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Cystic adenomatoid malformation of the lung. Importance of prenatal diagnosis
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RESUMEN

La malformacién adenomatoidea quistica pulmonar (MAQP)
es una anomalia de la via aérea pulmonar poco frecuente cuyo
diagnostico suele realizarse en el periodo prenatal mediante
ecografia. Durante el embarazo, debe realizarse seguimiento
ecogréfico para valorar el desarrollo pulmonar. Presentamos
el caso clinico de una paciente de 4 afios con diagndstico pre-
natal de MAQP, no confirmado mediante radiografia de térax
realizada al nacimiento, lo cual retrasé el diagndstico definiti-
vo; fue intervenida con 4 afios de edad tras haber presentado
varias neumonias a repeticion. Una radiografia de térax nor-
mal realizada al nacimiento no descarta la presencia de esta
malformacion, por lo que es necesario realizar una tomografia
computarizada a las 4 semanas del nacimiento para confirmar
o descartar la MAQP. Una vez diagnosticada, el tratamiento
quirtrgico debe ser precoz para evitar complicaciones.
Palabras clave: malformacién adenomatoidea quistica pulmonar, eco-
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SUMMARY

Cystic adenomatoid malformation of the lung is a rare malfor-
mation of the lung airway which often performed diagnosed
in the prenatal period by ultrasound. Ultrasound monitoring
should be performed during pregnancy to assess lung devel-
opment. We report the case of a 4-year-old patient with prena-
tal diagnosis of cystic adenomatoid malformation of the lung,
not confirmed by chest radiograph at birth. The patient under-
went surgery at 4 years of age after diagnosis was made for
presenting recurrent pneumonia. A normal chest radiograph
at birth does not exclude this malformation and a computer-
ized tomography at 4 weeks of birth must be done to confirm
or rule out this anomaly. Once the diagnosis is made, surgical
treatment should be prompted to avoid complications.

Key words: cystic adenomatoid malformation of the lung, ultra-
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INTRODUCCION

La malformacién adenomatoidea quistica pul-
monar (MAQP) es una rara anomalia congénita
de la via aérea pulmonar. Deriva de una altera-
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cién hamartomatosa de las estructuras endodér-
micas y mesodérmicas pulmonares, consistente
en la formacién de cavidades quisticas rellenas de
moco o de aire. Se clasifican en funcién del lugar
de origen de la malformacién: 1) Tipo 0: origen
traqueobronquial proximal, formada por quistes
de muy pequefio tamafio de todos los 16bulos pul-
monares, incompatible con la vida; 2) Tipo 1: ori-
gen en bronquio y bronquiolos proximales, quiste
simple multiloculado mayor de 2 centimetros; es
el mas frecuente; 3) Tipo 2: origen en bronquiolos
respiratorios y terminales, multiples quistes me-
nores de 2 centimetros; 4) Tipo 3: origen en bron-
quiolo respiratorio, ductos y sacos alveolares,
quistes s6lidos menores de 5 milimetros, asociado
a mal pronéstico; 5) Tipo 4: origen acinar distal,
quiste periférico de gran tamatio.

Actualmente, su diagnodstico suele realizar-
se en el periodo prenatal mediante ecografia con
una sensibilidad y una especificidad cercanas al
100%; la resolucion espontdnea durante el periodo
prenatal es excepcional. Se debe realizar el diag-
noéstico diferencial con otras malformaciones de-
tectables durante el periodo prenatal y postnatal
(como las malformaciones bronquiales, el quis-
te broncogénico, el enfisema lobular congénito,
el secuestro pulmonar o la hernia diafragmatica
congénita) y que dan lugar a cuadros clinicos se-
mejantes.

Las manifestaciones clinicas de la MAQP son
muy variables, van desde dificultad respiratoria
al nacimiento y casos asintométicos hasta causa
de neumonias a repeticién en la misma localiza-
cién o neumotérax en la infancia. El tratamien-
to quirtrgico precoz es fundamental para evitar
complicaciones.

El propésito de esta comunicacion es resaltar
el valor del diagnéstico de la MAQP en el periodo
prenatal, asi como el tratamiento quirtrgico pre-
coz en los primeros meses de la vida para evitar
complicaciones.

CASO CLINICO
Nifa de 4 afos y medio derivada desde otro
centro al Servicio de Neumologia de nuestro hos-
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pital por sospecha de MAQP. En la ecografia
prenatal realizada a las 24 semanas de edad ges-
tacional se observa una imagen multiquistica en el
l6bulo superior derecho. El embarazo transcurre
sin incidencias. Durante el periodo neonatal, con
la paciente asintomatica, se realizan dos radiogra-
fias de térax (al nacimiento y al mes de vida) que
se informan como normales, motivo por el cual
se decide el alta.

