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RESUMEN

Las anomalias quisticas del arbol traqueobronquial en recién nacidos generalmente
tienen el mismo origen congénito, por lo que es dificil su diagndstico y tratamiento.
Entre ellas tenemos la malformacién quistica adenomatoidea congénita del pulmén,
es parte del diagnédstico diferencial de las lesiones observadas en el pulmén de los
infantes, ya que muchas de ellas tienen una presentacion y sintomas parecidos, asi

como las imagenes radiograficas.
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ABSTRACT

Cystic anomalies of the tracheobronchial tree among newborns are for the most
part congenitally rooted, which makes them difficult to diagnose and treat.
Inasmuch as congenital cystic adenomatoid malformation of the lung is subject to
differential diagnosis of children’s lung lesions (on account of its similarities to

other lesion's symptoms and radiographic features.
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INTRODUCCION

La malformacién quistica adenomatoidea congénita del pulmén (MQACP) fue
descrita por primera vez como entidad separada en 1949 por Ch'in y Tang, los que
la describieron como una masa multiquistica del tejido pulmonar con proliferacion
de las estructuras bronquiales a expensa de los alvéolos. En 1962 Kwittken vy
Reiner describieron sus caracteristicas microscopicas, ya en 1977 Stocker propuso
su primera clasificacion basada en tres tipos. En 1985 Adzick et al propusieron una
nueva clasificacion basada en el estudio ultrasonografico prenatal, dividida en dos
categorias: tumores macroquiticos que podian ser simples o multiquisticos, con
didametro mayor a 5mm, y los tumores microquisticos con un didmetro menor a
5mm. En la década del noventa Stocker propuso una nueva clasificacion, vigente la
misma hasta nuestros dias, donde encontramos cinco tipos. ' 2.

Aunque la causa aun no se conoce, en la actualidad se cree que la MQACP se
produce por el fallo del progreso del mesénquima pulmonar hacia el desarrollo
broncoalveolar normal a expensa de la circulacion pulmonar, es decir, dicha lesion
exhibe una dilatacién anormal y una proliferacion de los bronquiolos distales,
contiene musculatura lisa y aparece como un hamartoma pulmonar o displasia
pulmonar focal, esta es la teoria mas aceptada por los diferentes autores, aunque
Clements y Warners propusieron una clasificacion basada en la anomalia de los
cuatro componentes principales del pulmoén: arbol traqueobronquial, parénquima
pulmonar, suplemento arterial y drenaje venoso. 3

Por lo poco frecuente de ésta enfermedad es que se realizd la presente revision
bibliografica, en aras de tener una idea mas amplia de la misma y a la vez
actualizada.

Clasificacién (Stocker) ¢

Grupo 0 -Displasia acinar que puede tener origen traqueobronquial, al macro los
pulmones son pequefios, firmes y granulares, al micro son estructuras parecidas a
los bronquios, separados por abundante tejido mesenquimatoso. Este grupo es

incompatible con la vida.



Grupo I Es el mas frecuente (60-70 %), tiene origen bronquio-bronquiolar,
usualmente se observan como quistes largos por encima de 10 cm y rodeados por
pequefios quistes que semejan bronquiolos.

Grupo II

(15-20 %), de origen bronquial, asociado frecuentemente a anomalias severas. Al
macro quistes multiples entre 0.5-1.5cm. Microscopicamente presentan apariencia
bronquiolar y pueden tener musculo esquelético, generalmente se acompafian de
secuestro extralobar.

Grupo III

(8-10 %) son derivados de las estructuras bronquiolares-alveolares,
exclusivamente del niflo. Al macro lesiones voluminosas y multiples (0.5-1.5cm),
las paredes del quiste son finas que recuerdan a los conductos alveolares o
bronquiolares. La sobrevivencia depende de la extension secundaria de la
hipoplasia pulmonar en el pulmén contralateral.

Grupo IV

(10-15 %), su origen probable es acinar distal, se ven como quistes grandes,
localizados en la periferia del l6bulo. Al micro los quistes son alineados dando
aplanamiento de los neumocitos.

