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Resumen

Introduccion: La lesiones quisticas pulmonares son de presentacién clinica esporddica. El diagnostico
prenatal es fundamental para el abordaje de algunos de estos casos; pero en otros de presentacién postnatal
el abordaje y reseccién toracoscépico es una via adecuada de tratamiento en los centros hospitalarios que
cuenten con este recurso.

Presentacion del Caso: Masculino de 3 dias, presenta cianosis perioral y digital y quejido respiratorio,
con hipoventilacién basal derecha, Rx radiopacificacién en hemitérax derecho, presencia de masa quistica
en hemitérax derecho, TAC con lesién que desplaza el mediastino. Sometido a toracoscopia, visualizando
masa dependiente del pulmén derecho entre el 16bulo medio y el inferior, cubierto de pleura. La masa se
puncionay se extrae por puerto ampliando a 8 mm., evolucién satisfactoria con expansién pulmonar a las
48 hrs., se retira sonda pleural con inicio de la via oral, control de RX sin alteraciéon. Egresado a los 4 dias.
Histopatoldgico: Malformacién Adenomatoidea Quistica Pulmonar Tipo II.

Discusion: El diagnéstico prenatal de esta patologia ha permitido crear una guia de abordaje y trata-
miento; siendo la puncidn evacuadora o reseccidn in Gtero una alternativa para los casos que desarrollan
Hidropesia Fetal. Sin embargo en los casos de diagndstico postnatal, quienes sélo desarrollan dificultad
respiratoria, permiten mediante la minima invasion efectuar el diagndstico y tratamiento definitivo. Esta
malformacién se presento sin complicaciones al nacimiento y con datos respiratorios leves, se efecttia el es-
tudio integral llegando al diagnéstico de masa quistica intrapulmonar. Se practico la reseccién por toracos-
copica, con menor agresién, menor estancia hospitalaria y menores costos, aunado a un egreso temprano.

Palabras clave: Lesiones quisticas pulmonares; Diagnostico prenatal; Toracoscopia; Malformacién

Adenomatoidea Quistica Pulmonar.
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Malformacion Quistica Adenomatoidea of outline tardia
Case Report and revision of the Bibliography

Abstract

Introduction: cystic lung lesions are sporadic clinical presentation. Prenatal diagnosis is essential for
addressing some of these cases, but in other postnatal presentation approach and thoracoscopic resection
is an appropriate route for treatment in hospitals that have this resource.

Presentation of Case: Men’s 3 days, perioral cyanosis and digital and respiratory complaints, with right
basal hypoventilation, Rx radiopacificacién right chest, presence of cystic mass in right hemithorax, CT
lesion that displaces the mediastinum. Subjected to thoracoscopy, visualizing the right lung dependent
mass between the middle and lower lobe, covered with pleura. The mass was punctured and removed by
port extended to 8 mm., Evolution satisfactory lung expansion at 48 hrs., Chest tube is removed with the
beginning of oral RX control unchanged. Graduated within 4 days. Histopathology: Pulmonary cystic
adenomatoid malformation type II.

Discussion: Prenatal diagnosis of this condition has created a guide for management and treatment,
and the puncture in utero resection evacuated or an alternative for cases that develop hydrops fetalis. How-
ever, in the case of postnatal diagnosis, who only develop shortness of breath, allow minimally invasive
through the diagnosis and definitive treatment. This malformation is present at birth and uncomplicated
mild respiratory data, the comprehensive study is made the diagnosis of intrapulmonary cystic mass. It is
practical for thoracoscopic resection, less aggressive, shorter hospital stays and lower costs, coupled with
an early discharge.

Index words: cystic lung lesions, prenatal diagnosis, thoracoscopy, pulmonary cystic adenoma-
toid malformation.

Introduccién

La malformacién quistica adenomatoidea, es
una enfermedad congénita pulmonar rara, resul-
ta de una proliferacion del epitelio respiratorio
en los bronquiolos terminales con formacién de

El Objetivo de este trabajo es comunicar un
caso de malformacién quistica adenomatoidea
de presentacién tardia que a su inicio fue tratada
Unicamente como neumotoérax espontineo y que

quistes.'

Representa el 25% de las malformaciones con-
génitas del pulmén y el 95% de las enfermedades
quisticas pulmonares.

En el 80% de los casos se manifiesta en el pe-
riodo neonatal, siendo infrecuente a mayor edad
la cual puede pasar inadvertida y frecuentemente
se manifiesta como distrés respiratorio en el pe-
riodo neonatal. Ocasionalmente puede comenzar
como un neumotdrax espontdneo, en el caso de
presentarse tardiamente.