No presenta patologia respiratoria hasta los
cuatro anos de edad en que se interna en su hos-
pital de referencia por neumonia en el 16bulo su-
perior derecho. Evoluciona de forma favorable
con tratamiento antibiético, pero a los tres meses
reingresa por una segunda neumonia en la misma
localizacion. Durante el segundo ingreso, y para
poder efectuar el diagnéstico diferencial de neu-
monia recurrente en la misma localizacion (cuer-
po extrafio, bronquiectasias, malformaciones,
compresiones extrinsecas, tumores,...), se realiza
una tomografia computarizada (TC) toracica que
revela lesién compleja formada por la confluen-
cia de multiples lesiones quisticas de diferente ta-
mafio, compatible con MAQP del I6bulo superior
derecho (Figura 1).

A los 4 meses de completado el tratamiento
médico y con la paciente asintomatica, se realiza
lobulectomia de 16bulos superior y medio dere-
chos. El diagnéstico definitivo se realiz6 mediante
la anatomia patoldgica de la muestra quirtrgica
en la cual se hallaron multiples quistes menores
de dos centimetros, compatibles con MAQP de
tipo 2 en ambos 16bulos. Al mes de la cirugia, la
paciente evoluciona favorablemente, se encuen-

Ficura 1. Tomografia computarizada tordcica: lesion
compleja formada por la confluencia de miiltiples lesiones
quisticas de diferente tamaiio en [6bulo superior derecho

tra asintomadtica y en una radiografia de control
se observa expansion del 16bulo inferior derecho
que ocupa la casi totalidad del hemitérax dere-
cho (Figura 2).

DISCUSION

La MAQP es una malformacion de la via aé-
rea pulmonar que se suele diagnosticar durante
el periodo prenatal, alrededor de la semana 18-20,
gracias a la ecografia, un recurso que presenta una
sensibilidad y especificidad cercanas al 100%.'?
Los quistes de gran tamano (lesiones mayores de
5 mm), la presencia de polihidramnios, la afecta-
cién bilateral, el desplazamiento mediastinico o
el hidrops fetalis son signos ecograficos de mal
prondstico.’

Las manifestaciones clinicas son variables: en
el periodo prenatal puede ser causa de hidrops
fetalis, polihidramnios o hipoplasia del pulmén
adyacente.** La disminucién de tamafio de las le-
siones quisticas durante la gestacién se ha descri-
to hasta en el 24% de los casos,’ pero la resoluciéon
completa espontanea es excepcional. En el perio-
do neonatal puede cursar de forma asintomatica
o provocar dificultad respiratoria por hiperex-
pansién del hemitérax afectado;’ por ello el par-
to debe realizarse en hospitales con unidades de
cuidados intensivos neonatales. En la infancia es
causa de neumonias a repeticion en la misma lo-
calizacién y menos frecuentemente neumotérax.*

FiGURA 2. Radiografia realizada al mes de la cirugia.
Disminucion de volumen del hemitérax derecho secundaria
a lobulectomia superior y media, con muy buena expansion
compensatoria de I6bulo inferior derecho
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Como ya hemos sefialado anteriormente, la
resoluciéon completa durante la gestacion es ex-
cepcional, por eso es importante resaltar que la
presencia de una radiografia de térax normal
realizada como control en el periodo neonatal no
excluye el diagnoéstico, como sucedi6é con nuestra
paciente. Por tanto, se debe realizar una TC tora-
cica, dentro de las primeras seis semanas de vida
para realizar un diagnéstico definitivo.!? Es reco-
mendable realizarla con contraste para establecer
el diagnoéstico diferencial con patologias como el
secuestro pulmonar, pues ambas cursan clinica-
mente de la misma manera y la imagen de una
TC torécica sin contraste es muy similar, mien-
tras que la administraciéon de contraste permite
diferenciarlos.’

Los pacientes sintomaéticos en el periodo neo-
natal requieren cirugia urgente. En los casos
asintomaticos es recomendable realizar cirugia
programada mediante lobulectomia dentro de
los primeros seis meses de vida para evitar com-
plicaciones. La cirugia precoz tiene buenos re-
sultados con pocas complicaciones y mejora el
prondstico.%”

En conclusién, nuestro caso clinico resalta el
valor del diagnéstico prenatal de la malforma-
cién adenomatoidea quistica. Ante la sospecha
de esta patologia, el parto debe programarse en

hospitales con unidades de cuidados intensivos
neonatales. Una radiografia de térax normal al
nacimiento no excluye la existencia de esta mal-
formacion, por lo que se debe realizar una tomo-
grafia computarizada toracica en las primeras 6
semanas de vida antes de descartar la presencia
de esta anomalia. B
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