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Enfermedad adenomatoidea quistica
pulmonar, diagnostico y manejo
intrauterino. Reporte de un caso y
revision bibliografica

El uso del ultrasonido durante el embarazo transformé la percepcién de
la historia natural y evolucién de las anomalias congénitas, y modificd
la atencion médica del feto y del neonato. En la actualidad, gracias
a estos avances tecnolégicos, esas anomalias pueden diagnosticarse
tempranamente y tratarse in utero con éxito. Tal es el caso de la en-
fermedad adenomatoidea quistica pulmonar, anomalia mas frecuente
del desarrollo pulmonar, de tipo hamartomatosa, caracterizada por
proliferacién y dilatacién anormal de las estructuras respiratorias
terminales, que dan origen a mltiples quistes de diferentes tamafos
y localizacién. La enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar se
manifiesta con una diversidad clinica variable, asintomatica hasta la
vida adulta, o durante el periodo fetal con ascitis, hidrotérax, hidrops
e hipoplasia del pulmén afectado, con pronéstico perinatal adverso. Se
reporta el caso de una paciente de 32 afos en quien durante el control
prenatal, en la semana 18, se estableci6 el diagndstico de enfermedad
adenomatoidea quistica pulmonar tipo lll, tratada de forma intrauterina
por escleroterapia percutdnea intratoracica con éxito perinatal.

enfermedad adenomatoidea quistica pulmonar, adenoma
quistico bronquial fetal, hamartoma quistico pulmonar.

Congenital cystic adenomatoid
malformation of the lung, intrauterine
diagnostic and treatment. A case report
and literature review

The use of prenatal ultrasonography has improve the detection of fetal
abnormalities, which affects the perception about the natural history and
evolution of them, changing the management of the fetus and neonate.
Today, it is possible to perform an early prenatal diagnosis, and be treated
even intrauterine with high rates of success. Such is the case of Congenital
Cystic Adenomatoid Malformation (CCAM), characterized by abnormal
proliferation and dilatation of the terminal structures of the airway, gen-
erating multiple cysts of diferent sizes and locations. The CCAM can be
asymptomatic until adulthood, but sometimes it is presented as an adverse
perinatal outcome, manifested with ascites, hydrothorax, hydrops and
hypoplasia of the affected lung. We report a case of a pregnant women,
32 year old, diagnosed on the 18 week pregnancy by ultrasound Type 3
Congenital Cystic Adenomatoid Malformation disease. Treated with an
intrauterine intervention percutaneous fetal sclerotherapy successfully.

Congenital cystic adenomatoid malformation of the lung,
cystic fetal bronchial adenoma, cystic pulmonary hamartoma.
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Las enfermedades genéticas, entre ellas las mal-
formaciones congénitas, constituyen un serio
problema de salud. La Organizaciéon Mundial de
Salud estima que 1 de cada 33 recién nacidos
estd afectado por una malformacion congénita o
alguna enfermedad hereditaria.' La enfermedad
adenomatoidea quistica pulmonar, también co-
nocida como adenoma quistico bronquial fetal
o hamartoma quistico pulmonar, forma parte de
las malformaciones congénitas quisticas pulmo-
nares mas frecuentes.

La incidencia de esta anomalia pulmonar es
de 1 caso por cada 25,000 nacimientos. Se
caracteriza por proliferacién anormal de los
bronquiolos terminales, falta de desarrollo alveo-
lar y organizacion inadecuada del mesénquima
pulmonar. Su forma de presentacion es uni-
lateral en 90% de las veces, como una lesién
hamartomatosa pulmonar con quistes de tamafio
variable, que pueden ser menores de 0.5 mm
hasta de 100 mm.** Su manifestacién clinica es
variable y la evolucién depende del tamano de
la lesién, puede cursar asintomaticamente en la
etapa adulta, o manifestarse en el periodo fetal
en las lesiones mayores con desplazamiento
mediastinal, hipoplasia pulmonar o hidrops, con
un prondstico perinatal adverso.®

En la Clinica Materno Fetal del Hospital Angeles
Lomas, de 11,164 estudios efectuados en cinco
afos (2010-2014), se han diagnosticado 10 casos
de enfermedad adenomatoidea quistica pulmo-
nar, de los que solo uno ha requerido atencién
intrauterina.

