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CAPITULO I 

RESUMEN 

INTRODUCCIÓN: Uno de los principales desenlaces a considerar es el 

neurodesarrollo del niño con malformación congénita de la vía aérea MCVAP). Sin 

embargo, dada su baja incidencia global y la dificultad de algunos centros para 

identificar correctamente la lesión, existen escasos reportes que hayan evaluado su 

impacto en las diferentes esferas del neurodesarrollo. El nacimiento pretérmino, 

sigue siendo un problema de salud mundial y es más frecuente en pacientes con 

diagnósticos prenatales de riesgo como la malformación congénita de la vía aérea 

así que el neurodesarrollo se ve afectado tanto por la patología subyacente y la 

prematuridad sobreagregada. 

OBJETIVO: Conocer el neurodesarrollo a los 6 meses de edad en pacientes con 

malformación congénita de la vía aérea. 

MATERIALES Y MÉTODOS: Estudio tipo transversal, descriptivo, observacional. 

Se incluyeron neonatos del Hospital Universitario nacidos con diagnóstico prenatal 

de malformación congénita de la vía aérea nacidos entre 01 enero del 2017 al  31 

octubre del 2021. Se documentó su evolución perinatal y sus características 

neonatales, así como su evolución posterior al tratamiento quirúrgico. Se les realizó 

la prueba de desarrollo Bayley III a los 6 meses de vida obteniendo puntuaciones 

escalares y compuestas para las siguientes esferas del desarrollo: cognitivo, motor 

y lenguaje, así como el resultado en base a la clasificación cualitativa. Además, se 

les realizó la evaluación neurológica Hammersmith a los 6 meses de vida y se 
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obtendrá el score para las siguientes áreas: global, neuroconducta, función de 

nervios craneales, postura, movimientos, tono, reflejos y reacciones. 

RESULTADOS: Se incluyeron a 5 casos en nuestro estudio. La mediana de su 

madre y padre fue de 27 y 32 años; 60% de las madres fueron primigestas y la 

mayoría con antecedente de diabetes. No recibieron tratamiento prenatal. Todos los 

productos nacieron a término por cesárea, con una mediana de 39 semanas, 3 

fueron mujeres y 2 hombres; dos productos presentaron un APGAR anormal al 

primer minuto y requirieron de maniobras de reanimación neonatal con ventilación 

con presión positiva. Todos, a excepción de un neonato, nacieron con peso 

adecuado para la edad gestacional. Se confirmó el diagnóstico por imagen. Los 

pacientes fueron abordados bajo una técnica de toracotomía con lobectomía de los 

segmentos pulmonares afectados. El diagnóstico final fue MCVAP tipo 1 en un 

paciente y el resto con MCVAP tipo 2. A los 6 meses, se realizó una evaluación del 

neurodesarrollo a 4 de los 5 lactantes. De acuerdo con la escala Bayley-III, la 

mediana de los puntajes de las escalas se reporta en la tabla 6. La mediana de 

puntaje compuesto cognitivo fue de 107.5 (71.2-110) puntos; compuesto de 

lenguaje de 103 (88-103); compuesto motor de 97 (63.2-97); escalar cognitivo de 

11.5 (4.2-12), siendo anormal en un solo paciente (25%); el resto fueron normales. 

Por otro lado, de acuerdo con la evaluación HINE, el puntaje global de los pacientes 

fue de 67.5 (50.5-72.3).  

CONCLUSIONES: Este es el primer estudio que reporta la experiencia del manejo 

de niños con MCVAP en nuestro medio. Los datos apuntan a que los niños 

presentan una evolución favorable tras la lobectomía en los primeros meses de vida, 

y que no existe un impacto significativo en el neurodesarrollo de los niños.  
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CAPITULO II 
INTRODUCCIÓN 

 

Las malformaciones congénitas pulmonares son un grupo de anormalidades que 

afectan la vía aérea, el parénquima y la vasculatura. Estas malformaciones 

representan un espectro de desarrollo anormal, en lugar de entidades patológicas 

discretas y son ocasionadas por un desarrollo pulmonar embriológico aberrante que 

ocurre en diferentes estadios de la vida intrauterina (1).  

 

Con la mejoría de la resolución de la ecografía fetal y estudios Doppler, muchas de 

las malformaciones pulmonares pueden ser detectadas in útero. Su historia natural 

puede ser variable, y algunas lesiones pueden resolverse antes del nacimiento. 

Otras malformaciones pulmonares congénitas pueden estar presentes durante el 

periodo neonatal con dificultad respiratoria debido a efecto de masa, mientras que 

otras pueden pasar asintomáticas y solo ser detectadas por medio de radiografías 

torácicas tomadas por alguna otra razón posteriormente en la vida. Algunas otras 

formas tienen potencial para progresión a malignidad (1). 

 

Cuando las lesiones son sintomáticas en etapas tempranas de la vida, la resección 

quirúrgica se vuelve la opción más viable, sin embargo, la toma de decisiones se 

vuelve más compleja cuando se detectan lesiones asintomáticas en lactantes 

sanos, identificados por medio de ultrasonografía prenatal o radiografías torácicas 

incidentales (1).  
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Las malformaciones pulmonares congénitas incluyen una variedad amplia de 

trastornos, que incluyen la malformación congénita de la vía aérea, secuestro 

broncopulmonar, atresia bronquial, quiste bronquial y enfisema lobar congénito. 

Aunque estas anormalidades son raras, con una prevalencia estimada de la 

malformación congénita de la vía aérea de uno por cada 25 mil a 35 mil nacimientos 

vivos, de acuerdo con registros europeos, chinos y americanos, se sugiere que la 

prevalencia real pudiera ser mucho más elevada (2-5).  

 

Las malformaciones congénitas de la vía aérea, antes conocidas como 

malformación adenomatoidea quística congénita, son la anomalía pulmonar 

congénita más frecuente. Se trata de una lesión histológicamente caracterizada por 

áreas adenomatosas sólidas, que consisten en estructuras tubulares estrechamente 

empaquetadas, que semejan bronquiolos terminales sin alvéolos maduros (6). 

Estas áreas se parecen fuertemente al pulmón fetal a las 16 semanas de gestación 

(7).  

 

Dispersos en estas áreas adenomatosas hay quistes. Los múltiples quistes 

presentes en el parénquima pulmonar aparecen por una sobre proliferación y 

dilatación de los bronquiolos terminales en ausencia de alveolos normales. Estos 

quistes están conectados al sistema bronquial normal (8). Después del nacimiento, 

los alvéolos inferiores sólo pueden ventilarse colateralmente a través de los poros 

de Kohn (1). 
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A pesar de que esta condición fue descrita por primera vez en 1949, no fue hasta 

años después que se estableció la ampliamente utilizada clasificación de Stocker, 

que caracterizaba en cinco tipos a las malformaciones congénitas de la vía aérea 

de acuerdo con el tipo histopatológico (9-11).  

 

La patogenia de la malformación congénita de la vía aérea es incierta, pero existen 

varios estudios que ofrecen pistas hacia el tipo de patrón que se produce por un 

epitelio proximal-distal defectuoso. Esta alteración pudiera resultar de un 

señalamiento defectuoso entre el epitelio y el mesénquima subyacente durante el 

desarrollo pulmonar, que resulta en la ausencia de alveolos normales en la lesión y 

la formación de masas pulmonares con múltiples quistes. Se sugiere que existen 

genes como el factor de crecimiento de fibroblastos 10 (FGF10), el factor de 

transcripción tiroidea 1 (NK2 homeobox 1) y la región determinadora sexual Y-box 

2 (SOX2), que son todos responsables del crecimiento celular y diferenciación 

asociados a esta condición (12-16). 

