CASO CLINICO

Malformacion Adenomatoidea Quistica

Pulmonar Congénita
Informe de un caso y revision de la literatura
Congenital cystic adenomatoid malformation of the lung
Case report and review
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RESUMEN. Presentamos el caso de un lactante menor
de 3 meses de edad, con antecedente de infeccién
respiratoria recurrente y con una tumoracion sélida
localizada en mediastino medio; la cual se visualizd
en la radiografia de térax posteroanterior (P.A.) Fue
sometido a toracotomia exploradora izquierda,
encontrandose una tumoracion solida que ocupaba el
50% del l6bulo superior del pulmén izquierdo.

Se realizé reseccion de los segmentos apical, posterior
y anterior sin complicaciones y se logro preservar el
segmento lingular. Su evolucion postoperatoria ha
sido satisfactoria. Este es el primer caso referente a

esta patologia que se publica en la literatura
hondurefia.
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SUMMARY. We report the first case in Honduras
medical literature of a congenital cystic adenomatoid
malformation of lung in a three years oid black male.
The lesidon was located in upper lobe of left lung,
pulmonary segmentectomy was performed.
Postsurgical follow up was successful.
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INTRODUCCION:

La malformacion Adenomatoidea Quistica Pulmonar
(MAQP) es una entidad poco frecuente y en nuestro
pais no se habia informado anteriormente.

Fue descrita inicialmente por Bartholinuis en 1687,

La primera descripcion en la literatura americana estuvo
a cargo de Chin y Tang™; quienes en 1949 la definieron
como un sobrecrecimiento de bronquiolos principales
terminales los cuales sustituyen a los alveolos, produ-
ciendo aumento de volumen del I6bulo afectado®.

En 1977 Stocker® propuso una clasificacion la cual es
mundialmente aceptada. El describié las siguientes
caracteristicas microscopicas®:

A-  Ausencia de cartilago bronquial
B- Ausencia de glandulas bronquiales terminales
C

Presencia de epitelio columnar mucinoso
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D- Sobreproduccion de estructuras bronquiolares
terminales en forma de quistes sin diferenciacion
alveolar

E- Agrandamiento masivo del I6bulo afectado el cual
desplaza otras estructuras intratoracicas.

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Masculino de raza negra de tres meses de edad al
ingreso. No tiene antecedentes perinatales de
importancia, se niega asfixia, polihidramnios o difi-
cultad respiratoria al nacer, el peso al nacimiento fue
de 3000 gramos.

A la edad de 2 meses presenta proceso respiratorio
caracterizado por tos, dificultad respiratoria progresiva
y fiebre, por esta razon es ingresado en un hospital
regional con diagnéstico de bronconeumonia y
manejado con antimicrobianos por espacio de 10 dias;
se egresa en buenas condiciones

Dos semanas después es nuevamente hospitalizado con
un cuadro clinico similar: en esta ocasion la radiografia
de térax reveld una imagen homogénea de aspecto
ovalado y es referido a nuestro hospital con diagndstico
de tumoracion torécica para su estudio y tratamiento.

Es ingresado en nuestra institucion con signos de falla
ventilatoria. La gasometria arterial reveld hipoxemia de
70 con FTO2 de 40% Y retencién de CO2 una valoracion
Silverman Anderson de 4 puntos; clinicamente se
auscultaban estertores crepitantes bilaterales de
predominio derecho y algunas sibilancias espiratorias;
no se detecta soplo cardiaco u otra malformacion
congénita asociada.

Su peso, talla y perimetro cefélico se sitlian en el percentil
50. En la radiografia de térax P.A (fig. #1) se observa un
infiltrado bronconeumonico bilateral, signos de
atrapamiento aéreo y una tumoracién de aspecto
homogéneo de 5 por 4 cm y que se localiza en porcion
superior del hemitérax izquierdo.

La tomografia lineal de térax y el ultrasonido revelan el
caracter sélido de dicha tumoracion.

El Manejo inicial fue a base de Cefalotina y Cloran-
fenicol ambos a 100 mg/kg/dia intravenoso,
Aminofilina con horario e inhalo terapia con salbutamol.

Fig. 1.

Se aprocia
Bronrconetumonia
bilateral con
tumoracidn radiopaca
homogenea en Iébulo
superior izquierndo.

Al quinto dia de tratamiento ha cedido la fiebre y la
dificultad respiratoria, ademas radiolégicamente la
bronconeumonia se ha resuelto pero persiste la
tumoracion sin modificaciones. J

Al dia 10 intrahospitalario se realiza toracotomia
exploradora posterolateral izquierda a través del quinto
espacio intercostal; ya en la cavidad pleural se encuentra
una tumoracion sélida a color rojo obscuro que infiltra
el 60-70% del 16bulo superior del pulmén izquierdo,
(fig. #2).

Fig. 2. Se demuestra tumoracion dependiente de lébulo
superior izquierdo.

