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Un caso con malformacion adenomatoidea
quistica pulmonar congénita

(Congenital cystic adenomatoid malformation of the lung. Case report)
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RESUMEN

La enfermedad adenomatoidea quistica congénita es poco frecuente, se caracteriza por la proliferacién desordenada de células
mesenquimatosas pulmonares, con formaciones quisticas. Puede también asociarse a otras malformaciones, presentandose
como hydrops fetalis* o sindrome de dificultad respiratoria neonatal, también llega a pasar de manera inadvertida por la infancia
en periodos variables de la vida. Su diagndstico puede hacerse en la etapa prenatal y su tratamiento es quirdrgico. Se informa de
un caso diagnosticado en el hospital.
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SUMMARY

Adenomatoidea cystic disease is a very rare pathology characterized by inappropriate proliferation of mesenchymal elements lung, with
formation of cysts. May be associated with other congenital malformations and presented as hidrops fetalis® or respiratory distress
syndrome in the neonatal period; but can also go unnoticed for varying periods of life. Currently diagnosis is prenatal and its treatment
is definitely surgical. We present a case detected in our hospital.
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La malformacién adenomatoidea quistica en neonatos es
una enfermedad rara, se presenta en los nifios recién na-
cidos como resultado de una embriogénesis defectuosa.
El quiste congénito esta siempre recubierto de epitelio
cubico cilindrico, y por lo general, estd comunicado con el
bronquio.? Puede haber uno o mas quistes y afectar uno
o varios lébulos, pero con mas frecuencia afecta el 16bulo
inferior. La distribucién de los quistes puede ser bilateral
pero en ocasiones hay afectacion de todo el pulmén y co-
munmente, se diagnostica en la etapa neonatal (50-85%).
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En los nifios mayores se manifiesta con dolor e infec-
ciones respiratorias bajas; se caracteriza por disnea, ta-
quipnea, sibilancias y cianosis y con el empleo de la ultra-
sonografia se hace el diagnostico prenatal de esta enfer-
medad. En nifios mayores, la radiografia simple del tdrax
puede mostrar la compresion del parénquima pulmonar
vecino al quiste y el desplazamiento del mediastino es cla-
ramente visible, con depresion del diafragma ipsilateral.

La tomografia computarizada del torax es suficiente
para reconocer el tamafo de las lesiones para hacer el
diagnostico diferencial con el enfisema lobar, neumoté-
rax, hernia diafragmatica y enfermedad quistica adquirida
secundaria a infeccion por estafilococos. El tratamiento
es quirdrgico al extirpar el I6bulo o I6bulos afectados. La
cirugia en los recién nacidos suele ser de urgencia, y los
nifios deben ser manejados con antimicrobianos, para
evitar infecciones o para tratar infecciones superpuestas;
es recomendable hacer la aspiracion de broncoscopio,
antes de la cirugia. Se presenta el caso de un nifio diag-
nosticado en nuestra unidad, en la etapa neonatal.
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CASO CLINICO

Recién nacido de sexo masculino, hijo de una mujer de
17 afios, primigesta, aparentemente sana con embarazo
sin incidentes, aunque refiere sélo haber asistido a tres
consultas prenatales. Durante la gestacion se le hicieron
dos ultrasonidos a la semana 17 y 36, reportados norma-
les. Nacio por via vaginal, con Apgar de 8y 9, su edad de
gestacion se estimd (por Capurro) en 40 semanas, peso
3.020 kg y midi6 50 cm, se le considerd clinicamente sano
por lo que se envi6 de nuevo a alojamiento conjunto.

En las primeras 12 horas de vida mostro polipnea, por
lo que se envia a hospitalizacién donde se le encontré
con dificultad respiratoria con aleteo nasal y disociacion
toracoabdominal; mostraba quejido espiratorio y ciano-
sis distal. La gasometria revelaba acidosis mixta e hipoxe-
mia, por lo que se decidié intubarlo por via orotraqueal y
se le inici6 ventilacion mecanica. La radiografia del torax
mostro hiperclaridad pulmonar izquierda, desplazamien-
to de la silueta cardiomediastinal hacia la derecha. Se le
inici6 manejo con antimicrobiano y descongestivos ante
la sospecha de edema pulmonar (Figura 1).

Las radiografias subsecuentes mostraron aumento
del volumen pulmonar izquierdo con imégenes quisticas
multiples de predominio superior y, al séptimo dia de
vida se hizo un estudio tomogréafico del térax, el cual
mostré mdltiples imagenes quisticas de tamario variable
en el pulmoén izquierdo, ocupando 90% del I6bulo su-
perior e inferior, los quistes llenos de aire revelaban ser
de paredes delgadas (Figura 2), sin observarse desplaza-
miento mediastinal y el parénquima pulmonar derecho

Figura 1 A. Imagenes quisticas y desplazamiento de mediastino
hacia el hemotdrax derecho.

era normal (Figura 3). Es asi como se integra el diagnos-
tico de enfermedad adenomatoidea quistica del pulmon
izquierdo y es referido a un hospital de alta especialidad
para tratamiento quirdrgico.

DISCUSION

La enfermedad adenomatoidea quistica es considerada
una malformacion esporadica y la causa o causas im-

Figura 2. Tomografia de térax. Imagen multilobulada con sep-
tos en su interior de contenido en ambos l6bulos del pulmén
izquierdo.