De acuerdo a los rasgos anatomopatoldgicos
Stocker la clasifica en 3 tipos, de la cual el Tipo
I el mis frecuente (50%) y de mejor prondstico.
Se asocia a otras malformaciones que afectan el
prondstico y tiene la posibilidad de malignizarse.

El diagnéstico prenatal mejora la expectativa
de vida en los recién nacidos y en etapas tardias el
conocimiento de la enfermedad permite ofrecer el
tratamiento quirdrgico en forma oportuna.
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por su falta de conocimiento de la enfermedad no
recibié el tratamiento especifico oportuno.

Caso Clinico

Femenino de 1 ano 2 meses de edad, que ini-
cia con la presencia de dificultad respiratoria leve
a moderada de inicio sibito acompanada de tos
seca aislada y vémito en dos ocasiones de conteni-
do gistrico, e hipertermia no cuantificada, acude
con médico particular el cual indica solo tratamiento
médico con antimicrobianos con mejoria.

Cinco dias después, presenta nuevo cuadro
de dificultad respiratoria severo, subito, por lo
que acude al Hospital General de Zona diag-
nosticando neumotdrax espontdneo izquierdo a
tension. (Figura 1)

Se le coloca drenaje tordcico sin mejoria, su
radiografia de térax de control con persistencia
de neumotdrax por lo que se instala una segundo
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Figura 1. Placa de inicio con neumotérax a-
tension y desplazamiento mediastinal a la derecha

drenaje con discreta mejoria (Figura 2), su realiza
TAC de térax presenta multiples imdgenes quisti-
cas de tamano variable. (Figura 3)

Después de 8 dias de estancia hospitalaria es
refiere a un hospital de 3er nivel.

A su llegada presenta dificultad respiratoria
leve-moderada, con temperatura de 36.3, fre-
cuencia respiratoria de 70 por minuto, frecuencia
cardiaca de 130 latidos por minuto, con asimetria
de térax a expensas de hemitérax izquierdo, acom-
panado de disminucién del murmullo vesicular,
de la transmisién de las vibraciones vocales, y pre-
sencia de timpanismo a la percusién.

Su biometria hemdtica: Hb 12,4¢gr Hto 35.6%,
Leucocitos 8,600, S;385, Linf: 49%, plaquetas de
631,000.

Gasometria: pH 745, P02 52, PCO2 29.6,
HCO3 20.4, BE —2.9, Sat. 87%.

Se realiza Lobectomia Inferior Izquierda, mos-
trando su radiografia de térax de control expan-
sién total de campo pulmonar izquierdo.

Se da de alta a la paciente al 5° dia posterior a
la cirugia.

El estudio anatomopatolégico reporto malti-
ples quistes de tamafio variable que afectaban al
l6bulo inferior izquierdo, compatibles con mal-
formacién adenomatoidea quistica tipo I.
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Discusion

La Malformacién Quistica Adenomatoidea
(MQA) es una rara enfermedad de causa desco-
nocida pero que se menciona ser debido a un fallo
madurativo de estructuras bronquiales (durante la
52 ala 62 semana de gestacién) adoptando el teji-
do pulmonar un aspecto quistico-adenomatoso.'’

Corresponde al 95% de las enfermedades
quisticas pulmonares,’ junto con los quistes soli-
tarios, quistes multiples, formaciones quisticas ad-
quiridas (neumatocele postinfeccioso, sindrome
de Mikity-Wilson, displasia broncopulmonar),
secuestro quistico y linfangiectasia quistica difusa.

Sus rasgos comunes son: quistes recubiertos de
epitelo columnar cuboideo tipo bronquial, comu-
nicacién con el drbol traqueobronquial, paredes
constituidas por fibras eldstica y masculo liso, au-
sencia de glandulas mucosas y de cartilago.>"

Fue descrita por primera vez por Bartholin en

1697 y posteriormente por Chin y Tang en 1949.4

En 1978 Stocker establecié una clasificacién
anatomopatoldgica de la enfermedad, basdndose
en el tamano de los quistes de la que derivan las
repercusiones clinicas y pronosticas.®

La frecuencia es de un caso por 5,000 a 20,000
nacimientos.?

