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PRESENTACION DE CASO CLINICO

Malformacion adenomatoidea
quistica pulmonar.

Consideraciones acerca del
abordaje radiologico a propdsito

RESUMEN

Introduccién: La malforma-
cion adenomatoidea quistica es
una enfermedad pulmonar ca-
racterizada por la proliferacion
del epitelio respiratorio en los
bronquiolos terminales seguida
de la formacién de quistes.

Presentacion del caso:
Nifio de cuatro dias de edad.
gue nacio en el Instituto Nacio-
nal de Perinatologia y fue en-
viado al Instituto Nacional de
Pediatria para diagndstico y tra-
tamiento. Fue producto de un
embarazo normal. En la sema-
na 36 de gestacion se descu-
brié por ultrasonido una tumo-

de un caso

racion quistica bilobulada en el
hemitérax derecho. Se pensé
gue era una de las siguientes
patologias: hernia diafragmatica
congeénita, quiste broncogénico
o malformacion adenomatoidea
quistica.

La Radiografia de térax mos-
tré una opacidad redondeada en
el hemitérax derecho que des-
plazaba las estructuras del me-
diastino, el ultrasonido una masa
quistica multicameral. La TAC
permitié valorar sus dimensio-
nes, la presencia de niveles hi-
droaéreos, la relacion con el
parénquima pulmonar adyacen-
te y con el arbol tragueobron-
quial.

Discusion: La malformacion
adenomatoidea quistica pulmo-
nar (MAQP), ocurre en uno de
cada 5,000 a 20,000 nacidos vi-
vos. El diagndstico correcto per-
mite dar un tratamiento especi-
fico y oportuno. El presente
caso corresponde a una MAQP
tipo 1.

Palabras clave: Enferme-
dad adenomatoidea quistica,
quiste pulmonar, malformacio-
nes congénitas de la via aérea
pulmonar.
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Introduccion

La malformacién adenomatoidea quistica pulmonar
(MAQP) fue descrita por primera vez por Bartholin
enl697 y posteriormente por Chiny Tang en 1949. En
1978 Stocker establecio la clasificacién anatomopato-
I6gica de la enfermedad basada en el tamafio de los
guistes en tres tipos, posteriormente este autor modifi-
cO su clasificacion y la amplié a cinco grupos (Cuadro
), basdndose en hechos clinicos, criterios macrosco-
picos y microscopicos resaltando la importancia del lu-
gar del &rbol bronquial donde presuntamente se origi-

na el defecto. No hay predominio de raza, edad mater-
na o predisposicion familiar. Predomina ligeramente en
el género femenino. Representan 25% de las malfor-
maciones congénitas del pulmén y 95% de las enfer-
medades quisticas pulmonares.*®

Ocurre un caso en cada 5,000 a 20,000 nacimien-
tos.

Las manifestaciones aparecen en 60% de los casos
durante la etapa neonatal, otro 20% entre el primero y
los seis meses de edad. Puede ser asintoméatico y des-
cubrirse fortuitamente en una radiografia de térax en
cualquier momento de la vida.*®

En el 51% de los casos, las lesiones se localizan en
el hemitérax izquierdo; 14% son bilaterales y cuatro
veces mas probable que sea unilobular; rara vez afec-
ta todo un pulmon.®
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ABSTRACT

Introduction: The cystic
adenomatoid malformation is a
lung iliness characterized by the
proliferation of the respiratory
epithelium in the terminal bron-
chioles followed by the forma-
tion of cysts.

Introduction of the case:
Four days old infant. He was
born in the Instituto Nacional de
Perinatologia (Perinatology Na-
tional Institute) and was trans-
ferred to the Instituto Nacional

de Pediatria (National Institute
of Pediatrics) for diagnosis and
treatment. It was product of a
normal pregnancy. In the 36"
gestational week, a bilobate
cystic tumor in the right hemi-
thorax was discovered by ultra-
sound. It was thought that it was
one of the following patholo-
gies: congenital diaphragmatic
hernia, broncogenic cyst or cys-
tic adenomatoid malformation.

The X-ray in thorax showed
a rounded opacity in the right
hemithorax displacing the me-
diastinum structures, the ultra-
sound, show a multicameral
cystic mass, CAT enabled di-

mensions evaluation, the pre-
sence of hydroaerial levels, the
relationship with the adjacent
parenchima lung and with the
tracheobronchial tree.
Discussion: The cystic ade-
nomatoid malformation in lungs
(CAML), happens in one from
each 5,000 to 20,000 born ali-
ve. The correct diagnosis allo-
ws giving a specific and timely
treatment. The present case co-
rresponds to A type 1CAML.

