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RESUMEN. La malformaciéon adenomatoidea quistica es una anormalidad rara del tracto respiratorio inferior, con alteracién del desarrollo de
estructuras endodérmicas y mesodérmicas, representando la coexistencia de cavidades quisticas con estructuras secretorias adenomatosas
propias del aparato respiratorio. Los pacientes afectados pueden presentar dificultad respiratoria en el periodo perinatal o de forma tardia, que
gracias a las nuevas técnicas de imagen nos permite un mejor acercamiento al diagnéstico y con esto a una resolucion terapéutica oportuna.
Presentamos el caso de un neonato que se resolvi6 a través del tratamiento quirargico, con un resultado exitoso y actualmente con buena
evolucion y pronéstico.
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Cystic adenomatoid malformation, a case reports and review of the literature

ABSTRACT. Cystic adenomatoid malformation is a rare abnormality of the lower respiratory tract, with altered development of endodermal and
mesodermal structures, describes the coexistence of cystic cavities with adenomatous secretory structures, characteristic of the respiratory
system. Affected patients may present respiratory distress in the perinatal, or late, period that thanks to the new imaging techniques allows us
a better approach to the diagnosis and with this to a timely therapeutic resolution. We present the case of a neonate who was resolved through

surgical treatment, with a successful outcome and currently with good evolution and prognosis.
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INTRODUCCION

La malformacién adenomatoidea quistica es una ano-
malia poco frecuente del desarrollo pulmonar, con una
incidencia aproximada de 1 cada 25,000 a 35,000 em-
barazos."® Se origina por la falta de fusion de los brotes
bronquiales y el mesénquima alveolar, afectando prin-
cipalmente a los bronquios terminales; fue descrita por
primera vez por Bartholin en 1697 y mas tarde por Chin
y Tang en 1949.'2 A pesar de su baja incidencia, para
su diagnéstico hemos de considerar la dificultad respi-
ratoria inmediata o una lesion radiografica compatible
en un neonato asintomatico, que gracias al desarrollo de
nuevas técnicas de imagen el diagnostico se realiza de
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manera mas temprana.' Hay que tener en cuenta que la
mayoria de estas lesiones tienen buen prondstico; sin
embargo, siempre se requiere de un seguimiento del
recién nacido para corroborar el diagnostico prenatal y
realizar tratamiento quirargico oportuno en el caso de
que existan complicaciones asociadas.

PRESENTACION DEL CASO

Presentamos un recién nacido masculino, quien tenia
como antecedentes a una madre de 19 afios, primiges-
ta, sanay sin toxicomanias descritas y un padre de 20
afios, sano; con controles prenatales en seis ocasiones
a partir del primer trimestre, se realiz6 ultrasonido obs-
tétrico en el dltimo trimestre con reporte de probable
hernia diafragméatica izquierda. Naci6 por via cesarea,
requiri6 de maniobras basicas de reanimacién, Apgar
8/6, Capurro tipo B de 36 semanas de gestacion, peso
de 2,150 gramos. Al nacimiento, se valor6 con un pun-
taje de Silverman-Andersen de 2 a expensas de aleteo
nasal y quejido inconstante, ademas de polipnea por lo
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que ante el diagnéstico prenatal de hernia diafragmética
se ingresd en el Departamento de Neonatologia, intu-
bado y con apoyo ventilatorio. La radiografia de térax
al nacimiento mostr6 una lesion hiperlucida y hetero-
génea a nivel de toérax izquierdo, con incremento en la
distancia de los espacios intercostales con respecto a
los contralaterales y con desplazamiento del mediastino
hacia el térax derecho (figura 1A), por lo que se realizd
tomografia computarizada de térax encontrandose una
imagen de morfologia ovoidea, con una pared irregular
y definida en los segmentos posteriores del I6bulo su-
perior e inferior del pulmén izquierdo, con dimensiones
de 5.9 cm x 4.7 cm x 3.6 cm en sus ejes mayores, con
septos finos hacia su porcion cefélica y presencia de ni-
vel hidroaéreo; produciendo un efecto de volumen sobre
el parénquima pulmonary desplazando las estructuras
del mediastino en sentido contralateral (figuras 1By 1C).