Se realiza reseccion de los segmentos afectados (apical,
anterior, y posterior); ligaindose mediante puntos
transfictivos con seda 3-0 los bronquios y vasos
principales para dichos segmentos.



26

REVISTA MEDICA HONDURERNA - VOL. 63 - No. 1 - 1995

Se suturan algunas pequefias fistulas del tejido pulmonar
sano adyacente, se verifica hemostasia y se coloca sonda
# 18 nelaton en espacio preural la cual se extrae de torax
por contrabertura, se aproximan costillas y se cierra
torax por planos.

La sonda pleural se conecta a sello de agua tipo gomco
con succion de 20 cm de agua.

El paciente sale de sala de operaciones extubado y con
saturacion percutanea de oxigeno de 92% con FI02 40%.

La radiografia de torax postoperatoria revela adecuada
reexpansion del pulmoén izquierdo, la masa ha
desaparecido y la sonda pleural esta en buena posicion.

El paciente sale a su sala de hospitalizacion donde
evoluciona satisfactoriamente sin fiebre, sangrado ni
dificultad respiratoria.

La sonda pleural se retira al quinto dia postoperatorio
sin complicaciones y la radiografia de control es normal
(fig- #3).

Fig: 3.
Radiografia
posoperatoria
total expansion

Puj.:mnna T,

Se egresa al octavo dia de operado en buenas condiciones,
controlandose periédicamente en la consulta externa de
cirugia pediatrica y neumologia.

Actualmente (fig. # 4) tiene 6 meses de operado y
evoluciona bien; presenta broncoespasmos leves y
aislados que mejoran con tratamiento convencional y
sin necesidad de hospitalizacion.

El reporte de anatomia patoldgica fue enfermedad
Adenomatoidea Quistica Pulmonar Tipo Il de
Stocker.

Fig. 4.
Muestro
paciente
6 meses

posoperadao.

DISCUSION:

La malformacién Adenomatoidea Quistica Pulmonar
(MAQP) también se conoce como Adenoma Quistico
Bronquial Fetal o Hamartoma Quistico Pulmonar',

Es una lesion de tipo hamartomatoso, generalmente
unilateral y de tipo multiquistico. Se caracteriza por un
sobrecrecimiento de estructuras bronquiales y
disminucion de alveolos.

Los quistes se revisten de epitelio columnar © ¥ ®
realmente esta lesién es considerada una displasia
pulmonar focal y no un hamartoma; ya que en la mayoria
de los casos existe musculo esquelético en la pared de
los quistes® .

Se desconoce exactamente el origen embriologico de la
lesion pero todo parece indicar que se produce durante



27

la etapa de desarrollo pulmonar rapido y previo a que
ocurra el desarrollo del cartflago; es decir a finales de la
quinta e inicios de la sexta semana de vida intrauterina,
0? (5) stocker ™ la ha clasificado en tres tipos, basado en
sus caracteristicas anatomopatoldgicas:

TIPO I: Quistes solitarios o multiples de mas de 2 cm de
didmetro, entre los quistes pueden o no existir alveolos
normales. Los quistes estan recubiertos de epitelio
columnar ciliado pseudoestratificado.

TIPO IlI: Multiples quistes pequefios con menos de 1 cm
de diametro, recubiertos de epitelio ciliado cuboide o
columnar, no hay células mucosas ni cartflago. Este es el
tipo mas frecuentemente asociado con otras anomalias
congeénitas.

TIPO IlI: Lesién extensa no quistica que produce
desplazamiento mediastinal, es el que tiene peor
prondstico.

Se reconoce los tipos I'y 11 como los més frecuentes® ¥ ©.
En nuestro paciente se hizo diagnéstico de MAQP tipo
11 de Stocker; contrario a lo que se dice en la mayoria de la
literatura consultada de que el tipo Il esta
frecuentemente asociado con otras malformaciones; en
nuestro paciente no se detecté ninguna otra
malformacién congénita asociada.

La literatura refiere alguna predisposicion por el sexo
masculino y no encontramos datos referentes a alguna
raza especialmente afectada ©7®: el inicio de la
sintomatologia es durante el primer afio de vida en el
85% de los casos®®. En éste nifio los sintomas inician al
segundo mes de vida y al igual que en muchos
reportes el cuadro clinico predominante fue insuficiencia
respiratoria progresiva.

E! diagndstico prenatal de MAQP se ha logrado hacer
tan temprano, como a las 16 semanas de gestacion;
recientemente y gracias a los avances en materia
diagndstica en etapa prenatal ha surgido una
clasificacién que agrupa a los con MAQP en variante
macro o microquistica y variedad sélida®.

Los pacientes con el tipo microquistico tienen el peor
prondstico ya que se asocian a hidrops fetalis e hipoplasia
del pulmdn afectado.

Ya mencionamos que el tipo Il de Stocker se asocia
mas con otras anomalias congénitas de las cuales las
mas frecuentemente reportadas son cardiacas, pec-
tus exoavatun, problemas renales y secuestro pul-
monar <",

En este caso no existié el antecedente de polihidramnios;
lo cual se ha intentado explicar como producto de una
disminucién en la deglucion del liquido amnidtico
secundarfa a comprensién esofagica por la masa
algunas series reportan polihidramnios en 75% de los
€asos.