Paciente de 32 afos de edad, con antecedente
de un aborto, y el segundo embarazo en curso,
motivo de esta comunicacién. El ultrasonido
estructural efectuado en la semana 18.6 repor-

t6: fetometria acorde con la edad gestacional y
peso fetal estimado de 242 g. En la exploracién
morfolégica se observé una tumoracién intra-
toracica mixta, con varios quistes, que ocupaba
dos tercios del hemitérax derecho.

En la evaluacioén del drea cardiaca se observé una
silueta de dimensiones y orientacién normal, con
imagen normal en las cuatro cdmaras y concor-
dancia ventriculo-arterial. En la evaluacion del
area pulmonar derecha se observé una tumora-
cién de contornos regulares, formada por varios
quistes, el mayor de 0.8 x 0.5 cm, doppler negati-
vo, con parénquima pulmonar entre ellos. El area
pulmonar izquierda se observé de caracteristicas
normales en relacién con el tamano de los quistes
(menores de 1 cm). El diagndstico: enfermedad
adenomatoidea quistica tipo II. (Figuras 1-3)

Durante el seguimiento de cinco semanas se
observé incremento del tamafio de la tumora-
cién, que ocupaba todo el hemitérax derecho
y parte del izquierdo, con un quiste de 2 cm.
Los quistes tenfan un efecto de masa, que
comprimian y desplazaban la silueta cardiaca,
con levoposicion y levorrotacion extrema. En
el estudio ultrasonografico se encontré escaso

ENEI™ADENOMAWD! DEA QUi STI
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UL MONAR DERECHA

Corte axial de térax donde se aprecia una
masa de ecogenicidad mixta (flecha) y desplazamiento
del drea cardiaca al hemitérax derecho.
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Corte axial de térax con imagen de las cuatro
camaras cardiacas.

)

DI'AFRAGMA

Corte sagital toraco-abdominal donde se
observa la integridad del diafragma (flechas).

tejido pulmonar retrocardiaco, con hidrops fetal
secundario (ascitis severa y polihidramnios),
que evoluciond a enfermedad adenomatoidea
quistica tipo |. (Figuras 4-6)

Por los datos de mal pronéstico se discutio el
caso de manera multidisciplinaria y se propuso
la intervencion intrauterina con escleroterapia
percutanea intratoracica dirigida a la tumo-
racién, o por derivaciones cistoamnidticas.
Por la multiplicidad de quistes y ante ante la
imposibilidad de colocar las derivaciones, se
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ENTRADA DEL CORDON

Corte axial de abdomen medio, entrada de
cordon (flechas), ascitis.

Corte sagital, medida de bolso maximo de
liquido amniético, polihidramnios.

decidid realizar escleroterapia percutidnea intra-
toracica. Se presentd el caso a las autoridades
del hospital, con autorizacién y consentimiento
informado, y se efectué el procedimiento con
guia utrasonografica, via transplacentaria, con
éxito al tercer intento con aguja de 22G, 5
pulgadas (17-18 cm). Se aplicaron 1.5 mL de
polidocanol al 3%. Se corroboré la ausencia
de sangrado placentario y la vitalidad fetal. La
paciente se dio de alta con tratamiento tocoli-
tico (indometacina) y reposo absoluto durante
tres dias. (Figuras 7-9)
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Corte axial de térax con tumor de ecogenici-
dad mixta, predominantemente quistica en hemitérax
izquierdo (flecha).

Pre quirdrgico

Mismo corte, axial, durante la guia ultraso-
nografica para la intervencion intrauterina.

Procedimiento

Corte axial de térax donde se aprecia la
tumoracién con ecogenicidad mixta, predominante-
mente quistica.