En un estudio animal, se ha sugerido que la señalización exagerada del FGF10 

puede ser responsable de la formación de estructuras tipo quísticas anormales 

durante el desarrollo pulmonar temprano (17). FGF10 contribuye a la morfogénesis 

pulmonar a través del receptor FGFR2, y su señalización es regulada por el sistema 

de Sonic Hedgehog (SHH). Se ha hipotetizado que la desregularización en la 

señalización de SHH-FGF10 podría ser la causa de la malformación congénita de 

la vía aérea (17, 18). 
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Afecta usualmente a un solo lóbulo pulmonar y no hay una asociación con 

predilección de sexo (2).  

 

Existen cinco subtipos de malformaciones congénitas de la vía aérea que dependen 

de la proporción de quistes y tejido adenomatoso, así como los tipos celulares 

predominantes (19) (Tabla 1). Los tipos 1 y 2 son los más frecuentes (19,20). Las 

lesiones tipo 1 son usualmente uniquísticas u oligoquísticas y pueden contener 

fluido, además de contener poco o nada de componente adenomatoso. Los quistes 

son mayores de 2 cm de diámetro y relacionados con epitelio columnar 

seudoestratificado. Las lesiones tipo 2 contienen quistes pequeños más uniformes 

de menos de 1 cm de diámetro. Las células mucosas y cartílago se encuentran 

presenten en los tipos 1, pero no en el tipo 2. Las fibras musculares lisas y estriadas 

se presentan en los tipos 1 y 2, respectivamente (19).  

 

Se han reportado malformaciones congénitas de la vía aérea tipo 2 en la mitad de 

los pacientes con secuestro extralobar (21). 

 

El tipo 0 (tipo bronquial, antes descrito como displasia acinar) es caracterizado por 

vía aérea tipo bronquial separada únicamente por tejido mesenquimal abundante. 

Los tipos 1 (tipo bronquial/bronquiolar) y 2 (tipo bronquiolar) se caracterizan por 

quistes mayores de 2 cm de diámetro y múltiples quistes pequeños, 

respectivamente. En el tipo 3 de malformación congénita de la vía aérea (tipo 

bronquiolar/ alveolar), la lesión es sólida y no quística, debido a un exceso de 

estructura bronquiolar separada por espacios aéreos que parecen pulmón fetal 
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tardío, mientras que el tipo 4 (tipo periférico) es caracterizado por quistes de pared 

delgada periférica, frecuentemente multiloculados (22-24).  

 

La utilidad de la clasificación es diferente dependiendo de si la malformación es 

abordada por obstetras, pediatras, radiólogos, patólogos y cirujanos (25-28). 

Aunque las clasificaciones patológicas pueden ser establecidas únicamente por una 

valoración histológica, existe una enorme necesidad para el desarrollo de 

descripciones fenotípicas uniformes, particularmente debido a que los hallazgos 

patológicos de más de una lesión pueden estar presentes en un mismo caso y 

muchos diagnósticos basados en imagen deben ser revisados por valoración 

histológica (22).  
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Clasificación Tipo 0 Tipo I Tipo II Tipo III Tipo IV 

Nombre descriptivo Displasia acinar Múltiples quistes grandes o 

uno dominante 

Múltiples quistes 

espaciados 

uniformemente 

(esponja) 

Masa firme 

voluminosa 

(apariencia 

adenomatoide) 

Quiste periférico 

Frecuencia (%) 1-3 >65 10-15 8 10-15 

Edad típica de 

presentación 

Al nacimiento En útero o a gran edad. 1er mes de edad En útero o al 

nacimiento 

Del nacimiento a 6 

años de edad 

Presentación Pulmón no aireado Dificultad respiratoria, 

mediastino desplazado. 

Mas tarde: tos, fiebre, 

infección. 

Anomalías no 

pulmonares pueden 

reemplazar las 

anomalías 

pulmonares. 

Óbito o dificultad 

respiratoria grave. 

Dificultad 

respiratoria, 

neumotórax, 

neumotórax. 

Tamaño en cm 0.5 10.0 2.5 1.5 7 

Citodiferenciación - Epitelial de tipo bronquiolar - - Epitelio acinar-

alveolar 

Revestimiento epitelial 

(quistes) 

células ciliadas 

pseudoestratificado 

columnar 

Ciliados 

pseudoestratificados altos 

columnar 

Ciliado cuboidal o 

columnar 

Ciliado cuboidal Células de 

revestimiento 

alveolar 

aplanadas. 

Pared muscular 

(espesor en 

micrómetros) 

100- 500 100-300 50-100 0-50 25-100 

Células mucosas Presentes o no Presentes 33% Ausentes Ausentes Ausentes 

Cartílago Presentes o no Presente 5-10% Ausentes Ausentes Raro 

Músculo esquelético Ausente Ausente Presente 5% Ausentes Ausentes 

involucro lobar Todos los lóbulos Un lóbulo in 95% 

raramente bilateral 

Usualmente un 

lóbulo 

Todo el lóbulo o 

pulmón 

Acino distal 

localización Proximal al árbol 

traqueobronquial 

Proximal al acino 

(bronquial o bronquiolar) 

bronquiolar Bronquiolar 

/conducto alveolar 

Distal del acino 

(región sacular 

alveolar) 

Tabla 1. Características de los tipos de malformaciones congénitas vía aérea 

pulmonar  
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La historia natural de la malformación congénita de la vía aérea puede ser muy 

variable. Es común una regresión espontánea durante el curso de la gestación. 

Sauvat et al. reportaron en 29 pacientes con malformación congénita de la vía aérea 

una disminución en el tamaño de la lesión durante la vida fetal en 8 pacientes, 7 de 

los cuales ameritaron resección quirúrgica posnatal y desapareció en 4 pacientes, 

3 de los cuales requirieron resección quirúrgica posnatal (29). En niños con masas 

pulmonares fetales que desaparecen, se requieren tomografías computarizadas 

posnatales para excluir la persistencia de anormalidades, las cuales pueden ser 

sutiles o no aparentes en radiografías simples (30).  

 

El diagnóstico prenatal ha mejorado con el paso de los años, y se ha vuelto valioso 

el uso del tamizaje prenatal de rutina con ultrasonido complementado con 

resonancia magnética nuclear en la detección de malformaciones congénitas de la 

vía aérea, con un nivel de certeza de 65 a 91% (31-33). Antes del advenimiento de 

la ecografía prenatal, las malformaciones congénitas de la vía aérea eran 

diagnosticadas solo en niños sintomáticos o como un hallazgo incidental. Sin 

embargo, con el uso del ultrasonido prenatal, se han identificado incluso neonatos 

asintomáticos (34). La principal ventaja del diagnóstico prenatal es la identificación 

de neonatos sintomáticos, la consejería prenatal, intervención fetal y planificación 

del nacimiento (32,35). 

 

El ultrasonido prenatal es una modalidad de elección para el tamizaje de 

malformaciones congénitas de la vía aérea, mientras que la resonancia magnética 

es una opción excelente para la evaluación morfológica y volumétrica del pulmón 
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fetal (36). Las malformaciones congénitas de la vía aérea aparecen como tejido 

hiperecoico y heterogéneo con múltiples quistes hipoecoicos que difieren en tamaño 

y número por ultrasonido fetal. La resonancia magnética devuelve una señal más 

alta que la de un pulmón normal en imágenes en T2 (37). De acuerdo con el tipo de 

lesión de malformación congénita de la vía aérea, la resonancia magnética fetal 

puede mostrar una lesión hiperintensa en T2 homogénea o heterogénea que 

contiene espacios quísticos y distorsión de la arquitectura vascular (38).  

 

De acuerdo con un protocolo descriptivo por Epelman et al (39), se recomienda la 

inclusión de la ubicación anatómica, la relación con el árbol bronquial, el número de 

quistes y el tamaño del quiste, entre otros parámetros. El ultrasonido en el segundo 

trimestre es confiable y certero en la detección de lesiones pulmonares ecogénicas, 

y el diferencial incluye la malformación congénita de la vía aérea, secuestro 

broncopulmonar, quistes broncogénicos entéricos o neuroentéricos y hernia 

diafragmática (40). Cuando los hallazgos ecográficos son equívocos o las imágenes 

son difíciles de interpretar, como en un embarazo tardío o posición fetal no 

accesible, se debe considerar la resonancia magnética (38). La resonancia 

magnética es un estudio importante complementario dada su habilidad para definir 

el tipo y extensión de las lesiones pulmonares, y por consiguiente, guía la 

intervención prenatal y los cuidados posnatales (38).  

