MALFORMACIONES CONGENITAS
BRONCOPULMONARES EN EL ADULTO

Enrique Temes Montes?; Francisco Javier Gonzdlez Barcala?; Pablo Moreno de la Santa Barajasb
Servicio de Neumologia del Complejo Hospitalario de Pontevedrad [CHOP]
Servicio de Cirugia TordcicaP de POVISA Hospital, Vigo

Resumen

INTRODUCCION

La incidencia de malformaciones congénitas broncopulmonares en el adulto es baja. No existen estudios am-
plios para valorar las mejores opciones de tratamiento. El diagnéstico diferencial con lesiones malignas hacen
que su diagndstico preciso sea siempre necesario.

METODO

Durante un periodo de 8 anos de forma retrospectiva se han valorado las historias clinicas del Complejo Hospita-
lario de Pontevedra y de POVISA Hospital, buscando los diandsticos de malformaciones congénitas broncopul-
monares en adultos.

RESULTADOS

Se encontraron 19 pacientes con un diagndéstico de malformacién congénita. En 10 casos se trataba de un quiste
broncogénico mediastinico, 2 casos de quiste broncogénico pulmonar, un caso de quiste pleuropericardico, un
caso de duplicacion esofagica. 2 casos de bronquio traqueal, 2 casos de secuestro pulmonar y 1 caso de
discinecia ciliar primaria. Se analiza la clinica, las diferentes técnicas de diagnéstico y de tratamiento.

CONCLUSIONES

Aunque la incidencia de malformaciones congénitas broncopulmonares en el adulto es pequena, el diagndstico
diferencial con otras enfermedades con peor prondstico, en particular las neoplasias hacen que su estudio cobre
un papel importante. En general el tratamiento viene marcado por la sintomatologia que producen. En los casos
asintomaticos, recomendamos el tratamiento quirdrgico para evitar las complicaciones, a excepcién de la
discinesia ciliar primaria que tiene tratamiento médico.
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Introduccion

La mayoria de las lesiones congénitas del aparato respi-
ratorio se detectan durante la infancia cuando aparece
la sintomatologia respiratoria. Sin embargo, en algunos
casos se diagnostican durante la juventud o durante la
fase adulta de la vida. Algunas de estas alteraciones
pueden confundirse con lesiones con un prondstico
maés grave, por lo que el diagndstico y tratamiento co-
rrecto pueden evitar complicaciones posteriores. Las
malformaciones encontradas durante la vida adulta
pueden clasificarse en tres amplios grupos: malforma-
ciones broncopulmonares, malformaciones vasculares
y las lesiones combinadas. El 4nimo de este articulo es
revisar la incidencia de lesiones congénitas pulmonares
diagnosticadas en la edad aldulta en un &rea de pobla-
cion concreta y comentar su tratamiento. Las malforma-
ciones pulmonares en el adulto, en general, son asinto-
maticas. Se suelen diagnosticar de forma accidental por
estudios radiolégicos o endoscépicos realizados, la
mayoria de las veces, por una indicacién que nada tiene
que ver con dicha malformacion.

Pacientes y método

Durante el periodo de tiempo comprendido entre el 1 de
enero 1995 y el 31 de Diciembre 2002 se llevo a cabo
una revisién retrospectiva de las historias clinicas perte-
necientes al Complexo Hospitalario de Pontevedra vy al
Centro Médico Povisa de Vigo, incluyéndose en el estu-
dio aquellos pacientes adultos ingresados en los Servi-
cios de Neumologia, Medicina Interna y Cirugia Toracica
y diagnosticados de malformaciones pleuropulmonares
congénitas mediante el examen histolégico o con técni-
cas de imagen concluyentes, con el propdsito de reali-
zar un estudio descriptivo sobre su incidencia, caracte-
risticas clinico-radiolégicas vy la terapéutica realizada. La
poblaciéon adulta del sector estudiado es de 333.288
personas. Entre ambos hospitales se realizan una media
de 850 broncoscopias cada afo.

