*

INV

Acta Pediatr Mex 2004;25(6).333-6

Articulo original

Malformacion adenomatoidea quistica pulmonar. Informe de un caso

de presentacion tardia

Dr. Javier Mondragén, Dr. Pedro Jiménez Urueta, Dr. Rafael Alvarado Garcia, Dr. Jorge E. Gallego Grijalva, Dr.

Alejandro Galicia Bravo

RESUMEN

La malformacién quistica adenomatoidea, representa el 95% de las enfermedades quisticas pulmonares. Sélo en 20% de los casos se

manifiesta después del periodo neonatal, la cual permite que pase inadvertida o que se presente como neumotérax espontaneo.

Presentamos el caso de una paciente de 14 meses tratada como un caso de neumotdrax espontaneo, sin éxito; su tratamiento definitivo

se retrasd. Se describen el tipo de presentacion, las clasificaciones y el tratamiento actual de esta malformacion.
Palabras Clave: Enfermedad adenomatoidea quistica, quiste pulmonar, neumotérax espontaneo.

ABSTRACT

Cystic adenomatoid malformation represents 95% percent of the pulmonary cystic diseases. Only 20% percent of the cases occurs
after the perinatal period, in which case it may be asymptomatic or it may be present as a spontaneous pneumothorax. We present the
case of a 14 month old patient who was initially treated as a case of spontaneous pneumothorax; this delayed the proper treatment. We
discuss the different types of presentation, the classification and current treatment of this malformation.

Key words: Cystic adenomatoid disease, pulmonary cyst, spontaneous pneumothorax.

a malformacién quistica adenomatoidea, es
una enfermedad congénita pulmonar rara,
debida a la proliferacién del epitelio
respiratorio en los bronquiolos terminales
con formacién de quistes. Representa el 25% de las
malformaciones congénitas del pulmoén y el 95% de
las enfermedades quisticas pulmonares. E1 60% de los
casos ocurre en el periodo neonatal; es infrecuente a
mayor edad, en cuyo caso puede pasar inadvertida o
presentarse como un cuadro de neumotérax
espontaneo '?. 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 oportuno %
Se relata un caso de presentacién tardia que
inicialmente fue tratada erréneamente como neumo-

Servicio de Cirugia Pediatrica C.M.N. "20 de Noviembre" ISSSTE

Correspondencia: Dr. Javier Mondragon. Centro Médico Nacional
20 de Noviembre ISSSTE. Félix Cuevas No. 540. Col. del Valle.
México 03100 D.F.

Recibido: marzo, 2004. Aceptado: noviembre, 2004.

La version completa de este articulo también esta disponible en
internet: www.revistasmedicasmexicanas.com.mx

Acta Pediatrica de México Volumen 25, Num. 6, noviembre-diciembre, 2004

térax espontaneo, lo cual complicé su tratamiento
correcto.

PRESENTACION DEL CASO

Nifia de 14 meses de edad, que inicié su padecimiento
subitamente con dificultad respiratoria leve a
moderada, acompaiiada de tos seca aislada, vémito de
contenido gastrico en dos ocasiones; fiebre no
cuantificada. Fue tratada con antimicrobianos y tuvo
discreta mejoria. Cinco dias después, sufrié un nuevo
cuadro stbito de dificultad respiratoria severa. Fue
llevada al Hospital General de Zona donde se
diagnosticé neumotérax espontidneo izquierdo a
tension. Se le coloc6 un sello pleural; se cambiaron las
sondas en tres ocasiones y no se resolvié el problema,
lo que se confirmé en la imagen radiolégica. Una TAC
de térax mostré hiperinflacién debido a un quiste de
forma irregular. Se decidi6 enviar a la paciente a nuestro
hospital. A su ingreso tenia dificultad respiratoria
(Silverman modificado de 3-4), temperatura de 36.3 C,
frecuencia respiratoria de 70 respiraciones/min;
frecuencia cardiaca de 130/min. Habia asimetria de
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Malformacion adenomatoidea quistica pulmonar

malformaciones son quistes cubiertos de epitelio
columnar cuboideo tipo bronquial, comunicacién con
el arbol traqueobronquial, paredes constituidas por
fibras elastica y musculo liso, ausencia de glandulas
mucosas y de cartilago >4,

La MAQP fue descrita por primera vez por Bartholin
en 1697 y posteriormente por Chin y Tang en 1949. En
1978 Stocker establecié la clasificacién anatomopa-
tologica de la enfermedad, basada en el tamaiio de los
quistes, responsable de las repercusiones clinicas y del
pronostico ®, Ocurre en un caso de cada 5,000 a 20,000
nacimientos °. No hay predominio de raza, edad
materna o predisposicién familiar; existe ligero
predominio de mujeres sobre varones .

