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Malformacion adenomatosa quistica pulmonar.
Reporte de un caso y revision de la literatura

Nicolas Ferndndez," Ignacio Zarante?

RESUMEN. Paciente nacido vivo de sexo masculino a quien se le hace diagnostico prenatal mediante ecografia de malformacién
adenomatosa quistica pulmonar (MAQP). Al momento del nacimiento presenta dificultad respiratoria y neumotérax espontaneo,
por lo cual requiere de manejo en la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales. Presenta una evolucion satisfactoria y es dado
de alta. La MAQP es una entidad poco frecuente, cuya etiologia no es clara. Se trata de una lesién hamartomatosa pulmonar por
un mal desarrollo del arbol bronquial. Hasta la actualidad, en la literatura los casos reportados no superan los 3,000. EI compor-
tamiento es en general benigno y el pronéstico y tratamiento depende del tamafio del quiste.

Palabras clave: Malformacion adenomatosa quistica pulmonar, congénita, pulmonar, prondstico, diagnéstico.

ABSTRACT. Male newborn with prenatal diagnosis of cystic adenomatoid malformation of the lung (CAML). Immediately after
delivery the patient presents dyspnea and spontaneous pneumothorax. For that reason it is hospitalized into the Neonatal Intensive
Care Unit. After a good recovery it is discharged from the Hospital. The CAML is a very rare pathology whose etiology is not well
understood. It is a hamartomatouse abnormality that develops from the bronchi. In the literature are not more than 3,000 cases
reported until today. It is characterized as a benign entity and the prognosis and treatment depend directly of the size of the cyst.
Key words: Cystic adenomatoid malformation of the lung, congenital, lung, prognosis, diagnosis.

INTRODUCCION

La malformacién adenomatosa quistica pulmonar (MAQP)
es una entidad recientemente descrita. Fue mencionada
por primera vez por Ch’in y Tang en el afio de 1949.' En
1962, Kwittken y Reiner hicieron las primeras descripcio-
nes histologicas. Solo hasta el afio de 1975 fue diagnos-
ticada y reportada por primera vez de forma prenatal por
Garret, etal.? En el afio de 1977, Stoker propuso la clasi-
ficacion actualmente utilizada teniendo como principal cri-
terio el tamafio de las lesiones. Dicha clasificacion fue
modificada huevamente en los afios noventay en la ac-
tualidad se usa como factor prondéstico del manejo quirur-
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gico. Adzick, et al, propusieron una clasificacion diferen-
te en el afio de 1985 basada en los hallazgos ecograficos
prenatales. Hasta la actualidad, el grupo con mayor can-
tidad de casuistica es el de Adzick, et al.®

PRESENTACION DEL CASO

Producto de gestante de 25 afios de edad G3P3A0, natu-
ral y procedente de Bogota, quien cursa con embarazo
de 36 semanas por amenorrea confiable. El embarazo
tuvo un curso natural normal sin enfermedades agudas,
no exposiciones a factores fisicos evidentes ni a medi-
camentos o toxicos. La paciente niega metrorragia.

Durante los controles prenatales en la ecografia pre-
natal del segundo trimestre se evidencia una imagen de
contornos bien definidos de caracteristicas quisticas en
hemitorax izquierdo de aproximadamente 11 mm de dia-
metro mayor. El volumen de liquido amni6tico fue repor-
tado como normal. Los seguimientos ecogréficos en las
siguientes dos oportunidades no mostraron cambios sig-
nificativos en el tamafio y forma de la lesion, por lo cual
se dio manejo expectante.