Resultados

Incluimos a 19 pacientes (11 varones y 8 mujeres) con
una edad media de 42 afos (rango entre 19 y 60 anos).
La incidencia de malformaciones se desglosa cuantitati-
vamente en la tabla 1, correspondiendo a los quistes
broncogénicos mediastinicos (QBM) y pulmonares
(QBP) el mayor niumero de casos (68% del total). Otros
diagnosticos fueron secuestro pulmonar intralobar (SPI),
bronquio traqueal (BT), quiste de duplicacion esofagica
(QE), quiste pleuropericardico (QP) y discinesia ciliar
primaria (DCP).
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Tabla 1. Incidencia.

Enfermedad pleuropulmonar

—

Quiste broncogénico mediastinico
Quiste broncogénico pulmonar
Quiste de duplicacién esofagica
Quiste pleuropericardico
Secuestro pulmonar intralobar
Bronquio traqueal

Discinesia ciliar primaria

Total

© - NN - = N O

—

En la tabla 2 presentamos los sintomas clinicos de
inicio. Fiebre, dolor toréacico y expectoracién hemoptoi-
ca o purulenta han sido el motivo de consulta inicial
cuando los quistes broncogénicos (QB) presentaron
infeccién (5 casos), asi como en los dos pacientes
afectos de SPIly en el caso correspondiente al enfermo
diagnosticado de DCP en el que se sospechd su
existencia tras comprobarse que presentaba sinuso-
patia maxilar bilateral crénica y bronquiectasias cilindri-
cas. En las restantes lesiones quisticas, su hallazgo fue
considerado accidental (QBM y QBP) o tras un primer y
Unico episodio de hemoptisis (QBM, QBP), dolor tora-
cico (QDE y QP) o de disnea (QBM). El diagnéstico de
bronquio traqueal fue un hallazgo broncoscépico realiza-
do durante el estudio de dos pacientes con tos y expec-
toracién crénica y neumonia recidivante, respectiva-
mente.

Tabla 2. Sintomas al diagndstico.

Enfermedad pleuropulmonar (n) Sintoma n

Infeccion
Hemoptisis

Disnea

Dolor toracico
Hallazgo incidental

Quistes (14)

NNDN WO

Secuestro pulmonar (2)

Hemoptisis 1

Infeccion 1
Discinesia ciliar primaria (1)

Infeccion 1

Bronquio traqueal (2) Bronquitis crénica 1

Neumonia LSD 1
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Figura 1. TC Quiste broncogénico.

Sf=CAL

Quistes broncogénicos: En las lesiones quisticas,
cualquiera que fuese su naturaleza, la radiografia simple
de torax, la tomografia axial computerizada de (TAC) con
contraste de térax y el estudio anatomopatoldgico de la
pieza quirlrgica, tras su reseccién, han constituido la
base del diagndstico. En este sentido cabe resaltar la
aportacion al diagnéstico de imagen del TAC tridimen-
sional (3D) que permitié observar con nitidez sus carac-
teristicas anatémicas asi como las estructuras conti-
guas, de especial utilidad para el posterior abordaje qui-
rdrgico. La figura 1 permite apreciar la mejor definicion
estructural del quiste obtenida mediante TAC 3D com-
parativamente con el TAC convencional.

Bronquio traqueal: En los dos pacientes diagnostica-
dos de BT, mediante broncoscopia se comprob¢ la exis-
tencia de un bronco accesorio supernumerario en el
borde lateral derecho de la traquea, aproximadamente a
un centimetro de la carina principal. En la fig.2 se
observa la imagen obtenida mediante TAC tridimensio-
nal visualizdndose la estructura del bronquio traqueal
desde su origen hasta su finalizacién en el LSD.
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Figura 2. Bronquio traqueal.