Las manifestaciones aparecen en la etapa neonatal
en el 60% de los casos; otro 10% entre uno y seis meses
de edad; después de esta edad s6lo presentan sintomas
un 15% ' En ocasiones, la MAQP puede no dar
sintomas y se descubre fortuitamente en una radio-
grafia en cualquier momento de la vida®. En51% delos
casos, las lesiones se localizan en el hemitérax
izquierdo; 14% son bilaterales y es cuatro veces mas
probable que sea unilobular; rara vez afecta todo un
pulmon 72,

Desde el punto de vista anatomopatolégico, Stocker
clasificala MAQP en tres tipos: El Tipo 1, que es el més
frecuente (50 — 75% de los casos) con quistes tnicos o
multiples mayores de 2 cm de didmetro revestidos por
epitelio cilindrico seudoestratificado ciliar; tiene el
mejor pronéstico. El tipo II representa el 40% de los
casos. Se caracteriza por multiples quistes pequefios,
menores de 1 cm de didmetro, revestidos por epitelio
cilindrico o cuboide ciliado., El tipo III (10%) tiene
malformaciones grandes sélidas compuestas por
multiples quistes microscopicos. Es el de peor
pronodstico, debido a que suele afectar a todo un 16bulo
o pulmon entero, se acompafia de hidrops fetalis,
dificultad respiratoria severa ¥y muerte.

Existen malformaciones asociadas en un 20% de los
casos como agenesia o disgenesia renal, sindrome de
Potter, sindrome de Prune Belly; atresia intestinal, ano
imperforado, hernia diafragmdtica, hipoplasia
pulmonar, secuestro extralobar, pectum excavatum,
hidranencefalia, anomalias cardiacas, **’ y quiste
esofagico 1. Se ha postulado que el carcinoma y el
rabdomjosarcoma pueden tener su origen en la MAQP

1, Nuestra paciente tuvo lesiones quisticas mayores de
2 cm por lo que correspondia al tipo I, de acuerdo a
ambas clasificaciones no tenia otras malformaciones.

En la etapa neonatal la MAQP causa dificultad
respiratoria severa y progresiva por insuflacion
progresiva del quiste y por compromiso del pulmén
sano. Se han descrito casos de regresion espontanea 2,
o reduccién después del uso de esteroides prenatal-
mente . Los nifios mayores pueden tener infecciones
pulmonares recurrentes localizadas a un lébulo o un
cuadro de dificultad respiratoria secundario a
neumotérax espontaneo que no cede al manejo habitual
para una enfermedad pleuropulmonar complicada,
como sucedié con nuestra paciente. Se debe descartar
este tipo de problemas congénitos.

El diagnéstico prenatal mediante ecografia, permite
clasificar a la MAQP en dos categorias: 1° lesiones
macroquisticas con uno o multiples quistes de 5 mm o
mas de didmetro; 2° lesiones microquisticas menores
de 5 mm ™. Esta clasificacion es de gran utilidad para
realizar el tratamiento in Gtero, con toracocentesis por
aspiracién, o reseccién lobar en caso de lesiones
macrodquisticas o escision o fulguracién con laser en
lesiones microquisticas, que pueden ser causa de
hipoplasia pulmonar del tejido pulmonar vecino 1>,

El diagnostico postnatal se basa en la clinica y en
las pruebas de imagen principalmente la tomografia y
la resonancia magnética nuclear, que permiten
establecer con seguridad la naturaleza de la lesion
quistica. La Rx de térax muestra varias alteraciones:
hiperinflacién del componente quistico en el pulmoén
afectado; desplazamiento del mediastino con
compresion del pulmén contralateral;, neumotérax
como se penso inicialmente en nuestra paciente ®. El
diagnostico de certeza sélo se realiza con el estudio
histopatolégico 7.

Fl diagnéstico diferencial debe realizarse con
patologias tales como: hernia diafragmatica congénita,
enfisema lobar congénito, quiste pulmonar congénito
y secuestro pulmonar; agenesia pulmonar unilateral,
hamartoma adenomatoideo, fibromatosis, quiste
entérico y broncogénico, teratoma mediastinal quistico,
atresia bronquial, y neumatoceles '#*.

El estandar de oro en el tratamiento de la MAQP, es
quirurgico. Deben operarse incluso los pacientes
asintométicos debido a la posibilidad de tener
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complicaciones, como la sobreinfeccién y la maligni-
zacién. Inicialmente pueden mejorar clinicamente por
medio de una puncién transtoracica. Nuestra paciente
tuvo excelente mejoria clinica después de la lobectomia
inferiorizquierda.

La MAQP debe tenerse en cuenta en el estudio de
pacientes mayores de seis meses con enfermedades
quisticas pulmonares congénitas que pueden ser
asintomaticos pero que pueden padecer infecciones
recurrentes o dificultad respiratoria stbita debida a
un neumotérax espontdneo cuando el quiste se
comunica con el tejido bronquial. El diagnéstico
correcto permite dar un tratamiento especifico; por el
contrario, un error en el diagnéstico conduce a la
aplicacién de medidas terapéuticas innecesarias que
incrementan la morbilidad, retrasan el tratamiento
adecuado y tienen riesgo para la integridad fisica del
paciente. El pronéstico dependera en todo caso de la
presencia de malformaciones asociadas, de la extensién
y el tipo anatomopatolégico de la lesién asi como del
estado preoperatorio. En general, el pronéstico es bueno.
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