Se programo para cirugia, abordandose por toraco-
tomia posterolateral izquierda, con lobectomia anat6-
mica del I6bulo inferior izquierdo de aproximadamente
7 cm x 5 cm x 3 cm; se colocd sonda endopleural
ipsilateral con adecuada expansién pulmonar, man-
teniéndose con la misma por tres dias. Se continué
con protocolo de estudio por parte del Departamento
de Neonatologia, descartando otro tipo de alteracién
y se confirmé por parte del estudio de anatomia pa-
tolégica una malformacién adenomatoidea quistica
tipo I (figuras 2A y 2B); evolucion6 satisfactoriamente
y egresé a las tres semanas. En la actualidad se en-
cuentra asintoméatico, un afio y 10 meses posterior a
la cirugia y en su seguimiento por la consulta externa
no hay sintomas respiratorios en relacion con algun
tipo de complicacion.

DISCUSION

Las malformaciones congénitas de la via aérea pulmo-
nar, en particular la llamada malformacion adenoma-
toide quistica (MAQ o CCAM por sus siglas en inglés
Congenital Cystic Adenomatoid Malformation),'? es el
tumor intratoracico mas comun observado por ultraso-
nido prenatal, se desarrolla durante las primeras seis
semanas de gestacion y representa del 10 al 25% de
las alteraciones congénitas pulmonares y el 95% de las
enfermedades quisticas pulmonares.® Se caracteriza
por una proliferacién adenomatosa de los bronquiolos
respiratorios y la formacion de quistes intercomunica-
dos con el arbol bronquial y defecto en la maduracién
y formacion de alvéolos terminales.?®

La primera tipificacion histologica de las MAQ fue
realizada en 1977 por Stocker et al. y son clasificados
en cinco tipos que van del 0 al 4. El tipo 1 es el mas
frecuente representando el 65% y es asociado con el
mejor pronéstico general logrando permanecer inde-
tectado hasta después del nacimiento. El tipo 2 es el
segundo en frecuencia representando hasta el 25%; y
el 15% restante esta representado por los demas tipos.®
El diagnéstico diferencial incluye el secuestro pulmonar
intralobar, los quistes broncogénicos y el enfisema lobar
congénito. Las infecciones o causas obstructivas endo-
bronquiales, y las lesiones en masa se pueden excluir
por completo por los hallazgos clinico-radiolégicos o
por broncoscopia.*

El diagnéstico prenatal mediante ecografia es dificil
pero importante para el tratamiento y pronéstico. La
MAQ es casi siempre detectada por ultrasonido entre
las 18 a 21 semanas de gestacién como un tumor den-

Figura 1. (A) radiografia simple de térax, muestra imagen hiperlucida y heterogénea en térax izquierdo (flecha), con despla-
zamiento del mediastino hacia el térax derecho; (B) reconstruccién sagital y (C) reconstruccidn coronal de tomografia de tdérax
donde se observa una imagen ovoidea (flecha), de pared irregular en los segmentos posteriores del I6bulo superior e inferior
del pulmén izquierdo con septos finos en la porcidn cefélica y con nivel hidroaéreo, desplazando las estructuras del mediastino