Key words: Cystic adenoma-
toid illness, lung cyst, congeni-
tal malformations of the lung air
via.

Aunque se desconoce la causa de la MAQP, se pien-
sa que se debe a la falta de maduracion de las estruc-
turas bronquiales durante la 5a. a 6a. semanas de ges-
tacion, motivo por el cual en la actualidad se les deno-
mina como “MALFORMACIONES CONGENITAS DE
LA VIA AEREA.

Se trata de “lesiones hamartomatosa con crecimiento
de masa” en el parénquima pulmonar. Los quistes es-
tan cubiertos de epitelio columnar cuboideo bronquial,
paredes constituidas por fibras elasticas y musculo liso,
ausencia de glandulas mucosas y de cartilago. Como
estos quistes estan comunicados con la via aérea, el
liguido termina por ser reemplazado por aire y las bur-
bujas resultantes crecen progresivamente.”

La malformacién se ha atribuido a sobrecrecimiento
de los bronquiolos entre la 7a. y 10a. semanas de ges-
tacion con supresion casi total del desarrollo alveolar.
El diagndstico prenatal mejora la expectativa de vida
de los recién nacidos y permite ofrecer un tratamiento
mas oportuno.®

El aspecto radioldgico depende del tipo patolégico,
edad del paciente y de la presencia de complicacio-
nes, por ejemplo, una infeccién sobreagregada.

Inmediatamente después del nacimiento la placa de
térax puede mostrar una masa con densidad de liqui-
do, que desplaza las estructuras del mediastino. Pos-
teriormente aparece un nivel hidroaéreo de apariencia
reticulada o globosa dentro de la masa.

Material y métodos

Nifia que nacié en mayo 2007 en el Instituto Nacio-
nal de Perinatologia (INPer); producto de la G 3, P 3,
madre de 26 afios. Embarazo deseado y planeado.
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Control prenatal mensual. En la semana 36 de gesta-
cion la madre tuvo presién arterial de 170/100 mm de
Hg, motivo por el cual acudio al INPer, donde se hizo el
diagnostico de preclampsia leve. Estuvo hospitalizada
dos dias; se le traté con reposo Unicamente. Un ultra-
sonido obstétrico revelé una masa intratoracica en el
hemitérax derecho del producto. El diagnéstico dife-
rencial fue malformacion adenomatoide quistica pulmo-
nar (MAQP) vs. hernia diafragmatica. La madre egresé
en buenas condiciones. El 24/05/07 se inicio el trabajo
de parto en la semana 38. El parto fue eutécico de una
nifia eutréfica de 2,790 g de peso y talla de 48 cm.
Lloré y respiré al nacer, APGAR 8/9.

APP: Estuvo hospitalizada durante cinco dias; re-
cibié cuidados generales de enfermeria, hasta su tras-
lado al Instituto Nacional de Pediatria (INP) con diag-
néstico de masa quistica intratoracica en hemitérax
derecho.

A la exploracion fisica recién nacida de cinco dias
de vida extra uterina. Clinicamente se observa térax
asimétrico a expensas de aumento del diametro an-
tero posterior del hemitérax derecho. Resto de la ex-
ploracién sin alteraciones. Las Rx de térax tomadas
al nacimiento (Figura 1A, B) mostraron una opacidad
redondeada en el hemitérax derecho con desplaza-
miento de las estructuras del mediastinales hacia la
izquierda.

En el Servicio de Radiologia una placa de Rx tora-
coabdominal (Figura 2A) mostré que la opacidad re-
dondeada del hemitérax derecho habia sido parcial-
mente sustituida por aire y se veia hiperltcida. Un
ultrasonido mostré el contenido liquido, multicameral
(Figuras 2 B-C). La paciente evolucioné asintomética,
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Figura 1. Malformacién adeno-
matoidea quistica tipo |. Radio-
grafias en las primeras 24 horas
de nacido con las que fue referi-
do al INP. (A) Antero posterior y
(B) lateral que muestran una opa-
cidad redondeada en el hemit6-
rax derecho, que comprime las
estructuras mediastinales. La le-
sibn no es homogénea; en su in-
terior se aprecian por lo menos
tres imagenes quisticas con ni-
veles hidroaéreos mas visibles en
la proyeccion lateral.