Secuestro broncopulmonar: Con referencia a los
dos casos de SPI, la radiografia simple de térax permitio
observar un infiltrado recurrente en el lébulo inferior
izquierdo (LIl) por lo que se realizaron otros estudios
complementarios de imagen para su caracterizacién. El
TAC de térax con contraste permitié sospechar el
diagndstico al observarse un espacio enfisematoso en
el segmento basal posterior del LIl conjuntamente con
una imagen de aspecto pseudonodular hipervasculari-

Figura 3. Secuestro pulmonar intralobar.
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zada en su interior confirmandose en ambos casos el
diagnostico mediante aortografia retrégada y estudio
microscoépico de la pieza quirlrgica cirugia. En la figura
3 se muestra la imagen obtenida mediante arteriografia
en la que se observa el vaso andémalo que procedente
de aorta abdominal atraviesa el diafragma e irriga el area
de pulmon secuestrada. La arteriografia correspondien-
te al segundo paciente afecto de SPI, permitié demos-
trar la suplencia arterial aberrante dependiente de dos
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Figura 4.
a. Quiste duplicacion esofagica.
b. Quiste Pleuropericardico.

troncos arteriales procedentes de aorta torécica des-
cendente y el drenaje hacia vena cava superior se
realizaba a través de los sistemas acigos y hemiécigos,
también se muestra la pieza quirurgica.

Discinesia ciliar primaria: En el paciente con DCP el
TAC de senos paranasales y de térax permitié confirmar
la existencia de sinusitis maxilar bilateral y de bron-
quiectasias cilindricas y el espermiograma objetivé aste-
nospermia. Este paciente fué sometido, en fase de esta-
bilidad clinica, a biopsia de mucosa nasal compro-
b&dndose en su estudio ultraestructural alteraciones en
la practica totalidad de los cilios examinados consisten-
tes en ausencia de los brazos internos y externos de
dineina, ausencia de rayos entre los microtubulos cen-
trales y periféricos, ausencia de microtibulos centrales
y transposiciéon de microtubulos periféricos, confirman-
do el diagnéstico.

Tratamiento: Los pacientes con lesiones quisticas
fueron sometidos en todos los casos a tratamiento quirur-
gico. En el conjunto de estos enfermos se realizé exéresis
del quiste a través de videotoracoscopia en tres casos
(QBM, QBP y QP) y en los demas casos la reseccién se
efectud a través de toracotomia. En todos ellos el examen
microscopico permitié obtener el diagnoéstico de certeza
tratandose de quistes tapizados de epitelio columnar cilia-
do pseudoestratificado, glandulas mucosas y musculo liso
observandose contenido purulento en los cinco casos en
gue produjo infeccién de la lesion.

Por su parte el QDE compartia pared muscular comun con
el esofago Figda. y el QP revestido por mesotelio se locali-
z6 a nivel de la base del hemitorax izquierdo. En la fig. 4b.
se muestra una imagen de este Ultimo durante la videoto-
racoscopia.

En los pacientes diagnosticados de SPI se efectud lo-
bectomia inferior a través de toracotomia izquierda
previa identificacién y ligadura de la (s) arteria (s) nutricia
(s) observandose en el area secuestrada espacios quis-
ticos revestidos de epitelio respiratorio compartiendo
pleura visceral con el resto del pulmén. No fueron ob-
servadas complicaciones postoperatorias de relevancia
en nuestros pacientes.

El paciente diagnosticado de DCP sigue actualmente
tratamiento con fisioterapia respiratoria, broncodilata-
dores y con antibioterapia inhalada debido a infeccién
croénica por Pseudomona aeruginosa, segun antibio-
grama procedente de cultivo de esputo. En los pacien-
tes con bronquio tragqueal se plante¢ la necesidad de su
reseccion tan solo en el caso en que su existencia se
relacion6 con neumonia recidivante, posibilidad que fue
rechazada por el paciente.

Discusion

El diagndstico de anomalias pulmonares congénitas en
el adulto en muchas ocasiones puede ser una tarea
compleja ya que en general el primer diagnostico de
sospecha suelen ser procesos con mucho peor pro-
néstico.