Inici6 trabajo de parto de forma espontaneay se reali-
z06 cesarea por iterativa. Producto de sexo masculino de
2,900 g (P75-90), talla de 50 cm (P50), perimetro cefélico
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de 34 cm (P75-90), perimetro toracico 32 cm (P50) y pe-
rimetro abdominal de 31 cm. El puntaje de APGAR fue
de 6/10 8/10 y un Ballard de 36 semanas. Los hallazgos
iniciales al examen fisico positivos son un pectum cari-
natum. Al nacimiento presenta hipotonia y un compromi-
so de la funcion respiratoria para un puntaje de Silverman
de 6/10, por lo cual requiere manejo con ventilacion asis-
tiday es trasladado a la Unidad de Cuidados Intensivos
donde se inicia manejo farmacoldgico con surfactante.
Ante los hallazgos radiolégicos iniciales, se considera
la posibilidad de una neumonia adquirida in-utero, por lo
cual se inicia manejo empirico de antibioticoterapia. A las
24 horas de vida el paciente se encuentra estable hemodi-
namicamente, pero persiste la dificultad respiratoria, por
lo cual contintia el soporte ventilatorio. Se toman gases ar-
teriales que muestran acidosis respiratoria no compensada.
Alas 72 horas de vida se evidencia neumotorax pe-
guefio anterior izquierdo que resuelve espontaneamen-
te y la acidosis respiratoria se encontraba compensada
(Figura 1). Al quinto dia de vida, el paciente presenta ane-
mia con hemoglobina de 6.8 mg/dL, por lo cual requiere
transfusion. A los 10 dias de vida se realiza un ecocar-
diograma que demuestra hipertension pulmonar modera-
da de 46 mmHgy un foramen oval permeable. En la eco-
grafia transtoracica se ve un aumento generalizado de la
ecogenicidad pulmonar izquierda, probablemente por con-
solidacion y/o atelectasia con una discreta elevacion de
los hemidiafragmas. Asociado se confirma la presencia

Figura 1. Radiografia simple de térax anteroposterior. Se
observa una desviacion de la silueta cardiomediastinica
hacia el hemitérax derecho. Presencia de una imagen
quistica a nivel del 16bulo superior del hemitérax izquierdo
de bordes bien definidos con centro radiolicido. Las demas
estructuras osteoarticulares y camara gastrica lucen de apa-
riencia normal.
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de una imagen quistica de contornos bien definidos de
17 mm de diametro proyectada hacia el apice del pulmén
izquierdo que desvia el mediastino al lado contralateral.

En la tomografia axial computarizada, tomada a los 9
dias de vida, se visualiza en la ventana para parénquima
pulmonar una imagen quistica de aproximadamente 17
mm de diametro mayor de contornos bien definidos con
nivel hidroaéreo localizada en el apice pulmonar izquier-
do. El corazén y los grandes vasos se encuentran des-
viados por la masa (Figura 2).

Posterior ala TAC se logra la extubacién del paciente,
el cual presenta saturaciones satisfactorias con canula
nasal.Y el proceso neumaénico resolvio sin complicacio-
nes. Se inicié via oral tolerada adecuadamente. El pa-
ciente fue progresando clinicamente de su dificultad res-
piratoria y fue dado de alta a los 25 dias de vida.

Se hizo una impresién diagnéstica de:

=

Malformaciéon adenomatosa quistica pulmonar apical
izquierda.

Hipoplasia pulmonar derecha

Hipertension pulmonar moderada.

Neumonia in-utero resuelta.

Neumotérax resuelto.

Anemia resuelta.

Ok wWN

Figura 2. Tomografia axial computarizada, ventana de
parénquima pulmonar, corte sagital a la altura de T6. Se ob-
serva una imagen quistica hipodensa con nivel hidroaéreo
en su interior de bordes bien definidos sin septos en su inte-
rior de aproximadamente 17 mm de didmetro mayor en el
I6bulo superior apicoposterior del hemitérax izquierdo. En el
parénquima que circunscribe la lesién se observa una ima-
gen hiperdensa que sugiere ocupacion alveolar secundaria
posiblemente a un proceso neuménico concomitante. Se
observa desplazamiento del mediastino hacia el hemitérax
derecho.
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Malformacion adenomatosa quistica pulmonar

Actualmente, el paciente se encuentra en manejo mé-
dico a la espera de ganancia de peso y estabilizacion de
la funcién pulmonar para ser llevado a correccion quirur-
gica mas adelante.