 

El ultrasonido Doppler de color se ha sugerido como una herramienta para investigar 

el suministro de sangre arterial sistémica. Este evalúa el flujo sanguíneo arterial y 

venoso, permitiendo la diferenciación prenatal entre malformación congénita de la 
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vía aérea y secuestro broncopulmonar. Mientras que en la malformación congénita 

de la vía aérea se deriva el suministro sanguíneo de la circulación pulmonar y 

drenaje a través de venas pulmonares, en un secuestro broncopulmonar tiene un 

sistema arterial alimentador (41). Sin embargo, el ultrasonido Doppler de color 

bidimensional no es 100% sensible para la identificación de una arteria alimentadora 

(42).  

 

La historia natural prenatal de las lesiones pulmonares quísticas varía desde una 

completa regresión in útero hasta un hidrops fetal que pone en riesgo la vida. El 

tiempo de regresión es variable, pero tiende a suceder a mediados del tercer 

trimestre, usualmente a las 32 y 34 semanas de gestación (43).  

 

La evaluación por imagen y seguimiento clínico después del nacimiento se requiere 

en todos los casos para confirmar el diagnóstico e iniciar un tratamiento adecuado 

(44,45). Una aparente involución de lesiones pulmonares en un ultrasonido prenatal 

seriado o radiografías torácicas neonatales pueden ser engañosas y no es suficiente 

para descartar la persistencia de malformación congénita de la vía aérea. (46,47). 

Un seguimiento posnatal debe incluir la evaluación de anomalías congénitas 

asociadas, donde una tomografía computarizada generalmente es de elección 

(48,49). En pacientes sintomáticos, se sugiere una tomografía computarizada en los 

primeros 3 meses de vida. Tiene algunas ventajas, como una reducción de la 

necesidad de sedación, es menos costoso y muy útil para la planificación adecuada 

de la cirugía (39).  
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La angiografía por tomografía computarizada puede ser extremadamente útil en el 

diagnóstico diferencial de malformaciones pulmonares congénitas (39). La 

resonancia magnética puede ser una alternativa a la tomografía computarizada, 

pero no existe evidencia  que demuestre que sea superior. (50).  

 

Dentro de las opciones de tratamiento prenatal de los pacientes, se incluye la 

administración de esteroides, procedimientos mínimamente invasivos y la cirugía 

fetal abierta. Estas intervenciones tienen como fin el alivio del efecto de masa, 

prevención de progresión a complicaciones y mejorar el desenlace de los fetos (51). 

En lesiones macroquísticas, la descompresión se puede realizar por medio de 

drenaje permanente por una colocación de catéter toracoamniótico guiado por 

ultrasonido o toracocentesis (52). En lesiones microquísticas, se puede indicar la 

cirugía fetal abierta (51). El tratamiento con betametasona materno ha sido 

recomendado por sus efectos benéficos en malformaciones congénitas de la vía 

aérea con microquistes grandes (53-55).  

 

En el periodo posnatal, ha habido avances significativos en el cuidado intensivo 

neonatal que han permitido un mejor soporte, por medio de ventilación convencional 

o ventilación de alta frecuencia oscilatoria, de manera que se optimiza el suministro 

de oxígeno. El ecocardiograma posnatal es esencial para evaluar la función 

cardiovascular y guiar el soporte inotrópico, sobre todo en neonatos con 

hipertensión pulmonar persistente. La oxigenación con membrana extracorpórea 

puede ser una opción en algunos casos (56). 
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Cada paciente con malformación congénita de la vía aérea debe ser evaluado para 

cirugía. Si el paciente es sintomático, se recomienda el tratamiento quirúrgico. En 

algunos neonatos con lesiones grandes se puede requerir resección quirúrgica 

neonatal para proteger parénquima pulmonar viable y revertir el desplazamiento 

mediastinal (57).  

 

Uno de los principales retos del manejo de las malformaciones congénitas de la vía 

aérea es el impacto que tienen a corto y largo plazo en el crecimiento y desarrollo. 

Dado al éxito que han tenido los avances quirúrgicos y el cuidado intensivo neonatal 

ha disminuido la mortalidad. Con la mejora de la supervivencia, se ha presentado 

discapacidad a largo plazo, principalmente de tipo neurológico, uno de los 

desenlaces clave. Por ejemplo, en niños con hernia diafragmática congénita se ha 

reconocido que la disfunción en el neurodesarrollo es uno de los desenlaces más 

comunes y potencialmente discapacitantes (58). Existen reportes tempranos que 

han revelado una incidencia concerniente de discapacidad significativa en varios 

dominios del neurodesarrollo, entre ellos las habilidades motoras fina y gruesa, las 

habilidades visuoespaciales y cognición, habilidades de atención y comportamiento, 

lenguaje y habla (59-63).  

 

En el caso de las malformaciones congénitas de la vía aérea, existe investigación 

mínima relacionado a la evaluación del impacto del tratamiento prenatal y posnatal 

en etapas posteriores de la vida, probablemente debido a la incidencia muy baja de 

la enfermedad. Danzer et al. evaluó los desenlaces del neurodesarrollo en la 

supervivencia de lesiones pulmonares congénitas en sobrevivientes de alto riesgo 
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que fueron abordados por intervención prenatal o cirugía postnatal en el primer mes 

de vida. Se evaluaron a cuarenta y cinco sobrevivientes de lesiones pulmonares 

congénitas por medio de la escala de desarrollo infantil Bayley III. En estos 

pacientes se realizó intervención prenatal abierta en 28.9%, mientras que el 71.1% 

de los niños con dificultad respiratoria postnatal requirieron resección durante el 

primer mes de vida. Ellos agruparon a los puntajes como promedio, en riesgo, o 

retraso, dependiendo de los intervalos de confianza entre 85 y 115, 70 y 84 y menos 

o igual a 69, respectivamente. Se encontró que la media de puntajes compuestos 

se encontró dentro de rangos promedios esperados, donde el 62.2% de los niños 

puntuaron dentro de rangos promedio en todos los dominios, y se identificaron 

puntajes de riesgo en 26.7% de los niños en algún dominio de la escala (de forma 

cualitativa), y 11.1%, retraso en alguno de los dominios. Los puntajes de 

neurodesarrollo fueron independientes del tipo de tratamiento, sin embargo, el 

soporte ventilatorio prolongado y la estancia en unidad de cuidados intensivos 

neonatales, la necesidad de oxígeno suplementario en el primer mes de vida, el 

reflujo gastroesofágico y retraso en alimentación enteral fueron asociados con 

retraso neurológico (64).  

 

Danzer et al. también encontró que, en niños con lesiones pulmonares fetales de 

alto riesgo, la mayoría presentaba puntajes de neurodesarrollo apropiado para la 

edad (65). Por otro lado, Witlox et al. evaluaron desenlaces en neurodesarrollo y 

respiratorios a largo plazo posterior a terapia fetal para derrame pleural fetal, 

malformación congénita de la vía aérea y secuestro broncopulmonar, y encontraron 

que una alteración en el neurodesarrollo severa se encuentra en 15% de los 
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pacientes de alto riesgo, por encima de la incidencia en otras series bajo terapia 

fetal (66). 
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CAPITULO III 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

 

Actualmente existen avances tecnológicos en la identificación diagnóstica 

prenatal de las malformaciones congénitas de la vía aérea, el abordaje 

multidisciplinario desde la detección prenatal y el establecimiento de 

diagnósticos de forma temprana así como el éxito que ha tenido la cirugía pre y 

postnatal como tratamiento permanente de las malformaciones congénitas de la 

vía aérea tienen un impacto directamente en la morbilidad y mortalidad de los 

pacientes. La mejoría en los cuidados intensivos neonatales en pacientes con 

patologías congénitas quirúrgicas tiene un impacto importante en la sobrevida 

de los pacientes. Existen pocos estudios que evalúen el neurodesarrollo en esta 

población de estudio.  