Los quistes broncogénicos (QB): son alteraciones con-
génitas que representan malformaciones broncopulmo-
nares por anomalias en el desarrollo embrionario, que
se pueden encontrar en el hilio pulmonar, mediastino,
paravertebral y dentro del parénquima pulmonar.1.2. Es
una patologia poco frecuente, con una prevalencia entre
1/42.000 y 1/68.000 ingresos hospitalarios3, aunque es
dificil de precisar dada la elevada frecuencia de pacien-
tes asintomaéticos, que alcanza en alguna serie méas del
70% de los casos4. En nuestra poblacion sélo un 14%
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de los pacientes con QB se diagnosticaron sin sinto-
mas, porcentaje inferior al referido por la mayoria de los
autores4-15,

Las manifestaciones clinicas dependen maés de la loca-
lizacion que del tamafio del QB. Asi, los sintomas de
compresion seran mas frecuentes en caso de localiza-
cién en mediastino superior89, mientras la sintomatolo-
gfa infecciosa predomina en los QB pulmonares8.9.

En nuestros pacientes lo mas frecuente fue la sintoma-
tologia infecciosa, presente en el 36% de los casos.
También fueron frecuentes la hemonptisis, el dolor toraci-
co vy la disnea. En la literatura lo méas frecuente es el
dolor toracico, seguido por los sintomas de infeccién y
la tos4-15; con grandes diferencias entre autores. Asi,
Kanemitsu refiere un 12% de pacientes con dolor tora-
cico4, contra el 65% en el caso de Sirivellall. Resenar la
elevada incidencia de hemoptisis de nuestros pacien-
tes, que es de un 21%, aun siendo la mayoria de los QB
localizados en el mediastino; sélo superada por la serie
de Ribet et al cuando limita el analisis a QB localizados
en el parénquima pulmonar8.9,

De la misma forma que en la mayoria de trabajos, nues-
tros pacientes presentan QB mas frecuentemente en el
mediastino que intrapulmonares, con el 71% de casos
4,5,8-10,12,14-16: qunque algunos autores refieren lo con-
trario13. En los trabajos revisados, tomados globalmen-

te, la proporcion mediastino/intrapulmonar es 2.8/14.5, 8-
10,1216

La distribucién por sexos muestra una discreta tenden-
cia a mayor incidencia en los varones, pero dada la esca-
sa diferencia y el pequeno tamafno muestral, no parece
sustentar una conclusion definitiva. También en este
aspecto se observan discrepancias entre autores, refle-
jandose en unos trabajos mayor incidencia en el sexo
masculino?, y en otros en el femenino14.

En el diagnostico diferencial de los quistes parenquima-
tosos se incluyen neoplasias, granulomas, hematomas,
malformaciones vasculares, secuestros pulmonares,
abscesos pulmonares, bullas infectadas, enfisema lo-
bar, quistes hidatidicos, bronquiectasias, empiema, tu-
berculosis, nocardiosis o hidroneumotérax9:.10.17. Para
los quistes mediastinicos incluiremos metéstasis, linfo-
ma, teratoma, tumores neurogénicos, sarcomas, linfa-
denopatias inflamatorias, secuestros pulmonares,
hemangioma, lipoma y otros quistes10.17,

El proceso diagnéstico se inicia habitualmente por una
radiografia simple de térax2.6.11,

La TAC confirma la naturaleza quistica habitualmente,

aungue en casos de complicaciones pueda haber densi-
dades mas elevadas517.
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El trédnsito con bario puede ser de utilidad al demostrar
compresion esofagicall.

La ecografia resulta especialmente Util en quistes me-
diastinicos y para verificar si una compresion esofégica
es de origen intraluminal o extrinsecab.