Figura 2. Estudios realizados en el INP cinco dias después del nacimiento. A) Placa toraco abdominal en decubito que
muestra sustitucion parcial de la opacidad redondeada del hemitérax derecho por aire; tiene aspecto multiquistico y ejerce
mayor compresion sobre el mediastino. B) y C) Ultrasonido transtoracico abordajes intercostales y paraesternales que mues-
tran la naturaleza quistica multicameral de la lesidn, asi como su condicién a vascular.

se solicita un nuevo ultrasonido 48 horas después y
placa toracoabdominal en posicion erecta (Figura 3 A).
Observando la lesién quistica de aspecto bilobulado y
nivel hidroaéreo en la lesién superior, la presencia de
aire se corrobord con el paciente en decubito dorsal
delimitando la pared anterior del quiste (Figura 3B). La
apariencia del liquido previamente anecoico mostré
la formacién de nivel liguido/liquido (Figura 3C).
Gammagrama pulmonar en el sexto dia de nacida
pulmaén izquierdo normal; pulmén derecho con l6bulo
superior funcionalmente excluido (Figura 4A).
Tomografia Axial computarizada 04/06/07.- Se le rea-
lizo estudio de Tomografia Computarizada multidetec-
tor (Somatom Sensation 4, Siemens) en fases simple y
contratada. Las imagenes fueron procesadas en una
estacion de diagndéstico (Sistema Carestream Health)
obteniendo reconstrucciones tridimensionales volumé-

tricas axiales y coronales para una mayor compren-
sion de la relacion entre las lesiones quisticas y la via
aérea, asi como con el parénquima pulmonar adya-
cente. Fue posible localizar el origen del bronquio de
I6bulo superior derecho donde se hallaba la malforma-
cion; su calibre disminuia abruptamente a causa de la
compresion ejercida por la lesién. Los bronquios de los
I6bulos medio e inferior derechos se encontraban elon-
gados, rectificados y comprimidos medialmente al igual
que sus correspondientes segmentos pulmonares (Fi-
gura 5 A-B-C). Se corroboraron los hallazgos del ultra-
sonido tales como presencia de aire (nivel hidroaéreo),
lesiéon quistica principal y otra adyacente en forma de
media luna concéntrica (Figura 5D).

Se decidié operar a la paciente el 11 de junio. Se
realizé una toracotomia posterolateral derecha, que
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Figura 3. Estudios de control a los siete dias de edad. A) Placa toraco-abdominal proyeccion erecta que muestra en el
hemitérax derecho lesion quistica bilobulada, una de las lesiones principales (la mas cefalica) contiene un nivel hidroaéreo,
pemitiendo ver a través de esta otras camaras aireadas de menor tamano. Persiste el desplazamiento del mediastino aunque
en menor grado. B) y C) Dimensiones aproximadas de la lesidén quistica principal 6.3 x 3.4 cm, su superficie mas anterior
delimitada por ecos brillantes por la presencia de aire (flecha curva). La lesibn mas caudal no aireada mide 4.4 x 3.9 cm.
Ambas contienen nivel liquido/liquido (flecha), la superficie mas posterior de ambas rodeadas de parénquima pulmonar.

Figura 4. Gammagrama. Pulmén izquierdo normal, pulmén
derecho con Iébulo superior funcionalmente excluido (flecha).

reveld los siguientes hallazgos: Lébulo superior aumen-
tado de tamafio debido a la malformacion en el seg-
mento posterior. Lobulos medio e inferior de caracte-
risticas normales (Figura 6A). Se efectud una lobecto-
mia superior del pulmén derecho. La nifia tuvo una evo-
lucion postoperatoria satisfactoria.
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Hallazgos anatomopatoldgicos: Lébulo pulmonar
superior derecho de forma piramidal y base triangular
gue mide 6.2 x 6.0 x 3.5 cm. La superficie es de color
café rosado; la pleura es transparente y brillante, con
areas focales de hemorragia. La consistencia de la pie-
za es esponjosa. Al corte hay un quiste principal de
pared trabeculada que mide 5.0 x 3.5 cm con peque-
flos quistes en la porcidbn mas apical de su pared. El
resto del parénquima pulmonar, segmentos apical y
anterior que rodean a la lesién son de aspecto normal.

Diagnéstico: Malformacién Adenomatoidea quistica
tipo | de I6bulo superior segmento posterior del pulmén
derecho (Figuras 6B, 6C, 6D, 6E) demostracion del re-
vestimiento epitelial cilindrico ciliado y el componente
muscular en la pared del quiste.