 

Sin embargo, dado que este tipo de lesiones tienen un potencial impacto en el 

desarrollo normal del niño durante los primeros meses de vida, se vuelve un reto 

la detección, seguimiento y abordaje de las complicaciones y secuelas a corto, 

mediano y largo plazo. 

 

Uno de los principales desenlaces a considerar es el neurodesarrollo del niño 

con malformación congénita de la vía aérea. Sin embargo, dada su baja 

incidencia global y la dificultad de algunos centros para identificar correctamente 

la lesión, existen escasos reportes que hayan evaluado el impacto de la 
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malformación congénita de la vía aérea en las diferentes esferas del 

neurodesarrollo (motor fino y grueso, lenguaje expresivo y receptivo, cognitivo). 

Durante el primer año de vida el desarrollo motor adquiere gran relevancia en el 

desarrollo del niño iniciando por la adquisición de las habilidades motoras 

gruesas hasta la adquisición de las habilidades motoras finas. Durante este 

tiempo y los años siguientes aparecen las habilidades del lenguaje y las 

habilidades personales sociales que en conjunto permiten el desarrollo global 

del niño.  

 

El nacimiento pretérmino, sigue siendo un problema de salud mundial y es más 

frecuente en pacientes con diagnósticos prenatales de riesgo como la 

malformación congénita de la vía aérea así que el neurodesarrollo se ve afectado 

tanto por la patología subyacente y la prematuridad sobreagregada con los 

factores de riesgo que ésta conlleva. 
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CAPITULO IV 

JUSTIFICACIÓN  

 

El Hospital Universitario “ Dr. José Eleuterio González” es un centro de 

referencia de tercer nivel en el noreste del país, cuenta con un equipo 

multidisciplinario tipo “fetal board” que incluye Ginecología y Obstetricia, 

Medicina Materno Fetal, Pediatría, Neonatología, Cirugía Pediátrica, Genética 

Médica, además de contar con especialidades pediátricas satélite como 

Neumología, Cardiología, Infectología ,Gastroenterología, Nefrología, 

Reumatología e Inmunología, Hematología y Oncología y Dermatología por lo 

cual se realiza una cantidad importante de detección de pacientes con patologías 

de alta complejidad incluida la malformación congénita de la vía aérea. En los 

últimos 4 años han nacido 30,968 recién nacidos en el Hospital Universitario “Dr. 

José Eleuterio Gonzalez” de los cuales se tiene evidencia de 8 diagnósticos 

prenatales de malformación congénita de la vía aérea pulmonar, sin embargo no 

se cuenta con un registro de resultados en el neurodesarrollo de estos pacientes 

a nivel institucional, por lo cual es importante la evaluación, evolución y 

seguimiento de los niños sobrevivientes de este tipo de lesiones de la vía aérea, 

posterior a su manejo quirúrgico o conservador en nuestro hospital.  

 

En este estudio, se busca determinar el impacto sobre el neurodesarrollo de los 

pacientes con malformación congénita de la vía aérea, realizando la escala del 

desarrollo de BAYLEY III a los 6 meses de vida y conocer los resultados 
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compuestos y escalares en las áreas del desarrollo motor (fino y grueso), 

lenguaje (expresivo y receptivo) y cognitivo, además de la aplicación de la 

prueba neurológica HAMMERSMITH (HINE) a los 6 meses de edad; así como 

una descripción clínica de la presentación de los pacientes con malformaciones 

congénitas de la vía aérea diagnosticados de forma prenatal en nuestro centro 

con sus respectivos resultados perinatales. 

 

 

PREGUNTA DE INVESTIGACIÓN 

 ¿Cuál es el impacto en el neurodesarrollo a los 6 meses de vida en pacientes 

con diagnóstico de malformación congénita de la vía aérea? 
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CAPITULO V 

OBJETIVOS 

 

 

OBJETIVO GENERAL 

Conocer el neurodesarrollo a los 6 meses de edad en pacientes con 

malformación congénita de la vía aérea. 

 

 

OBJETIVO ESPECÍFICOS 

● Conocer los resultados obtenidos en la Escala del Desarrollo Infantil 

Bayley III a los 6 meses de edad en pacientes con malformación 

congénita de la vía aérea 

● Conocer el puntaje obtenido en la prueba neurológica HAMMERSMITH a 

los 6 meses de edad en pacientes con malformación congénita de la vía 

aérea. 

● Conocer los desenlaces perinatales de los pacientes con malformación 

congénita de la vía aérea. 

 

 

 

 



21 

CAPITULO VI 

MATERIAL Y METODOS 

 

DURACIÓN Y LUGAR DONDE SE REALIZARÁ EL ESTUDIO 

● Lugar: Departamento de Pediatría, Hospital Universitario “Dr. José 

Eleuterio González” de la Facultad de Medicina, UANL. 

● Duración: 3 meses. 

 

 

DISEÑO Y TIPO DE ESTUDIO 

● Descriptivo 

● Transversal 

● Observacional 

● Retrospectivo 

● Poblacional (se incluirá todo el universo de pacientes) 
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CRITERIOS DE SELECCIÓN 

Criterios de inclusión 

● Pacientes con diagnóstico prenatal de malformación 

congénita de la vía aérea nacidos entre 01 enero del 2017 

al  31 octubre del 2021 

● Pacientes nacidos en el Hospital Universitario “Dr. José 

Eleuterio González”. 

● Estén integrados a la clínica de seguimiento neonatal de 

alto riesgo 

 

Criterios de exclusión 

- No se realice la prueba de desarrollo Bayley III y/o la evaluación 

neurológica Hammersmith 

- Diagnóstico de Hemorragia Intraventricular grado III y IV o 

Encefalopatía Hipóxico Isquémica Severa 

- Diagnóstico de Leucomalacia Periventricular grado 3 o 4  

 

Criterios de eliminación: 

- Muerte 

- Resolución del embarazo en otra institución 

- traslado a otra institución para su atención 
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DESCRIPCIÓN GENERAL DEL ESTUDIO 

 

Se realizará un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo, seguimiento 

transversal en el Hospital Universitario Dr. “José Eleuterio González” donde se 

incluirán todos los pacientes con diagnóstico prenatal de malformación congénita 

de la vía aérea en el periodo comprendido de 01 enero 2017 al 31 octubre del 2021. 

Debido a la muy baja incidencia de la patología en estudio, se decidió por optar 

realizar un estudio poblacional en el que se incluyan todos los casos de pacientes 

en nuestro centro que cumplan los criterios de selección. 

 

 

Con base al expediente clínico se documentarán y se evaluarán variables maternas 

y paternas, periodo prenatal y postnatal inmediato, tiempo quirúrgico, abordaje 

complementario, seguimiento. documentaran los expedientes clínicos de los 

pacientes en los que se haya identificado una malformación congénita de la vía 

aérea y se obtendrá información sociodemográfica del paciente, desenlaces 

materno-fetales durante el periodo perinatal, momento de la identificación de la 

lesión, tipo de abordaje clínico recibido al nacer, así como el manejo quirúrgico 

recibido y confirmación histopatológica de tipo de lesión por medio de la clasificación 

de Stoker (9-11,19). debido a que se cuenta con clínica de seguimiento de alto 

riesgo en donde se realiza de manera rutinaria la evaluación neurológica de los 

recién nacidos con alto riesgo el estudio será retrospectivo, sin realizar intervención 

al revisar únicamente los resultados en el expediente de las pruebas de 

neurodesarrollo realizada por el personal de la clínica de seguimiento.  
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Se les realizará la prueba de desarrollo Bayley III a los 6 meses de vida obteniendo 

puntuaciones escalares y compuestas para las siguientes esferas del desarrollo : 

cognitivo, motor y lenguaje así como el resultado en base a la clasificación 

cualitativa. 