La resonancia magnética puede complementar las ima-
genes disponibles por otros métodos®.12,16,17,

La aspiracion con aguja puede confirmar el diagnésti-
co'8, aunque se cuestiona su utilidad por el potencial
iatrogénico favoreciendo la infeccién®; ademéas de no
existir estudios definitivos de la rentabilidad diagndstica
de esta técnical0.

Aln con todas las pruebas de imagen disponibles, el
diagndstico definitivo sélo se alcanza con la exéresis
quirtrgical3; oscilando la tasa de diagndésticos pre-ope-
ratorios correctos entre el 45% vy el 84%38.10,14,

Ante estos datos, y dado que la presencia de una masa
mediastinica obliga al seguimiento médico de la misma,
con la consiguiente ansiedad y repercusiéon sobre la
calidad de vida de los pacientes8; parece aconsejable
agotar las opciones diagnésticas.

La evolucién sin tratamiento es poco predecible. Una
alta proporcién de QB asintomaticos se convierten en
sintomaticos en el seguimiento, oscilando entre el 23%
y el 72%710,14,15,19,

En el estudio de St- Georges, inicialmente se hizo segui-
miento de 37 pacientes, de los cuales 24 (65%) requirieron
posteriormente intervencion quirdrgica por complicacio-
nes'4. En otras series, el seguimiento de pacientes asintoméa-
ticos concluye requiriendo cirugia en 1/3 de éstos10.13,

Ademas, las complicaciones potenciales de los QB son
graves, como desarrollo de tumores malignos20.21, es-
tenosis de arteria pulmonar por compresion?1.22 arrit-
mias cardiacas por compresién atrial izquierda23, embo-
lia gaseosa fatal?4 o distress respiratorio severo'1.

Las posibilidades terapéuticas, con algunas variaciones
metodoldgicas, serfan observacion, aspiracién o resec-
cién quirdrgica2.

En nuestro caso se hizo reseccién de quirlrgica de
todos los QB, incluidos los asintoméaticos, sin mortali-
dad peri-operatoria ni morbilidad relevantes.

La observacion presenta dificultades para su defensa,
pues no se dispone de series amplias con seguimiento
a largo plazo2. Aunque diversos autores la siguen acon-
sejando, especialmente en pacientes jovenes o con alto
riesgo quirdrgico?2.
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El drenaje por aspiracién puede ser Util, sobre todo en
ninos con QB compresivos, como solucién temporal, o
como medio diagndstico2.9:10.25, De todas formas estos
pacientes requerirdn controles radiolégicos seriados8.
Por todo esto, ademas de su potencial iatrbgeno de in-
fecciéon se discute su utilidad?26.

El tratamiento recomendable parece la exéresis quirlr-
gica completa del quiste46.9,10,14,17; siendo la lobecto-
mia el tratamiento estandar para el QB pulmonar, aun-
que en quistes de pequeho tamafo se puede utilizar la
segmentectomia’.

La indicacién quirlrgica en los casos asintomaticos se
basa en la escasa morbimortalidad de la cirugia46.9, 11,
en el incremento de las complicaciones cuando el QB
se hace sintomético'3.17, ademés de las dificultades
diagndsticas sin cirugia.

El bronquio traqueal, diagnosticado habitualmente du-
rante la edad pediatrica, se trata de un bronquio acceso-
rio que suele originarse en la pared lateral derecha de la
traquea a menos de dos centimetros de la carina princi-
pal y generalmente finaliza en el I6bulo superior derecho
(LSD). Frecuentemente no posee significacion clinica,
sin embargo puede ser causa de patologia respiratoria
como neumonia recurrente en LSD, bronquiectasias o
bronquitis crénica debido a un drenaje ineficaz de secre-
ciones bronquiales y se ha descrito como causa de
neumotoérax por sobre distension tras la intubacion y de
colapso lobar debido a su obstruccion por el tubo endo-
traqueal?7.28,