No hay asociacién con raza, sexo, edad mater-
na, o predisposicién familiar, aunque en la litera-
tura existe un ligero predominio de mujeres sobre

varones.*®

Figura 2. Tele térax con doble drenaje pleural
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Figura 3. Tomografia axial compurtada de torax.
uestra imdgenes quisticas con densidad aire

En 51% de los casos de presentacién tardia, las
lesiones se localizan en hemitérax izquierdo, como
esta presente en este caso, 14% son bilaterales y es
cuatro veces mds probable que sea unilobular, y
raro que afecte a todo un pulmén.®

Desde el punto de vista anatomopatolégico, la
MQA se clasifica segtin Stocker en tres tipos:”®

El tipo I incluye quiste tnico o multiples ma-
yores de 2 cm de didmetro y estdn revestidos por
epitelio cilindrico pseudoestratificado ciliar, es la
malformacién mds frecuente (50 — 70%) y la de
mejor pronostico.

Tipo II, representa el 40% de los casos y estd
integrado por quistes pequenos mltiples, meno-
res de 1 cm de didmetro, revestidos por epitelio
cilindrico o cuboide ciliado.

Tipo III (10%) incluye malformaciones gran-
des sélidas compuesta por multiples quistes mi-
croscopicos, es el de peor prondstico, puesto que
tiene a afectar a un lébulo o pulmén entero, y esta
asociado con hydrops fetalis, ébito fetal y dificul-
tad respiratoria severa,”® y aunque GILBERT-
BARNESS refieren una nueva clasificacién de la
MQA en 5 tipos:

Tipo I Multiples quistes grandes.

Tipo II Mdltiples quistes no mayores de 1 cm.

Tipo III Llesién solida.

Tipo IV Quiste periférico.

Tipo O Displasia acinar fatal.’

Vol. 15, No. 1, Enero-Marzo 2008

En la actualidad continua siendo vigente la cla-
sificacién e Stocker.'”

Nuestro paciente pertenece al tipo I de acuer-
do a ambas clasificaciones de acuerdo al estudio
histopatoldgico.

Se manifiesta en la tapa neonatal en el 80% de
los casos, siendo infrecuente el diagnéstico en ni-
fios mayores de 6 meses y mds raramente en edad
adulta. La paciente presento su cuadro clinico al
1 afio 2 meses de edad.

En el neonato se presenta con dificultad res-
piratoria severa y progresiva, en nifios mayores o
adultos con infecciones pulmonares recurrentes
localizadas a un 16bulo o neumotérax espontd-
neo'® como sucedié con nuestra paciente, tam-
bién el paciente puede estar asintomdtico y ser
descubierta incidentalmente en una radiografia en
cualquier momento de la vida.*

Las malformaciones asociadas estdn presentes
en un 20% de los casos (no presente en nuestra
paciente) y pueden estar presentes cualquiera de
las siguientes: Agenesia o Disginesia renal, Sindro-
me de Potter, Sindrome de Prune Belly; Atresia
intestinal, Ano imperforado, Hernia diafragma-
tica, Hipoplasia pulmonar, Secuestro extralobar,
Pectum excavatum, Hidranencefalia y Anomalias
cardiacas, etc.>%78

El carcinoma y rabdomiosarcoma pueden te-

ner su origen en la MQA.®

El diagnéstico postnatal se basa en la clinica
y en imagenes principalmente, la radiografia de
térax muestra desplazamiento del mediastino, de-
rrame pleural y neumotdrax'* como se aprecia en
las radiografia de térax de nuestra paciente.(Figu-
ral)

La TAC de térax muestra las lesiones tipicas
multiloculares rodeadas de tejido pulmonar sano
(Figura 3).

El diagnéstico de certeza sélo se realiza con el
estudio histopatolédgico."

El diagnéstico diferencial debe realizarse con
patologias tales como: Hernia diafragmadtica con-
génita, Enfisema lobar congénito, Enfermedad
quistica congénita o adquirida, Neumatoceles,
Quiste pulmonar congénito, Secuestro pulmonar,
Fibromatosis, Quiste entérico y Broncogénico,y
Teratoma mediastinal quistico.!”'

El estindar de oro en el tratamiento de la
MQA, es el tratamiento quirdrgico, incluso en
pacientes asintomdticos debido a la posibilidad
de complicaciones, como la sobreinfeccién y la
malignizacién. En nuestra paciente se reaﬂzo
lobectomia inferior izquierda con excelente
mejoria clinica.
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El prondstico en estos paciente dependerd de
la presencia de hidrops fetalis, malformaciones
asociadas, extensién y tipo anatomopatoldgico
de la lesién y estado preoperatorio del paciente,
aunque, en general, el prondstico es bueno en
los casos en que el diagnéstico y tratamiento se
realicen oportunamente.

Conclusién: los casos tardios son de dificil
diagnostico y se deberdn tener en cuenta siem-
pre que se analicen pacientes con enfermedad
pleuropulmonar complicada con imdgenes hi-
perlucidas, que no respondan al tratamiento
convencional con antibiéticos y drenaje pleural
cerrado.
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