 

Además, se les realizará la evaluación neurológica Hammersmith a los 6 meses de 

vida y se obtendrá el score para las siguientes áreas: global, neuroconducta, función 

de nervios craneales, postura, movimientos, tono, reflejos y reacciones 

 

El examen neurológico de Hammersmith para lactantes (HINE) fue diseñado en los 

años 80 por la Dra. Lilly Dubowitz para obtener un abordaje estandarizado del 

examen neurológico del niño y se ha utilizado en poblaciones de alto y bajo riesgo, 

prematuros o nacidos a término. Esta es una herramienta simple y puntuable para 

evaluar niños entre 2 y 24 meses de edad, que consta de 26 ítems que valoran la 

integridad neurológica: pares craneales, postura, movimientos, tono y reflejos y 

reacciones posturales. Se ha validado para niños entre 3 y 18 meses, nacidos a 

término y pretérmino, tanto en poblaciones neurológicamente normales como en 

diferentes patológicas. Cada ítem se puntúa de 0 a 3, y luego se suman todas las 

puntuaciones para obtener un total entre 0 y 78 puntos. Las puntuaciones están 

estandarizadas con base en la distribución de frecuencias de hallazgos 

neurológicos en niños con desarrollo típico, de bajo riesgo y evaluados a diferentes 

edades (67-71). Los dominios que evalúan son los siguientes: 
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1. Pares craneales: apariencia facial, movimiento ocular, respuesta auditiva, 

respuesta visual y succión/deglución.  

2. Postura: cabeza, tronco, brazos, manos, piernas y pies.  

3. Cantidad y calidad de movimiento: en cantidad, observar si los 

movimientos son normales (3puntos), excesivos o lentos-perezosos (1 

punto), o muy escasos o ausentes (0 puntos); en calidad, observar 

tipo/carácter del movimiento (fluidos, o anormales, dentro de una lista 

proporcionada en la hoja de valoración).  

4. Tono: signo de la bufanda, elevación pasiva del hombro, 

pronación/supinación, aductores, ángulo poplíteo, flexión dorsal del 

tobillo, incorporar para sentarse y suspensión ventral. Estos ítems se 

puntúan, bien según la resistencia al movimiento pasivo, bien según el 

rango de movimiento, o bien la acción del niño para tirar y levantarse, o 

respuesta contra la gravedad.  

5. Reflejos y Reacciones: reflejos osteotendinosos, reacción de protección 

del brazo, suspensión vertical, inclinación lateral y paracaídas. 

 

La escala de desarrollo infantil Bayley-III es una prueba estandarizada que evalúa 

el desarrollo de niños entre 1 y 42 meses de edad con un enfoque en áreas 

cognitiva, comunicación receptiva, comunicación expresiva, motricidad fina, y 

motricidad gruesa. En esta prueba se utilizan una serie de actividades para valorar 

el área cognitiva, de lenguaje y el área motora, y se incluyen cuestionarios para 

evaluar el área socioemocional. Se reportan calificaciones compuestas y escalares, 
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puntajes compuestos de 100 demuestra una función neurológica promedio que 

corresponde al percentil 50, debajo de 85 o menor de una desviación estándar hay 

un retraso leve o riesgo de retraso requiriendo vigilancia, y por debajo de 70 o menos 

de dos desviaciones estándar, se considera retraso moderado-severo con 

necesidad de intervenciones. Este test permite una objetividad de las valoraciones 

neurológicas y no depende de la apreciación clínica del personal de salud (72,73). 

 

PLAN DE ANÁLISIS 

Los datos del estudio serán capturados y validados a través del paquete estadístico 

SPSS versión 25 para Windows. Se describirán los datos a través de medidas de 

tendencia central y de dispersión, sean estas media y desviación estándar o 

mediana y rango intercuartil, según corresponda, previa valoración de la normalidad 

por medio de la prueba de Kolmogorov-Smirnov. Las variables cualitativas serán 

descritas por medio de frecuencias y porcentajes. 

 

ASPECTOS ÉTICOS Y MECANISMOS DE CONFIDENCIALIDAD DE LOS DATOS 

Los datos del sujeto en investigación serán resguardados por medio de las iniciales 

del paciente y un folio individual asignado a cada uno de ellos. Los procedimientos 

propuestos están de acuerdo con las normas éticas, el Reglamento de la Ley 

General de Salud en Materia de Investigación para la Salud y la Declaración de 

Helsinki de 1975 y enmendada en 1989, y códigos y normas internacionales 

vigentes de las buenas prácticas de la investigación clínica.  
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CAPITULO VII 

RESULTADOS 

Se incluyó un total de 5 pacientes que cumplieron los criterios de selección y que 

sobrevivieron más allá de los 6 meses para poder ser incluidos en el estudio. 

 

  

 

 

 

 

 

 

De estos casos, la mediana de edad materna fue de 27 años (22.5-34), y la mediana 

de edad paterna de 32 años (25-37). El 60% de las madres fueron primigestas, 20% 

tenía antecedente de tabaquismo, 20% de diabetes mellitus tipo 2 y 40% de 

diabetes gestacional, dando un total de 60% de las madres con diabetes como factor 

de riesgo patológico. Los padres sin antecedentes patológicos y no patológicos de 

relevancia. (tabla 1). El 100% de las madres contaron con control prenatal adecuado 

de acuerdo con la organización mundial de la salud (OMS) y utilizaron la 

Pacientes con 
Malformacion congenita 
de la vía aérea (n=14) 

Pacientes excluidos del 
estudio (n1)

-Bayley y HINE no 
realizado (n=1).

Pacientes eliminados del 
estudio

-Eliminado por defunción 
(n=5)

-Nacimiento en otra 
institucion (n=2)

pacientes con 
malformacion congenita 
de la via aerea pulmonar 
incluidos con evaluacion 

completa  (n=4)

Pacientes con 
malformación congénita 
de la vía aérea de tipo 

secuestro pulmonar (n=2)

Pacientes con 
malformación congénita 

pulmonar de tipo MCVAP 
(n=12)

Figura 1. Diagrama de selección de pacientes. 
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suplementación vitamínica y de ácido fólico requerida durante el embarazo.  

Tabla 1. Características demográficas. 

Variable   

Edad materna 27 (22.5-34) 

Primigestas 3 (60%) 

Tabaquismo 1 (20%) 

Diabetes Mellitus 3 (60%) 

   Diabetes mellitus tipo 2 1 (20%) 

   Diabetes gestacional 2 (40%) 
 

 

El 100% de los pacientes tuvieron diagnóstico prenatal. Este diagnóstico fue 

realizado por ultrasonido anatómico en todos los casos y en un caso (20%) se 

requirió de resonancia magnética fetal adicional. Se clasificaron como malformación 

congénita de la vía aérea pulmonar grado 2 en un 40% de los casos y grado 3 en 

otro 40%; no se cuenta con clasificación en 1 paciente. Ninguna lesión fue 

clasificada de alto riesgo en base a la clasificación de Stocker. La afectación fue 

unilateral en el 100% de los casos, en su mayoría de lado derecho (80%). Ningún 

paciente requirió tratamiento médico-quirúrgico prenatal, no presentaron hidrops 

fetal ni presentaron malformaciones asociadas en los estudios de extensión 

realizados en el pre y post natal (tabla 2).  
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Tabla 2. Características del diagnostico prenatal.  

Diagnóstico prenatal 5 (100%) 

21 semanas de gestación 1 (20%) 

24 semanas de gestación 2 (40%) 

26 semanas de gestación 1 (20%) 

32 semanas de gestación  1 (20%) 

Método de imagen - 

   US anatómico 4 (80%) 

   US anatómico + Resonancia Magnética Fetal 1 (20%) 
Clasificación prenatal de la malformación congénita de la 
vía aérea pulmonar - 

   Tipo 1           0 (0%) 

   Tipo 2 2 (40%) 

   Tipo 3 2 (40%) 

   No Clasificada 1 (20%) 

Sitio de la lesión - 

   Derecho 4 (80%) 

   Izquierdo 1 (20%) 

 

 

El 100% de los embarazos fueron resueltos vía abdominal. El 100% de los pacientes 

nacieron a término, con una mediana de semanas de gestación de 39 (37.5-39.1). 