Con una incidencia estimada en adultos entre el 0,1 y
1,3% del conjunto de broncoscopias realizadas?? el
bronquio traqueal puede presentarse morfolégicamente
de diversas formas: bronquio lobar o apical desplazado
si se trata de un bronquio del LSD o de su segmento
apical el que sale de la traquea (en este Ultimo caso co-
existe con un bronquio del LSD con sélo dos segmen-
tos) y bronquio lobar o apical supernumerario si el bron-
quio traqueal se afiade a un bronquio LSD de morfologia
normal29. Otra variedad de bronquio accesorio es el
denominado cardiaco que generalmente nace de la cara
inferior del bronquio principal derecho o del intermedia-
rio, puede ser ciego o unido a una pequefa cantidad de
tejido pulmonar.

Como ha sucedido en nuestros dos pacientes el diag-
néstico tradicionalmente se ha realizado mediante fibro-
broncoscopia o mediante TAC30. Destacamos la apor-
tacion al estudio de nuestro caso que ofrece el TAC tridi-
mensional permitiendo definir su anatomia y trayecto
(Fig. 2). Cuando se considere origen de patologia pulmo-
nar recurrente su tratamiento sera quirdrgico con esci-
sion del bronquio ectépico y del parénquima pulmonar
correspondiente.

Los secuestros pulmonares, intra o extralobar, son una
malformacién congénita en la que un area de tejido pul-
monar pierde su comunicacién con el &rbol tragueo-
bronquial y habitualmente recibe irrigacion a través de
una arteria sistémica andémala. Aunque la muchos se
descubren de forma accidental en una radiografia de
térax y se han descrito casos de hemoptisis masiva, la
mayoria de las veces el diagndstico se realiza en pacien-
tes con neumonias de repeticién en el &rea del secuestro.

Se distinguen dos variedades: secuestro pulmonar ext-
ralobar con envoltura pleural propia, independizado ana-
tdmicamente del resto del pulmén, generalmente con
irrigacion procedente de aorta y con drenaje venoso
hacia la circulacién sistémica y secuestro pulmonar
intralobar, situado en contigtiidad con el pulmén normal
con el que comparte pleura visceral y con suplencia
arterial habitualmente procedente de la aorta pero a
diferencia del tipo anterior su drenaje venoso habitual-
mente se establece hacia la auricula izquierda a través
de las venas pulmonares produciéndose un shunt
izquierda- izquierda31.32,

Nuestros dos casos fueron diagnosticados de SPI.
Estos constituyen el 75% del conjunto de los secues-
tros broncopulmonares y suponen entre el 0,15% vy el
1,7% de todas las malformaciones pulmonares congé-
nitas. Su sintomatologia habitual derivada de neumonia
recurrente y/o hemoptisis aparece mas frecuentemente
después de la primera década de la vida pues muchos
enfermos permanecen asintométicos hasta que presen-
tan infeccién pulmonar debido a que el pulmén secues-
trado no funciona33.34,

La presentacién en la radiografia simple de térax mas
comun del SPI consiste en una opacidad en el segmen-
to basal posterior de los Iébulos inferiores y en vecindad
con el diafragma o como lesiones quisticas, nédulo o
masa que pueden presentar nivel hidroaéreo en la
misma localizacién33:35. La imagen obtenida mediante
tomografia axial computerizada (TAC) de térax permite
valorar con mayor nitidez dichas lesiones que pueden
presentar cambios enfisematosos a su alrededor y en
dos tercios de los pacientes la identificacién de la arteria
anémalal. El TAC espiral y la angiografia con TAC tridi-
mensional han permitido una mejor exhibicion de la
vascularizacion anémala y el desarrollo de la resonancia
magnética (RM) y de la angiografia mediante RM permi-
te una excelente visualizaciéon de la vascularizacién en
cortes multiples mostrando la arteria aberrante, sus ra-
mas y las venas de drenaje35.36.