DISCUSION

La MAQP se trata de una entidad poco frecuente. Para el
afo de 1993 s6lo habia alrededor de 150 casos reporta-
dos en la literatura.* Corresponde al 25% de las malfor-
maciones congénitas pulmonares y al 95% de las lesio-
nes congeénitas quisticas pulmonares. Se presenta por
igual en los dos sexos y no existe predileccion de latera-
lidad. Se considera que su transmisién es esporadica,
sin asociacién con ningun tipo de teratégenos.

Por lo general es una patologia que se presenta de
forma aislada. En el 20% de los casos se han encontrado
asociaciones especialmente con anormalidades del trac-
to genitourinario (agenesia renal e hipoplasia renal). En
cuanto a anomalias cardiovasculares, la mas frecuente
es ductus arterioso persistente. Otras anomalias descri-
tas son: sindrome de Pier-Robin, hemivértebras, esteno-
sis pilérica y hernia diafragmatica.® La anasarca es un
hallazgo que se encuentra con frecuencia en los pacien-
tes con MAQP. La presentacion de neumotoérax esponta-
neo es poco frecuente, sin embargo en el caso descrito
se present6é un neumotorax anterior espontaneo.

No es clara la etiologia de la MAQP, sin embargo se
trata de una alteracion hamartomatosa en la que se com-
promete el desarrollo embrional pulmonar. La formacién
del mesénquima pulmonar genera una alteracion en la
ramificacion bronquial, dando origen a lesiones quisticas.
En los estudios histolégicos, los tejidos observados pre-
sentan una maduracion adecuada. En otras palabras, la
MAQP se define como una detencién en el desarrollo
pulmonar que afecta un solo segmento. No existe un es-
tudio satisfactorio que reporte sobre la incidencia de esta
patologia; sin embargo se considera que se encuentra
entre 1 en 10,000 a 1 en 35,000.°

CLASIFICACION

En los casos descritos en pacientes adultos, ademas de
los componentes histoldgicos normales (epitelio pseudoes-
tratificados y glandulas secretoras) se ha encontrado una
gran infiltracién de células inflamatorias, hallazgo no pre-
sente en los pacientes en edad pediatrica con MAQP.
Kwitten et al propusieron una clasificacién microscopica
de las lesiones en la cual hay tres categorias. En la tipo
| se trata de una Gnica masa o multiples quistes, de gran
tamarno, compuestos por un epitelio pseudoestratificado
ciliado, circunscrito por musculo liso y tejido elastico. El
tipo Il corresponde a multiples quistes pequefios, cuya
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pared se compone de epitelio columnar. La tipo Il es una
masa grande no quistica con componentes epiteliales
similares a los bronquios fuente. Por lo general, cuando
se identifica el tipo II, existe una mayor probabilidad de
encontrar otras anomalias asociadas.?

En la clasificacion de Stoker, el principal determinante
es el tamafio de la lesion segun los hallazgos radioldgicos.
En la clase |, la mas frecuente, los quistes son de 2 a 10
cm de diametro, rodeados usualmente por pequefios quis-
tes a su alrededor. En la clase Il, se asocian otras anoma-
lias y son quistes entre 0.5 a 2 cm. En la clase Il el tama-
fio es menor de 0.5. Esta se presenta principalmente en
los nifios y la sobrevida dependera de qué tan severa sea
la hipoplasia pulmonar contralateral. En la clase IV, son
quistes que se originan mas distales en el arbol bronquial
y por lo tanto se ubican mas en la periferia.'” En la clasifi-
cacién de Adzick también se habla del tamafio de los quis-
tes, si son macro o microquistes dependiendo si superan
0 son menores de 5 cm.

PRONOSTICO

Se han utilizado varios métodos para establecer un pro-
noéstico. Cuando se tiene en cuenta la clasificacion basa-
da en el patrén histologico, se considera al tipo | como
una lesion de buen pronéstico mientras que los tipos Iy
Il se comportan de forma maligna.® Sin embargo, en la
actualidad se usa con mayor frecuencia la clasificacion
de Stoker como determinante del prondéstico. Es asi que
el tamafio de la lesién resultara indirectamente proporcio-
nal al prondstico del paciente.