Del total de los casos, 2 (40%) fueron varones y 3 (60%) mujeres.  

 

Se requirió de reanimación neonatal en dos casos específicamente ventilación con 

presión positiva; estos dos casos presentaron un APGAR <7 puntos al primer minuto 

con recuperación posterior al ciclo de ventilación con presión positiva. De acuerdo 
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con la escala de Silverman-Anderson, se clasificaron a 2 (40%) pacientes con 

dificultad respiratoria leve y 1 (20%) con dificultad respiratoria moderada ameritando 

manejo con nCPAP. La mediana de peso al nacer fue de 2850 (2570-3005) gramos. 

Un paciente se clasificó con peso bajo al nacer. La mediana de talla de los pacientes 

fue de 47 (46-48.5) cm y la mediana de perímetro cefálico fue de 33 (33-35) cm 

(tabla 3).  

Tabla 3. Características postnatales y antropométricas. 

Vía de nacimiento  

   Parto 0 (0%) 

   Cesárea 5 (100%) 

Semanas de gestación 39 (37.5-39.1) 

Reanimación neonatal (VPP) 2 (40%) 

Sexo  

   Masculino 2 (40%) 

   Femenino 3 (60%) 

APGAR 1' <7 puntos 2 (40%) 

APGAR 5' <7 puntos 0 (0%) 

Silverman-Anderson  - 

   Dificultad respiratoria leve 2 (40%) 

   Dificultad respiratoria moderada 1 (20%) 

   Dificultad respiratoria severa 0 (0%) 

Peso al nacer (g) 2850 (2570-3005) 

Talla (cm) 47 (46.5-48.5) 

Perímetro cefálico (cm) 33 (33-35) 
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El 40% de los neonatos presentó una malformación congénita de la vía aérea 

pulmonar (MCVAP) sintomática. Ningún paciente presentó hidrops ni lesión de alto 

riesgo. Tres pacientes (60%) requirieron apoyo ventilatorio no invasivo, dos 

pacientes (40%) con nCPAP (con un uso de 1-2 días) y 1 (20%) con flujo de oxígeno 

libre (por 24 días). Ningún paciente ameritó ventilación mecánica invasiva, ni se 

complicó con neumotórax, derrame pleural, neumonía, enfisema o atelectasia.  

 

En un 40% de los pacientes se realizó TC tórax simple-contrastado y en un 40% 

AngioTC de tórax y resonancia magnética en un 20% de forma postnatal. En base 

a los resultados de los estudios de imagen se realizó una reclasificación de los 

pacientes como MCVAP tipo 1 en 20%, tipo 2 en 60% y tipo 3 en 20%. La media de 

edad al momento del estudio fue de 4 días de vida extrauterina (1.5-7). En el 80% 

de los pacientes, el diagnóstico por imagen postnatal coincidió con el diagnóstico 

prenatal.  

 

El tratamiento quirúrgico fue realizado en 4 (80%) casos, a excepción de uno que 

no ameritó tratamiento quirúrgico. El tratamiento quirúrgico fue realizado con una 

mediana de 18.5 días (8.7-95) de vida extrauterina. La técnica del abordaje 

quirúrgico fue toracotomía y lobectomía del segmento pulmonar afectado en todos 

los casos. La mediana de tiempo quirúrgico fue de 2 (1.2-2.7) horas. El diagnóstico 

histopatológico final fue MCVAP tipo 1 en 20%, y MCVAP tipo 2 en 60%. El paciente 

que no ha sido operada tiene pendiente su diagnóstico histopatológico final.  
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Tabla 4. Evolución de la enfermedad en los neonatos hasta el tratamiento quirúrgico. 

Variable   

MCVAP sintomática 
MCVAP asintomática 

2 (40%) 
3 (60%) 

Modalidad de asistencia respiratoria requerida  

Apoyo ventilatorio invasivo 0 (0%) 

Apoyo ventilatorio no invasivo 3 (60%) 

   CPAP 2 (40%) 

   Flujo de oxígeno libre 1 (20%) 

Estudio de imagen para diagnóstico - 

   TC simple y contrastado 2 (40%) 

   Angio TC 2 (40%) 

   AngioRMN 1 (20%) 

Clasificación de la MCVAP por imagen posnatal - 

   Tipo 1 1 (20%) 

   Tipo 2 3 (60%) 

   Tipo 3 1 (20%) 

Tratamiento quirúrgico 4 (80%) 

Técnica de abordaje - 

   Toracotomía y lobectomía 4 (80%) 

Tiempo quirúrgico (horas) 2 (1.2-2.7) 

Diagnóstico histopatológico - 

   MCVAP tipo 1 1 (20%) 

   MCVAP tipo 2 3 (60%) 

   MCVAP tipo 3 0 (0%) 
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La mediana de días de estancia hospitalaria fue de 18.5 (10-24.5) días. La mediana 

de días a inicio de vía oral fue de 2 (1-4). El 40% de los pacientes presentaron 

enfermedad sintomática. Se identificó por ultrasonido abdominal, lodo biliar en 40%. 

Por ultrasonido transfontanelar al nacer, 60% presentaron hemorragia de matriz 

germinal grado 1, 20% hemorragia subependimaria grado 1. Posterior al 

procedimiento quirúrgico 1 paciente (20%) presento aumento benigno del espacio 

subaracnoideo, 40% continuaba con hemorragia de la matriz germinal grado 1, 40% 

sin evidencia de hemorragia de la matriz germinal. Por ecocardiograma, un paciente 

mostró estenosis de rama derecha pulmonar (tabla 5).  

 

Durante el seguimiento, ningún paciente tuvo realización de cariotipo, ni tamiz 

auditivo, metabólico u oftálmico alterado. Al egreso, ningún paciente requirió de 

oxígeno o de esteroides inhalados, y un paciente reingreso a los 3 meses para 

realizarse su tratamiento quirúrgico, cuyos hallazgos fueron mencionados 

anteriormente. Hasta el momento, no se han reportado defunciones.  

Tabla 5. Estancia hospitalaria y hallazgos por estudios de imagen.  

Variable   

Días de estancia hospitalaria 18.5 (10-24.5) 

Inicio de vía oral (días) 2 (1-4) 

Ultrasonido abdominal - 

   Lodo biliar 2 (40%) 

   Normal 3 (60%) 

Ecocardiograma - 

   Estenosis de rama derecha pulmonar 1 (20%) 

   Normal 4 (80%) 
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Se ha realizado la evaluación a los 6 meses del neurodesarrollo en 4 de los lactantes 

(tabla 6). De los pacientes con evaluación por escala Bayley de desarrollo infantil III 

(Bayley-III), la mediana de los puntajes de las escalas se reporta en la tabla 6.  