La presencia o no de polihidramnios no parece ser un
indicador pronoéstico; en contraste el desarrollo de
hidrops fetalis se asocia con la variante sélida o tipo Il
de Stocker y tiene relacidn directa con un pronéstico
sombrio a tal grado que so6lo se ha documentado una
sobrevida en la literatura™.

La etiologia del hidrops es desplazamiento mediastinal
por la masa, lo que produce disminucion del retomo
venoso hacia la auricula derecha y desfallecimiento
cardiaco .,

Esto ya ha sido demostrado en otras lesiones ocupativas
del torax™®. Sin embargo la pérdida de protefnas hacia el
liguido amnidtico demostrado por amniocentesis
puede desempefiar un rol importante.

La MAQP es una entidad rara; aln asi representa el 25%
de las malformaciones congénitas pulmonares®

El cuadro clinico de nuestro paciente se caracteriz6 por
infecciones respiratorias recurrentes, acompafiadas de
dificultad respiratoria creciente; la literatura reconoce
este patron clinico como predominante en aquellos
nifios que presentan sintomatologia después del primer
mes de vida®->-®, otros datos como asimetria del térax y
aumento del didmetro toracico anteroposterior del
lado afectado no se presentaron en este caso.

Algunos autores <A™ e confieren a la radiografia de
torax una especificidad diagndstica superior al 80% y
reconocen como tipico la sobredistension del I6bulo
afectado con zonas quisticas de paredes delgadas y
dezplazamiento mediastinal hacia el lado sano.

En nuestro paciente la radiografia de térax no mostré
los hallazgos tipicos sefialados anteriormente, no se
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observaron areas quisticas; Gnicamente una tumoracion
homogénea que condiciona desplazamiento
mediastinal. Basados en ello pensamos como
posibilidades por orden de frecuencia en un quiste de
origen entérico vrs. un quiste broncogénico. La
posibilidad de MAQ no fue sugerida.

No fue posible realizar Tomografia Axial
Computarizada (T.A.C.) el ultrasonido reporté una
tumoracion de tipo solido y la Serie Gastroduodenal
(SGD) Unicamente mostr6 un esofago normal con
alguna evidencia de compresion extrinseca (Fig. #5).

Fig. 5. Muestra Es6fago normal con evidencia de compresion
extrinseca.

En relacién al tratamiento hay consenso general en que
es quirdrgico, produzca o no sintomatologia A;*ft4'-* ™.

Si la lesion es pequefia y ocupa poco espacio la tendencia
es a infectarse con facilidad, ademas de provocar
atelectasias en el tejido pulmonar sano adyacente®™.

Otra de las razones que justifican ésta conducta
quirdrgica aln en pacientes sin sintomas, es la rara
asociacidon de quistes pulmonares congénitos y
neoplasia.

En la literatura se contemplan 2 casos de
rabdomiosarcoma embrionario; originados de un quiste
broncogénico™ y de una MAQP™.

Luego de una amplia revisién nos enteramos que la
mayoria de los autores ®***>: reconocen como
tratamiento quirdrgico de excepcidn la lobectomia, ya

que consideran gue la reseccién segmentaria tiene mayor
indice de complicaciones como, fuga de aire prolongada
y/o infecciones recurrentes que condicionan
reintervenciones quirdrgicas.

En una serie ™) reportan 10070 de mortalidad por
segmentectomia.

En nuestra opinidn, creemos que si bien es cierto que la
segmentectomia pulmonar es un procedimiento
técnicamente mas dificil que una lobectomia; si se
realiza por cirujanos con alguna experiencia y la
diseccion es cuidadosa, el resultado sera bueno, como lo
demuestra la evolucion de este paciente.

Por otro lado recordemos, que la formacion y desarrollo
pulmonar es completa hasta los 5 afios de edad® y que
si bien es cierto que las resecciones pulmonares son bien
toleradas en pacientes de corta edad; también es cierto
que hay que tratar de preservar la mayor cantidad de
tejido pulmonar sano; en éste caso el 40% a 50% del
I6bulo superior del pulmén izquierdo. Otros autores
recomiendan ésta conducta quirurgica.
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...Demas seria a/atar may hambre que poseido de un alto espiritu de humanidad u de una energia
sin par, emprendiera, con va/or, destruyendo los obstaculos propios del medio, una dora redentora, una
profilaxis imponderable y esculpiera con hechos un modelo para otras naciones, de como se hace un

bien co/ectivo.

Utopia sera pensar en una regeneracion moral mientras los cuerpos estén putrefactos, carcomidos por
millones de gérmenes: "mens sana in corpora sana ". Pensemos en la salad del cuerpo, ella podra alojar

un alma sana.

Dr. Salvador Paredes P.
Tomado del Editorial
Revista Médica Hondurena,
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