

Antes del tratamiento quirtrgico rutinario de los
pacientes con quistes broncogénicos, la tasa de
mortalidad era hasta de 100%; con la cirugia se redujo
a 0-14%.*" Las complicaciones posquirdrgicas son
minimas aunque se han descrito casos de sindrome de
reexpansion pulmonar, infeccion del drea quirtrgica
con posible sepsis y parélisis del nervio laringeo
recurrente secundaria a la inflamacion periquistica.
2% En general el prondstico posquirtrgico es
excelente debido a la reseccidén no significativa del
tejido pulmonar normal.®
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