En el posoperatorio mediato la evolucién fue nor-
mal. Al cuarto dia, durante la evaluacién toracica,
hubo reduccion del ndmero y dimensiones de
los quistes. La exploracion cardiaca mostré una
silueta desplazada hacia la izquierda, con menor
levorrotacién y mayor volumen de tejido pulmonar
normal retrocardiaco, sin cambios en el hidrops.
En la evaluacién doppler de la arteria umbilical y
ducto venoso no se encontraron alteraciones.

Corte axial durante la intervencion, visua-
lizacion ultrasonogréafica de la punta de la aguja al
infiltrar el polidocanol al 3% (flecha).

Se realiz6 seguimiento ultrasonografico al dia
8 y 13, sin cambios en las dimensiones de la
tumoracion y de los quistes, se conservé la
relaciéon pulmén-cabeza en mas de 1. No se
encuentraron alteraciones estructurales asocia-
das. Las medidas antropométricas demostraron
crecimiento acorde, arménico y proporcionado.
El polihidramnios permaneci6 estable.
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Corte axial de térax y abdomen donde se muestra la evolucién postintervencion, disminucion
del tamafio de los quistes y estabilidad de ascitis.

Evaluaciéon Doppler de la onda de ve- Cuantificacién de liquido amnidtico sin
locidad de flujo del ductus venoso que muestra la cambios.
estabilidad hemodindmica del feto.

Evolucién postintervencién, disminucién del tamafio de los quistes.

Aunque no se documenté disminucién en mediastino y el resto de las estructuras in-
el tamafio de la tumoracién, permanecié  tratordcicas, por lo que se consideré una
estable y redujo la compresién sobre el evolucién favorable. Los controles se pro-
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Evaluacién Doppler de la onda de ve-
locidad de flujo del ducto venoso que muestra la
estabilidad hemodinamica del feto en los dias 8 al 13.

gramaron a las 30, 32, 34 y 36 semanas, sin
cambios.

En la semana 36 (76 dias del posoperatorio) la
fetometria coincidié con la edad gestacional,
peso estimado de 2,676 g, con indice de liqui-
do amniético de 18-19 cm. En la evaluacién
pulmonar se observé mayor desarrollo de
tejido sano, con una relacién pulmén-cabeza
2.35. El embarazo terminé por via abdomi-
nal en la semana 39.4; el recién nacido fue
masculino de 3010 g, con talla de 50.5 cm,
Capurro 39, Apgar 8-9, Silverman 3. Ante la
dificultad respiratoria sin reaccién favorable
a las maniobras de reanimacién, se optd por
las maniobras avanzadas de las via aérea, con
intubacion endotraqueal y manejo en fase Il
de ventilacién. En el periodo neonatal tem-
prano se le realiz6 lobectomia con éxito. El
diagnéstico se confirmé por patologia.

La deteccion de anomalias fetales por ultrasoni-
do ha revolucionado la atencién médica del feto
y el neonato. Con ello se modificé la percepcion
de la historia natural y evolucién de las anoma-

lias congénitas. La enfermedad adenomatoidea
quistica no es la excepcién, hace 20 afos, al
confirmar el diagnéstico, 33% de las veces se
interrumpia el embarazo. Con el paso de los
anos aprendimos que esta afeccién puede tener
cambios dindmicos en el Utero, y que puede
tratarse antes y después del nacimiento con una
tasa elevada de éxito.°

El ultrasonido es el estudio de eleccién para
sospechar el diagnéstico, al observar en la
evaluacion toracica lesiones de mayor tamano,
multiples imdgenes anecoicas, bien delimita-
das; o bien, en las de menor tamafio: multiples
interfases que retornan el eco, con apariencia
de ser sélidas.