Discusion y conclusiones

Las malformaciones congénitas de la via aérea
pulmonar llamadas clasicamente malformaciones
adenomatoides quisticas, son lesiones relativa-
mente raras caracterizadas por el incremento de
estructuras respiratorias terminales, formando
guistes de distintos tamafios. Esta alteraciéon de la
yema broncopulmonar durante el desarrollo em-
brionario representa el 25% de las alteraciones
congénitas pulmonares y el 95% de las enferme-
dades quisticas pulmonares e incluyen los quistes soli-
tarios, los quistes multiples, las formaciones quisticas
adquiridas (neumatoceles postinfecciosos, sindro-
me de Mikity-Wilson, displasia broncopulmonar),
el secuestro quistico y la linfangiectasia quistica
difusa. El tipo | es el mas frecuente (60 a 70% de
los casos publicados).®



Figura 5. Cortes axiales de Tomografia Computarizada fase contrastada, que muestran la presencia de una masa quistica
compleja con nivel liquido/aire ubicada en el 16bulo superior derecho. (A) Nivel carina. Esta imagen quistica principal esta
rodeada su porcion medial por otra imagen en forma de semiluna (B), que contiene sélo aire (flechas), los segmentos pulmo-
nares adyacentes encuentran comprimidos y desplazados en sentido medial e inferior (C).

Figura 5D. Reconstruccion volumétrica axial que muestra
desplazamiento latero anterior del bronquio principal dere-
cho, asi como importante desplazamiento de las estructuras
mediastinales a la izquierda en relacion con la lesion quistica
multiloculada del hemitérax derecho y la clara formacion del
nivel hidroaéreo en su interior. El segmento basal anterior del
I6bulo inferior derecho cruza la linea media.

Existen malformaciones asociadas en un 20% de los
casos como agenesia o disgenesia renal, sindrome de
Potter, sindrome de Prune Belly, atresia intestinal, her-
nia diafragmatica, hipoplasia pulmonar, secuestro ex-
tralobar, pectus escavatum, hidranencefalia, anormali-
dades cardiacas y quiste esofagico.°

Se ha postulado que neoplasia malignas como: car-
cinomas y rabdomiosarcomas pueden tener su origen
en la malformacion adenomatoide quistica pulmonar.!
También se han descrito casos de regresion esponta-
nea.'?

El diagnéstico prenatal mediante ultrasonido permi-
te clasificar a la MAQP en dos categorias:

1. Lesiones macroquisticas con uno o multiples quis-
tes de 5 mm o més de didmetro.

2. Lesiones microscépicas menores de 5 mm. Esta
clasificacion es de gran utilidad para realizar el
tratamiento in Utero mediante toracocentesis por
aspiracion en caso de lesiones macroquisticas o
bien fulguraciéon con rayo laser en lesiones mi-
croquisticas, ya que ambas pueden ser causa de
hipoplasia del tejido pulmonar vecino.*® El diag-
nostico posnatal se basa en los datos clinicos y
en los estudios de imagen, principalmente la To-
mografia Computarizada y la Resonancia Mag-
nética que permiten establecer con seguridad la
naturaleza quistica de la lesién, con base en las
técnicas actuales de adquisicion de imagenes con
reconstrucciones tridimensionales volumétricas
como nuestro caso. Se puede establecer la rela-
cion que guarda la malformacion con el pulmoén
adyacente, asi como con el arbol traqueobron-
quial. El ultrasonido proporciona informacién va-
liosa en relacion con la ecotextura interna de la
lesidn quistica (presencia de septos y cavidades
quisticas de menor tamafio).

Es de gran importancia que los estudios de imagen
establezcan un diagndéstico posible reduciendo el tiem-
po de espera para la intervencion quirdrgica. Los pa-
cientes deben ser operados incluso los asintomaticos
debido a la posibilidad de complicaciones como infec-
cion, neumotorax espontdneo y mas tardiamente ma-
lignizacion.

El diagnéstico de certeza se establece con el estu-
dio histopatologico.

La patogenia de estas lesiones es desconocida y
por ello se ha hablado de hamartoma, crecimiento dis-
plasico del pulmdén secundario a una atresia bronquial,
0 de interrupcion en la maduracién pulmonar. En re-
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Figura 6A. Foto-
grafia tomada du-
rante la cirugia (to-
racotomia lateral
derecha). Se exte-
riorizé el pulmon
derecho. Muestra
en el extremo su-
perior (retraido por
pinza) la pared de
la lesién quistica.
Obsérvese que la
base de la lesion
se encuentra fir-
memente adherida
al segmento apical
[ del I6bulo superior

(flecha). Los lobulos restantes medio (A) e inferior (B) tienen
aspecto normal.