hacia el térax derecho.
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tro del parénquima pulmonar, unilateral, clasificada por
este método de imagen en tres tipos: tipo | macroquistica
(25%) caracterizada por uno 0 mas quistes con tamafio
hasta de 10 cm; el tipo Il (25%) es una mezcla de quis-
tes con ecogenicidad incrementada en el ultrasonido; y
el tipo Il (50%) son microquistes menores de 5 mm y
aparecen como areas ecogénicas dentro de los pulmo-
nes fetales. Se puede apreciar como aplastamiento del
hemidiafragma e hidrops fetal (25 a 40% de los casos)
debido a la compresidn esofagica y la sobreproduccién
de liquido por el pulmén lesionado."® Sin embargo, el
diagnostico usando solo el ultrasonido es propenso a
errores y es regularmente apoyado por otros estudios
como rayos X, tomografia computarizada o resonancia
magnética ya que solo el uso de ultrasonido tiene un valor
predictivo positivo de 57%.6 La involucién y desaparicion
de las lesiones en la MAQ se ha observado en 12 a 20%
de los casos. En el periodo posnatal la radiografia de
térax puede mostrar varios tipos de lesiones, siendo las
mas frecuentes la presencia de imégenes quisticas.” La
tomografia computada es el estudio de eleccion puesto
que confirma el diagnéstico, permite valorar la extension
de la lesion, establece si existe asociacion con otra mal-
formacidn pulmonar y diferencia con otras anomalias. El
uso de angioresonancia magnética determina la depen-
dencia vascular de la lesion.? El diagnéstico de certeza
se establece con el estudio histopatolégico. En estudios
recientes se ha comprobado que el componente celular
en los tipos histologicos 1, 2 y 3 corresponde a células
bronquiales, mientras que el tipo 4 el epitelio predomi-
nante corresponde a neumocitos I-11.22 Existen diversos
abordajes terapéuticos divididos en el periodo prenatal y
posnatal. En el primero se han realizado drenaje, ablacién

Figura 2.

Imagen de pieza quirargica procesada (A)
con multiples espacios quisticos (flecha)
separados por delgadas trabéculas de pared
lisa e (B) imagen microscopica con lesiones
quisticas rodeadas de epitelio ciliado pseu-
doestratificado.

percutanea o reseccion intraltero en aquellos con quistes
grandes y riesgo de hidrops fetal.??

En el periodo posnatal se determina la posible degenera-
cién maligna puesto que se han reportado en series: cinco
casos de pleuroneumaoblastoma, siete casos de rabdomio-
sarcoma y ocho casos de carcinoma bronquioalveolar.?

Cuando y cémo realizar la intervencidén quirargica
asi como el tiempo apropiado para el procedimiento
quirurgico es aun controversial. Varios autores reco-
miendan la cirugia antes de los seis meses debido a la
alta incidencia de infecciones y de tejido inflamatorio
que dificulta la técnica quirargica.8°

Existen estudios que hablan del manejo conservador
sobre todo para pacientes que permanecen asintoma-
ticos. En ellos se realizan controles seriados mediante
tomografia de las lesiones para determinar la posible
degeneracion maligna.® El tratamiento quirurgico se
reserva para los pacientes con sintomatologia o com-
plicaciones posnatales. La técnica quirargica depende
deltamano y localizacién de la lesion, siendo utilizadas
con mas frecuencia la lobectomia y la segmentectomia.®
El tipo de abordaje suele ser toracotomia aunque el uso
de toracoscopia suele dar buenos resultados sobre
todo en lesiones de pequefio tamafo. En nuestro caso
se resolvid a los cinco dias, realizando toracotomia y
lobectomia inferior izquierda.

El pronéstico es favorable y depende de la extension,
el grado de desarrollo de los segmentos pulmonares
adyacentes a la lesién, la asociacién a otras malfor-
maciones y la transformacion maligna. El seguimiento
posterior a la extirpacion se realiza mediante tomografia
computarizada con el objetivo de pesquisar recidivas y
malignizacién.®°
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Consideramos importante la difusién de este tipo

de casos para ampliar la comprension acerca de esta
patologia, que aunque es infrecuente se requiere de su
sospecha para agilizar el diagnéstico, plantear el tipo
de manejo y mejorar el pronostico con un adecuado
seguimiento de la enfermedad.
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