Auln teniendo presente la aportacion al diagnéstico de
las diversas técnicas mencionadas, tradicionalmente se
ha considerado a la arteriografia el patron de referencia
en su evaluacion prequirtrgica34, método que también
hemos empleado en nuestros dos pacientes y que por
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sus caracteristicas mencionamos por separado. En
nuestro primer caso destacamos la existencia de una
suplencia arterial anémala procedente de aorta abdomi-
nal que atraviesa el diafragma para irrigar el area se-
cuestrada y en el segundo paciente la particularidad de
presentar dos arterias anémalas y un drenaje venoso
hacia la circulacién sistémica. Savic et al en una amplia
revision de casos encuentran tan soélo un drenaje veno-
so hacia circulacion sistémica en el 4,25% de casos de
SPI al tratarse de una circunstancia mucho mas frecuen-
te en la variedad extralobar.

De forma electiva el tratamiento del secuestro pulmonar
es quirdrgico mediante reseccién pulmonar que la ma-
yorfa de los autores recomiendan incluso en pacientes
asintométicos de forma preventiva ante la posibilidad de
infeccion o hemoptisis34 y ante la posibilidad de
desarrollo de diversos tipos de neoplasias en el interior
del secuestro como carcinoma escamoso o linfoepite-
lioma35. De forma mas habitual se realiza lobectomia
previa identificacién y ligadura del vaso aberrante34, téc-
nica empleada en nuestros pacientes a través de toraco-
tomia. La embolizacién terapéutica de las arterias ané-
malas se ha utilizado como tratamiento coadyuvante en
casos de hemoptisis severa o para cohibir el sangrado
durante el acto quirirgico37.

La discinesia ciliar primaria (DCP): es un trastorno auto-
ndémico recesivo, aunque puede presentar otros patro-
nes hereditarios, caracterizado por disfuncién ciliar38,

Clinicamente debe sospecharse ante la repeticién de la
triada tos productiva, sinusitis y otitis. La demostracién
de bronquiectasias y alteraciones en la fertilidad, refuer-
za la hip6tesis diagnodstica38-40. Ademas debe presentar
en la biopsia de mucosa respiratoria, las alteraciones ca-
racteristicas en los brazos de dineina o en los microtu-
bulos del cilio, en méas del 40% de los cilios examinados41.

Para mejorar la eficiencia del gasto sanitario, el diagnés-
tico de DCP debe ir precedido de la exclusion de otras
entidades que pueden cursar con sintomas similares,
como la fibrosis quistica o el déficit de AAT, que son
mas frecuentes y de diagndéstico menos costoso39.

Las bronquiectasias son el factor mas importante para
el deterioro de la calidad de vida39; por ello los cuidados
meédicos irdn destinados a evitar el dafio pulmonar cré-
nico y el desarrollo de éstas38. Se deberan tratar enér-
gicamente las infecciones, realizar fisioterapia respirato-
ria, control periddico de esputo, oximetria, espirometria
y audiometria38; y en casos seleccionados serd util la
reseccion de bronquiectasias42. Con este protocolo de
seguimiento y terapéutica, nuestro paciente no ha
requerido ingresos hospitalarios en los dos Ultimos
anos.
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Aunque las malformaciones congénitas broncopul-
monares son infrecuentes en el adulto, es una patologia
que se debe considerar, por las complicaciones que pro-
duce, en general infecciones y hemoptisis. De otra
parte, el diagnéstico diferencial con otras patologias
tumorales produce una duda importante, por lo que su
diagndstico correcto es imprescindible. En los casos de
infecciones pulmonares recidivantes el tratamiento
quirdrgico no suele plantear ninguna duda. En el caso
de malformaciones asintomaticas, especialmente en el
caso de los quistes broncogénicos y los secuestros
pulmonares, dada la incidencia de dichas complicacio-
nes, nuestra recomendacién, siempre que las condicio-
nes médicas del paciente sean aceptables, recomenda-
mos la reseccién quirlrgica. Un caso diferente es el de
la discinesia ciliar donde el tratamiento médico es el
mas apropiado.
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