Figura 3. Tomograffa de térax. Imagen multilobulada con quistes
de diferentes dimensiones en hemitérax izquierdo con desplaza-
miento de mediastino.
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plicadas atin son desconocidas. La teoria mas aceptada
considera ésta un «error» en la maduracién de las es-
tructuras bronquiolares, lo que ocurre hacia la quinta y
sexta semana de gestacion. Su incidencia es estimada en
1/25,000 a 1/35,000 nacimientos,® es mas frecuente en
hombres y puede afectar a cualquier I6bulo pulmonar.
Generalmente, la lesion es unilobular en 80 a 95% de
los casos y llega a ser bilateral en sélo 2% de ellos.*

Hay diversas clasificaciones de esta anomalia, Chin y
Tang informaron de esta malformacién en 1949 y des-
pués Cuiteen y Reyner propusieron clasificar esta en-
fermedad. La que es mas aceptada es la propuesta de
Stoker (1975), que correlaciona los hallazgos clinicos
con los de la anatomia patol6gica que considera los si-
guientes tipos de este padecimiento:

MAQ Tipo I: Quistes Unicos o multiples, por lo gene-
ral de menos de 2 cm que son cubiertos de un epitelio
pseudoestratificado y corresponden a 50% de los casos.
MAQ Tipo II: Con quistes de menor didmetro, gene-
ralmente menor de 1 cm, en nimero variable, los que
estan recubiertos por epitelio ciliado, cuboidal o co-
lumnar y corresponde alrededor de 40% de los casos.
MAQ Tipo Ill: Con masa de aspecto macroscépico
solido, pero formado por innumerables microquistes
del epitelio, similar a los bronquiolos el cual produce
la desviacion del mediastino, al que corresponde al
10% de los casos.

En esta clasificacion, los diferentes grados represen-
tan el inicio de la lesién a diferentes alturas del arbol
bronquial. De tal manera que el tipo | representa una
anomalia de las principales divisiones bronquiales, en
tanto que al Tipo Il le corresponden alteraciones origi-
nadas en las divisiones periféricas cercanas a los alveo-
los. Sin embargo, puede asociarse a malformaciones en
otros niveles.*

Es asi como, desde un punto de vista clinico, se pue-
den considerar tres distintas formas de presentacion:

1. En mortinatos a menudo muestran anasarca, prema-
turez y durante el embarazo puede haber evidencia
de polihidramnios.®

2. En neonatos se expresa con insuficiencia respiratoria
progresiva y aguda.

3. En otros nifios recién nacidos su curso es insidioso,
por un proceso infeccioso pulmonar asociado y la
presencia de dificultad respiratoria, que es la caracte-
ristica mas importante en los neonatos.®

En cuanto al diagndstico postnatal, éste se basa en
datos clinicos y los resultados de estudios de gabinete
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entre los que destacan la tomografia axial computada y
la resonancia magnética.® Es de particular importancia,
resaltar que el diagnéstico debe ser hecho en la etapa
prenatal, usando los avances de la ultrasonografia, que
se hace comun en el seguimiento del embarazo.’

En lo que atafie a los estudios de rayos X, que ordi-
nariamente es el primer estudio de imagen durante el
embarazo, es de gran ayuda para sospechar esta enfer-
medad, pues muestra una masa intrapulmonar con zo-
nas densas de tejido blando y zonas radiollcidas disper-
sas de forma y tamafio regular, generalmente las masas
son de borde nitido y el corazon y mediastino se ven
desplazados al lado contrario, en tanto que a menudo
el pulmdn afectado se hernia a través de la linea media.

Generalmente, la masa-aire y los mdltiples quistes
pueden parecerse a una hernia diafragmatica, obligan-
do a estudios con bario para su diferenciacion. En este
caso, la sospecha diagnostica, por su estado clinico, fue
referida a otras entidades, incluso se sospechd de bron-
coaspiracion al estar en el area de alojamiento conjunto,
fue asi que en la radiografia se sospeché el diagnostico
que fue confirmado mediante tomografia del torax.

En cuanto al manejo, éste es quirlrgico y se consi-
dera que los pacientes asintomaticos sean referidos a
un hospital de tercer nivel para su tratamiento, ya que
se ha descrito que esta anomalia puede evolucionar a
infeccion y malignizacion, incluso en la primera infancia,
debido a la presencia de rabdomiosarcoma originado en
el quiste broncégeno.2®

Es pertinente mencionar que hay otras complicacio-
nes relacionadas con esta anomalia, como hipertension
pulmonar, neumotérax y la muerte postnatal debida a la
insuficiencia respiratoria, o bien, a hidrops no tratado o
hipertensién pulmonar y neumonia recurrente.?

En estos pacientes, el prondéstico depende de la mag-
nitud de las lesiones, del diagnéstico oportuno y la am-
plitud de la intervencién quirdrgica, asi como de com-
plicaciones. Pueden haber implicaciones legales debido
a errores de diagnostico en la etapa prenatal, asi como
fallas relacionadas con el mismo y por errores durante
las intervenciones quirdrgicas como en la cirugia fetal en
casos de alto riesgo.®®
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