En el 6% de los casos puede regresar espontanea-
mente el quiste in utero. En general se considerara, ade-
mas del tamafio de la masa, como un factor de mal pro-
noéstico el grado de rechazo del mediastino y el desarrollo
de hydrops fetalis o polihidramnios en la vida fetal in ute-
ro.>8 A largo plazo, si se supera el periodo neonatal sin
complicaciones, los principales eventos que generan una
mayor morbimortalidad en estos pacientes, son las in-
fecciones pulmonares recurrentes y la transformacién
maligna de los quistes. Es por esto que se prefiere hacer
reseccion del quiste si su tamafio supera los 2 cm de
didmetro.

Por lo tanto, el paciente presentado previamente tiene
a favor el no haber desarrollado hydrops fetalis ni polihi-
dramnios durante el embarazo. Sin embargo, el tamafio
del quiste se encuentra en el limite para considerarlo como
de mal prondstico.

METODOS DIAGNOSTICOS

En cuanto a la aproximacion imagenolégica de estos pa-
cientes, la ecografia antenatal se ha convertido en la mejor
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herramienta para el diagnéstico y seguimiento inicial.
Mediante los controles ecograficos se puede determinar
la regresioén de la lesion. De todos modos se recomienda
a todos los pacientes que hayan tenido diagnéstico pre-
natal de MAQP, que se les realice una tomografia al mo-
mento del nacimiento para descartar lesiones residuales
no visibles mediante la ecografia.'® En caso de persistir
y estar presente al momento del nacimiento, el neonato
debe ser valorado con una tomografia axial computariza-
day una radiografia simple de térax en las primeras ho-
ras de vida. Se considera la tomografia como la primera
linea de seguimiento.11?

MANEJO

No existen protocolos universales de manejo y cada pa-
ciente sera tratado segun la experiencia individual dis-
puesta por los especialistas en cada institucion. Ha sido
bastante controvertido si se debe operar a los pacientes
en la fase asintomatica. Sin embargo, el tamafio de la
lesion por si sola se considera como el principal indica-
dor para reseccién quirdrgica. En los reportes en la litera-
tura se ha descrito que la recuperacién de estos pacien-
tes es bastante satisfactoria. Se sugiere realizarla entre
los 2y 6 meses de edad. Otros autores como Chow et al
sugieren la correccion quirdrgica antes de ser dado de
alta al neonato.'® Existen reportes de una mejor recupera-
cion y un mejor prondstico en los pacientes que fueron
operados en la fase asintomatica.'® Algunos autores su-
gieren la necesidad de realizar manejo quirdrgico in utero
en los casos en los que se desarrolle hydrops fetalis.*®4
Sin embargo, existen otras posiciones en las que se con-
sidera como de primera posibilidad la de dar manejo con-
servador a estos pacientes.!"1®

De forma general, en todos los documentos se con-
cluye que la necesidad de manejo quirtrgico se define
por la presencia y analisis de varios factores como son la
edad del paciente, la fase asintomatica versus sintomati-
ca, el tamafo de la masa y complicaciones asociadas.
Por lo tanto, cada paciente debe ser tratado de forma
individual. A largo plazo, todos los pacientes con diag-
néstico pre y postnatal de MAQP deben ser seguidos
inclusive luego de la cirugia correctiva para asegurar un
adecuado desarrollo antropométrico y respiratorio.*®

CONCLUSION

La MAQP es una entidad de la cual aun falta establecer
con mayor exactitud su incidencia y comportamiento
epidemiolégico. Los avances en el diagnéstico prenatal
sin duda incrementaran los casos, por lo cual sera una
patologia de la cual se podra conocer mejor su etiologia,
historia natural y manejo. En general, se sugiere la co-
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rreccion quirdrgica de todos los pacientes con lesiones
persistentes entre los primeros 2 a 6 meses de edad por
el riesgo de complicaciones futuras.
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