El diagnéstico definitivo se confirma por patolo-
gia con los siguientes criterios:

e Proliferacién del epitelio polipoide glan-
dular

e Proliferacion de mdsculo liso y tejido
elastico en la pared del quiste

* Ausencia de cartilago
e Ausencia de inflamacion

e Conexiones arteriales y venosas normales

Con lafinalidad de predecir la historia natural de
la enfermedad se clasificé en tres tipos, segin el
didmetro de los quistes, tipo celular y pronéstico.

e Tipo l. Constituye la forma mas frecuente,
responsable de 50% de los casos, carac-
terizado por quistes mayores de 2 cm que
comprimen al mediastino. Formados por
epitelio columnar, ciliado pseudoestratifi-
cado y alvéolos normales entre los quistes,
con buen prondstico.

e Tipo Il. Responsable de 40 % de los casos,
caracterizado por mdltiples quistes menores
de 1 cm, formados por epitelio mixto cuboi-
de y columnar, relacionado con anomalias
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como: agenesia renal, hernia diafragmatica
y atresia intestinal; su pronéstico es pobre.

e Tipo Il Es la manifestacién mas infrecuente
con 10% de los casos, caracterizado por una
tumoracion sélida que afecta uno o varios
[6bulos, formados por epitelio ciliado cu-
boidal. Con el peor pronéstico.>>

Siempre debe hacerse una evaluacion ultra-
sonografica detallada (ultrasonido estructural
o genético) que permita descartar otras mal-
formaciones y, en caso de sospecha de
alguna aneuploidia, ofrecerse la posibilidad de
diagnéstico prenatal citogenético.?

El diagnéstico diferencial debera efectuarse con
secuestros pulmonares intra y extralobulares,
demostrando con doppler la irrigaciéon anémala
de ese tejido pulmonar displasico por un vaso
procedente de la circulacion sistémica. También
debe considerarse la hernia diafragmatica
porque las asas intestinales herniadas pue-
den simular lesiones quisticas; sin embargo,
pueden observarse peristalsis de las mismas.
Otras posibilidades diagnoésticas son los quistes
broncogénicos y neurogénicos, los pericardicos,
teratomas mediastinicos, quistes del timo, timo-
mas quisticos, neuroblastomas e higromas.?*

El seguimiento sera ultrasografico, de manera
mensual, ante la posibilidad de polihidramnios.
Esta alteracion se describe en 10% de los casos,
aunque en la mayoria (70%) el tamafio suele ser
estable y solo en 15 a 20% existe una disminu-
cién en las dimensiones o resolucién prenatal.

Las lesiones macroquisticas pueden producir
desplazamiento mediastinal y, simultdneamente,
generar hidrops debido a la obstruccién de la
vena cava y compresion cardiaca, que resulta
en insuficiencia cardiaca, pueden drenarse
percutdneamente en el Gtero para disminuir la
presién sobre las estructuras circundantes, con
el incoveniente de que el liquido del quiste
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puede volver a acumularse. Esto puede evitarse
insertando corto-cirucitos toracoamniéticos.*"
La colocacién del drenaje fetal se ha asociado
con mortalidad de 12% y obstruccién en 29%
de los casos.” Los riesgos adicionales a este
procedimiento incluyen: ruptura prematura de
membranas, hemorragia, infeccién, parto per-
término y lesion del feto.>?

La manifestacién clinica postnatal es la di-
ficultad respiratoria progresiva que incluye:
taquipnea, quejido repiratorio, retracciones
y cianosis. El examen fisico puede mostrar
abombamiento del hemitérax afectado, hiperre-
sonancia ipsilateral, disminucién de los sonidos
respiratorios, ruidos cardiacos velados y fuera
de lugar, hepatoesplenomegalia por hiperex-
pansion del térax. La radiografia de térax puede
mostrar el desplazamiento del mediastino hacia
el lado contrario, imagenes loculadas y transld-
cidas en el lado afectado. La tomografia axial
computada de térax sera el método diagnsti-
co definitivo. La dificultad respiratoria severa
puede requerir reseccién quirdrgica urgente y
cuando coexisten los sintomas desde el naci-
miento, la reseccion quirdrgica casi siempre
es requerida. La toracotomia y lobectomia es
el tratamiento definitivo y supervive cerca de
90% de estos casos.'™ ™
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