Figura 6B. Pulmé6n (LSD). Quiste principal que mide 5.0 x
3.5 cm de pared trabeculada con pequefios quistes apica-
les. El quiste en forma de media luna a la que se hace refe-
rencia en los cortes axiales de la TAC se observa colapsada
(flecha corta). Los segmentos apical y anterior (flecha lar-
ga) tienen un aspecto mas compacto con algunos quistes
pequefios.

206 Julio-Septiembre 2007

Figuras 5E1-E2. Reconstruc-
ciones tridimensionales volu-
métricas coronales de la via
aéreay parénquima pulmonar
(E1). Coronal anteroposterior
muestra la lesién quistica
principal con sus paredes del-
gadas, el bronquio superior
derecho disminuye de calibre
abruptamente. Nétese la elon-
gacién y rectificacion del bron-
quio del 1ébulo inferior dere-
cho, lo cual se verifica en la
E2 Coronal postreroanterior.

cientes estudios se ha comprobado que el componen-
te celular en los subtipos 1, 2, 3, corresponde a células
bronquiolares, mientras que en subtipo 4 el epitelio pre-
dominante corresponde a neumocitos I-Il. Estos resul-
tados apoyan la hipétesis de Stocker de que cada sub-
tipo se origina de una zona anatomica distinta del arbol
tragueo-bronquial. Son alteraciones en la diferencia-

Figura 6C. Hematoxilina y eocina 4x. Pared del quiste en con-
tinuidad con el parénquima.
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Figura 6E. Hematoxilina y eocina 40x. Epitelio cilindrico ci-
liado de revestimiento.



Figura 6D. Hematoxilina y eocina 10x. Componente muscular
irregular de la pared del quiste.

cioén de zonas proximales de la via aérea, en periodos
embrionarios tempranos: periodo pseudoglandular y
canalicular y zonas distales parenquimatosas, asi como

de periodos embrionarios mas tardios del desarrollo
pulmonar; periodo sacular.

Es evidente la falta de desarrollo arménico entre el
componente epitelial procedente de la yema bronquial
y el mesenquimal. Esto lleva a un fallo en la cito dife-
renciacion por una disrupcién en la interaccién entre
mesénquima y epitelio que explicaria no solo los subti-
pos definidos, sino su relacién con el secuestro pulmo-
nar y con la histogénesis de los tumores agrupados
hoy bajo el nombre de blastoma pleuro-pulmonar.#1¢
El diagnéstico diferencial debe realizarse con hernia
diafragmatica congénita, enfisema lobar congénito,
quiste pulmonar congénito, secuestro pulmonar, quiste
entérico y broncogénico, teratoma mediastinal quisti-
co y neumatoceles.

El pronéstico por lo general es bueno, aunque esta
supeditado a la presencia de malformaciones asocia-
das, extension y tipo anatomopatologico de la lesion
asi como el estado preoperatorio del paciente.

Cuadro I. Malformaciéon adenomatoidea quistica congénita tipos histolégicos.

Caracteristicas TIPO O TIPO 1 TIPO 2 TIPO 3 TIPO 4
Frecuencia
(%) 1-3 > 65 20-25 8 2-4
Tamarnio del quiste
(Maximo cm.) 0.5 10.0 25 1.5 7.0
Revestimiento
Epitelial Ciliado Ciliado Ciliado, Ciliado Células
Pseudoestratifi Pseudoestratifi Cuboidal o Cuboidal Alveolares
Cado cado, células Columnar planas
con células columnares
columnares y
caliciformes
Espesor de la
pared muscular del 100-500 100-300 50-100 0-50 25-100
quiste
Células Presente en Presente ( 33%) Ausente Ausente Ausente
Caliciformes todos los de los casos)
casos
Cartilago Presente en Presente Ausente Ausente Raro
Todos los (5-10%
Casos de los casos)
Mdusculo Ausente Ausente Presente en el Ausente Ausente
Esquelético 5% de los casos

Stocker JT. Congenital and developmental diseases, In: Dail DH, Hammer SP, ets. Pulmonary pathology 2. New York: Springer-Verlag;

1994;pp155-90 (2003).
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