 

Clasificando cualitativamente las puntuaciones compuestas de la siguiente manera; 

muy superior >130, superior 120-129, medio-alto 100-119, medio 90,109, medio-

bajo 80-89, limite 70-70, muy bajo >69. La mediana de puntaje compuesto cognitivo 

fue de 107.5 (60 -110) puntos; compuesto de lenguaje de 103 (83-103); compuesto 

motor de 97 (52-97);  

 

Las puntuaciones escalares se consideraron alrededor de la media o normales a 

valores entre 8 y 12 con los siguientes resultados, escalar cognitivo de 11.5 (2-12), 

escalar de comunicación receptiva de 9 (5-9); escalar expresiva de 12 (9-12); 

escalar motricidad fina de 9 (2-9); y escalar motricidad gruesa de 8.5 (2-10). Se 

detecto que 1 paciente presentaba alteración en su evaluación con las siguientes 

puntuaciones, cognitivo compuesta 60, lenguaje compuesta 83, motor compuesta 

52, cognitivo escalas 2, comunicación escalar 5, expresivo escalar 9, motricidad fina 

escalar 2, motricidad gruesa escalar 2 
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Tabla 6. Evaluaciones de escala del desarrollo infantil Bayley III  

Realización de Bayley-III a los 6 meses   

Puntuación compuesta cognitivo 107.5 (60-110) 

Puntuación compuesta lenguaje 103 (83-103) 

Puntuación compuesta motor 97 (52-97) 

Puntuación escalar cognitivo 11.5 (2-12) 

Puntuación escalar de comunicación receptiva 9 (5-9) 

Puntuación escalar expresiva 12 (9-12) 

Puntuación escalar motricidad fina 9 (2-9) 

Puntuación escalar motricidad gruesa 8.5 (2-10) 
 

 

 

 

 

11.5

9

12

9

8.5

Cognitivo

comunicación
receptiva

expresivomotricidad fina
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Figura 2. Escala Radial de puntuaciones escalares de Bayley III 
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De acuerdo con el Examen Neurológico Infantil Hammersmith (HINE) a los 6 meses, 

el puntaje global de los pacientes fue de 67.5 (50.5-72.3); de función de nervios 

craneales de 15 (13.5-15.7); de postura de 16.5 (9.7-18); de movimientos de 6 (6-

6); de tono de 20 (12.7-21.5); y de reflejos y reacciones de 10 (7.7-12.2) puntos 

(tabla 6).  

 

 

 

 

107.5

103
97

Cognitivo compuesta

Lenguaje compuestaMotor compuesta

Mediana

Medio-Bajo

Muy superior

Figura 3. Escala Radial de puntuaciones compuestas de Bayley III 
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Tabla 7 HINE: Examen Neurológico Infantil Hammersmith  

Realización de HINE a los 6 meses 4 (80%) 

Global 67.5 (50.5-72.3) 

Función de nervios craneales 15 (13.5-15.7) 

Postura 16.5 (9.7-18) 

Movimientos 6 (6-6) 

Tono 20 (12.7-21.5) 

Reflejo y reacciones 10 (7.7-12.2) 

Comportamiento NA 

Hitos motores NA 

 

 

 

  

15

16.5

6

20

10

Nervios craneales
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Reflejos y
Reacciones

Mediana
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Figura 4. Escala Radial de puntuaciones score de HINE 
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Tabla 6. Resumen comparativo de pacientes.  

 Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 

Diagnostico 

(Sdg) 

21 sdg 26 sdg 24 sdg 24 sdg 32 sdg 

Ventilación no 

invasiva.  

no no nCPAP nCPAP oxigeno libre 

APP materno negativo Diabetes 

gestacional 

Diabetes 

mellitus 2 

negativo Diabetes 

gestacional  

Malformaciones no no no no No 

Sintomático  si no no si no 

MCVAP 

prenatal  

MCVAP 2 MCVAP 2 MCVAP 2 MCVAP 3 No clasificada 

MCVAP 

postnatal 

MCVAP 2 MCVAP 2 MCVAP 2 MCVAP 3 MCVAP 1 

MCVAP 

histopatología 

MCVAP 2 No clasificada MCVAP 2 MCVAP 2 MCVAP 1 

Cirugía   Toracotomía + 

lobectomía 

Toracotomía + 

lobectomía 

Toracotomía + 

lobectomía 

Toracotomía + 

lobectomía 

Toracotomía 

+ lobectomía 

USTF al nacer 

 

Hemorragia 

matriz germinal 

derecha 

grado1 

Hemorragia 

subependimaria 

izquierda 

grado1 

Hemorragia de 

la matriz 

germinal aguda 

izquierda grado 

1 

Ultrasonido sin 

evidencia de 

alteración 

Hemorragia 

de la matriz 

germinal 

izquierda 

grado 1. 

USTF posterior. Hemorragia 

matriz germinal 

derecha 

grado1 

Ultrasonido sin 

evidencia de 

alteración. 

Aumento 

benigno del 

espacio 

subaracnoideo. 

Ultrasonido sin 

evidencia de 

alteración  

Hemorragia 

matriz 

germinal 

izquierda 1 
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CAPITULO VIII 

DISCUSION 

 

La MCVAP es una condición rara caracterizada por un sobrecrecimiento de los 

bronquiolos respiratorios terminales. Existe una variedad de presentaciones 

posibles en el periodo prenatal y posnatal. La lesión puede ser caracterizada por 

afectación bilateral o limitada a un lóbulo y puede incrementar o disminuir de 

tamaño.  

 

Se han asociado polihidramnios severo y/o hidrops, o asociación con otras 

malformaciones (74). La MCVAP puede presentarse con dificultad respiratoria al 

nacimiento o síntomas respiratorios leves durante la infancia (75). El manejo puede 

variar desde cirugía fetal hasta un seguimiento, con la posibilidad de regresión 

espontánea (74-78).  

 

Debido a la rareza de esta enfermedad, en nuestro estudio se reportan 5 casos de 

pacientes que presentaron MCVAP y que tuvieron una evaluación del neuro 

desarrollo a los 6 meses. El objetivo de nuestro estudio fue conocer el 

neurodesarrollo a los 6 meses de edad en pacientes con malformación congénita 

de la vía aérea. 

 

Se incluyeron a 5 casos en nuestro estudio. La mediana de su madre y padre fue 

de 27 y 32 años; 60% de las madres fueron primigestas y la mayoría con 
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antecedente de diabetes. Las pacientes tuvieron un buen control prenatal. Se hizo 

el diagnóstico prenatal de la MCVAP por imagenología, clasificando a la mayoría 

con lesiones grado 2 o 3. No se llevó a cabo tratamiento prenatal de los pacientes, 

y a pesar de las asociaciones con la literatura con complicaciones como hidrops o 

malformaciones (74), ningún producto las presentó o fueron identificadas durante el 

embarazo.  

 

Se ha visto que algunas formas de lesión muestras regresión durante la vida 

intrauterina (79,80). Por otro lado, se han llevado a cabo estudios donde se realiza 

terapia prenatal, debido a que algunas lesiones evolucionan a hipoplasia pulmonar 

o hidrops (81). La terapia prenatal que se ha realizado involucra toracocentesis (82), 

por shunts amniótico-pulmonares (83,84) o por cirugía fetal (85), con varios grados 

de éxito. Sin embargo, en nuestro estudio, no se requirió debido a que los pacientes 

no presentaron complicaciones durante el embarazo y se decidió realizar una 

vigilancia hasta el nacimiento.  

 

Todos los productos nacieron a término por cesárea, con una mediana de 39 

semanas, 3 fueron mujeres y 2 hombres; dos productos presentaron un APGAR 

anormal al primer minuto y requirieron de maniobras de reanimación neonatal con 

ventilación con presión positiva. Todos, a excepción de un neonato, nacieron con 

peso adecuado para la edad gestacional.  

 

Dos neonatos presentaron enfermedad sintomática y uno presentó una 

malformación en fosa auricular, sin embargo, ninguno otro presentó complicaciones. 
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Tres neonatos recibieron apoyo ventilatorio no invasivo, dos con CPAP por 1-2 días 

y otro con flujo de oxígeno libre por 24 días.   

 

Tras la realización de estudios de imagen, se identificó a un paciente con MCVAP 

de tipo 1, 3 con tipo 2 y 1 con tipo 3. El diagnóstico prenatal coincidió con el 

diagnóstico final. Solo recibieron manejo quirúrgico cuatro casos, a una mediana de 

18.5 días de nacidos. Uno fue operado en un reingreso posterior para su cirugía a 

los 3 meses. Los pacientes fueron abordados bajo una técnica de toracotomía con 

lobectomía de los segmentos pulmonares afectados. La cirugía fue de corta 

duración en los pacientes, con una mediana de 2 horas. El diagnóstico final fue 

MCVAP tipo 1 en un paciente y el resto con MCVAP tipo 2.  

 

La mediana de días de estancia hospitalaria fue de 18.5 días. Por ultrasonido 

transfontanelar, dos pacientes presentaron hemorragia de matriz germinal grado 1, 

uno con hemorragia subependimaria grado 1 y otro con hemorragia intraventricular 

grado 1, y por ecocardiograma, un paciente presentó tener estenosis de rama 

derecha pulmonar.  

 

La evaluación prenatal del pronóstico es permitida por ultrasonido (79). El hidrops 

fetal parece ser el factor pronóstico más importante, con una tasa de supervivencia 

del 21% en pacientes que lo desarrollan, contra 92% de los que no (86), lo cual 

posiblemente haya sido una de las razones de la supervivencia a 6 meses de todos 

los pacientes. Otros factores pronósticos han sido el shift mediastinal y 

polihidramnios, los cuales sobre indicadores de pobre pronóstico. El tamaño de la 



42 

masa, especialmente cuando ocupa más del 50% del tórax, y la hipoplasia 

pulmonar, que es muy complicada de visualizar por ultrasonido, también han sido 

asociados con un pobre pronóstico (79), sin embargo, no fue el caso de nuestros 

pacientes. También se ha visto que la forma Microquística es el predictor del peor 

pronóstico, pero no existe un consenso general acerca de esto (86). 

 

En el recién nacido, la cirugía casi siempre se realiza tan pronto se confirme el 

diagnóstico, aún en pacientes asintomáticos (85). Este manejo puede ser justificado 

por la posible malignización de la lesión (84). Sin embargo, esta cirugía es análoga 

a la nefrectomía profiláctica en la enfermedad renal multiquística (86).  

 

El manejo quirúrgico en los casos asintomáticos es dictado por el desarrollo 

potencial también de infecciones recurrentes. Esta alteración respiratoria es 

usualmente un evento post natal agudo que uno que ocurre posterior en la infancia. 

En el caso potencial de malignización, se ha visto que existe una correlación entre 

la MCVAP y malignidades como carcinoma bronquioalveolar y rabdomiosarcoma en 

los grupos más jóvenes de pacientes (87). 

 

Aunque esto ha sido debatido, ya que el abordaje quirúrgico se piensa que no 

siempre es justificado al nacer si el neonato es asintomático con radiografía torácica 

negativa o positiva. De hecho, cuando no existe evidencia definitiva de un cambio 

maligno de la lesión, se ha reportado incluso una desaparición post natal (86).  
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La lobectomía es claramente el procedimiento de elección, como ha sido 

demostrado por diferentes series de casos (87,88), para prevenir la enfermedad 

residual y recurrencia en el lóbulo que sobra. Con la evolución de los accesos 

quirúrgicos torácicos mínimos y la resección de MCVAP, es viable la realización de 

lobectomía (89).  

 

En algún momento histórico, las radiografías torácicas eran el método más 

eficiencia de diagnóstico de lesiones pulmonares (90), sin embargo, se vuelve cada 

vez más útil la TC porque las radiografías no excluyen la presencia o regresión de 

MCVAP. Es claro que una TC es mandataria para evaluar el tamaño y extensión de 

la lesión, con una sensibilidad del 100%, como fue realizada en la mayoría de 

nuestros pacientes.   

 

Además, parece ser que la toracotomía es bien tolerada en la infancia y en niños 

pequeños (87). Similarmente, los niños tuvieron un curso postoperatorio sin 

complicaciones.  

 

A los 6 meses, se realizó una evaluación del neurodesarrollo a 4 de los 5 lactantes. 

De acuerdo con la escala Bayley-III, la mediana de los puntajes de las escalas se 

reporta en la tabla 6. La mediana de puntaje compuesto cognitivo fue de 107.5 (71.2-

110) puntos; compuesto de lenguaje de 103 (88-103); compuesto motor de 97 (63.2-

97); escalar cognitivo de 11.5 (4.2-12), siendo anormal en un solo paciente (25%); 

escalar de comunicación receptiva de 9 (6-9); escalar expresiva de 12 (9.7-12); 

escalar motricidad fina de 9 (3.7-9); y escalar motricidad gruesa de 8.5 (3.2-10) 
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puntos. Por otro lado, de acuerdo con la evaluación HINE, el puntaje global de los 

pacientes fue de 67.5 (50.5-72.3); de función de nervios craneales de 15 (13.5-15.7); 

de postura de 16.5 (9.7-18); de movimientos de 6 (6-6); de tono de 20 (12.7-21.5); 

y de reflejos y reacciones de 10 (7.7-12.2) puntos.  

 

Muy poco se ha estudiado sobre el impacto en el neurodesarrollo de pacientes con 

lesiones de alto riesgo desde el periodo fetal. Incluso, se vuelve más complicado en 

la actualidad evaluar la historia natural, ya que muchos pacientes reciben 

tratamiento o fallecen antes de poder evaluar el impacto que pudo haber tenido la 

enfermedad.  

 

Danzer et al. evaluaron los desenlaces en el neurodesarrollo de niños con lesiones 

pulmonares fetales de alto riesgo, definidas como aquellos requieren intervención 

fetal y/o terapia intraparto ex útero, o descompensación respiratoria aguda postnatal 

que requiere cirugía urgente en las primeras 48 horas de vida. Ellos evaluaron a 13 

pacientes con las escalas de Bayley-III y de inteligencia de Wechsler. Ellos 

encontraron, a 25 meses de mediana de edad al momento de evaluación. Ellos 

encontraron que la mayoría de los niños con estas lesiones tuvieron puntajes en el 

neurodesarrollo apropiadas para la edad. Ningún niño presentó retrasos severos, y 

los puntajes psicomotores, cognitivo y de lenguaje fueron similares entre grupos 

(91). 

 

Gibbs et al. reportaron sus datos en cuatro niños con lesiones de MCVAP hidrópicas 

que tuvieron resección fetal abierta entre las 22 y 25 semanas de gestación y que 
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tuvieron un nacimiento prematuro entre las 25 y 34 semanas. Similarmente, 

encontraron que 3 de cuatro niños tuvieron un neurodesarrollo normal al 

seguimiento, y el cuarto tuvo retraso motor moderado, y ninguno de los niños tuvo 

retrasos neurocognitivos o neurológicos (92).  

 

Witlox et al. reportaron también hallazgos similares a todos estos estudios a un 

seguimiento a un plazo mayor. Sus resultaron sugirieron que la alteración en el 

neurodesarrollo severa ocurre en 15%, lo cual es mayor a la incidencia reportada 

de alteración del neurodesarrollo en series de casos tratadas con otras terapias 

fetales, con una incidencia del 5-10% (93). Sin embargo, una diferencia entre 

nuestro estudio con todos estos ha sido que en estos trabajos se realizó un abordaje 

prenatal, mientras que en el nuestro no ocurrió, además, una de las principales 

razones que apoyan los hallazgos pudo haber sido que ninguno de nuestros 

pacientes nació de forma prematura.  

 

Una de las limitantes principales en nuestro trabajo ha sido el tamaño de muestra, 

lo cual limita por mucho llegar a conclusiones definitivas acerca del impacto en el 

neurodesarrollo, por lo que se requiere continuar el seguimiento estrecho de los 

niños y continuar el trabajo de forma prospectiva para la selección de más pacientes 

que puedan ser evaluados. Sin embargo, reportamos la evolución favorable de cinco 

casos de una enfermedad muy infrecuente, en nuestro medio, y la experiencia 

presentada en nuestro centro de referencia pediátrica.  
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CAPITULO IX 

CONCLUSIONES 

 

 

Este es el primer estudio que reporta la experiencia del manejo de niños con 

MCVAP en nuestro medio, considerando su evolución sin haber recibido tratamiento 

prenatal, y su impacto en el neurodesarrollo 

 

Los datos apuntan a que los niños presentan una evolución favorable tras la 

lobectomía en los primeros meses de vida, y que no existe un impacto significativo 

en el neurodesarrollo de los niños, sin embargo, el tamaño de muestra es la principal 

limitante del trabajo para poder establecer conclusiones definitivas, abriendo un 

área de oportunidad en esta línea de estudio para nuestro centro.  
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