Diagnéstico °

Se tendran en cuenta los siguientes pilares:

a) antecedentes prenatales

b) signos y sintomas

c) estudios imagenolégicos

a) Antecedentes prenatalesSe realiza mediante USG abdominal, presencia de
masas ecodensas homogéneas que pueden desplazar al mediastino lateralmente, ©
se aprecia ademas hidropesia fetal o polihidramnios. Se asocia a un 42 % de
anomalias congénitas, ademas la madre puede haber presentado un estado de pre
eclampsia-eclampsia. En estos pacientes se realiza un cuidadoso examen de
cariotipo, llama la atencion que muchas de estas masas intratoracicas prenatales
resuelven intradtero (15-30 %).

b) Signos y sintomas

Por lo general los recién nacidos que presentan hidropesia intradtero nacen
muertos.-Sintomas  respiratorios moderados-severos  (taquipnea, cianosis,
quejumbrosos, bradicardia) necesitaran apoyo ventilatorio urgente con modalidad
oxigenacion de alta frecuencia. ’ La ventilacién convencional positiva provoca
aumento del volumen del quiste, el nifio necesita tratamiento quirlrgico de

urgencia.



-Sintomas respiratorios moderados-leves (taquipnea sola, dificultad al
alimentarse), da tiempo a un estudio exhaustivo del nifio. Por lo general estos
nifios con dificultad para alimentarse manifiestan insuficiencia respiratoria, en otras
ocasiones no presentan signos respiratorios.

-Asintomaticos, cuando asientan en un ldbulo y dan aparente cuadro neumonico,
se tratan con antimicrobiano, el diagnodstico se realiza al fallar el mismo. El quiste
se asienta en un hemitérax, si es de gran volumen a la percusién habra
hiperresonancia, e incluso podran apreciarse a la auscultacion los ruidos cardiacos
desplazados para el hemitérax contralateral. &

-También se pueden presentar de las siguientes formas: prominencia de un
hemitorax, disminucion a la auscultacion de los ruidos respiratorios, enfisema,
neumotdrax, neumonia y/o bronconeumonia, sobre todo, en neonatos. En los nifios
mayores se apreciara disnea, fatiga, neumotdérax y neumonia/bronconeumonia.

c) Estudios imagenolégicos-Ultrasonografia: se visualizan imagenes quisticas
Unicas o multiples, ademas permite diferenciar los quistes multiples de la hernia

diafragmatica u otras enfermedades quisticas congénitas. °

-Tomografia computarizada: se utiliza con efectividad en los microquistes ya que
permite delinear la naturaleza del quiste que no pudo ser detectado con los

estudios anteriores. 1°




-Rx de tdérax: se observan macroquistes que semejan un pulmén con enfisema

lobar (Unico), pueden semejar una hernia diafragmatica en los quistes multiples. '
12

-Angiografia: permite el diagnodstico con el secuestro pulmonar.

-Resonancia magnética: en caso de sospecha de neuroblastoma mediastinal.
Anomalias asociadas **

Se observan en el 42 %

¢21 % anomalias cardiovasculares (conducto arterioso patente, dextrocardia, etc.)
16 % pectum excavatum

*5 % otras anomalias (estenosis pilorica, hipoplasia pulmonar bilateral, hernia
diafragmatica, hidrocefalia, sindrome de Pierre-Robin, hemivértebra).

Se han encontrado reportes en la literatura médica de malignizacion de dichos
quistes que evolucionan hacia el rabdomiosarcoma, blastoma pleuropulmonar y
otros autores afirman que los mismos deben diferenciarse de los neuroblastomas
mediastinales.
Diagnéstico diferencial '*

Hernia diafragmatica congénita.

Enfisema lobar congénito.

Quiste broncégeno.

Secuestro pulmonar.

Neumonia lobar.

Pseudoquistes adquiridos del pulmén.

Neuroblastoma mediastinico.

Tratamiento *°

Pilares para el tratamiento quirdrgico:

¢ Infeccidn recurrente, que trae como consecuencia una significativa morbilidad vy

la subsiguiente dificultad operatoria. 1®



e Prevencidn del crecimiento quistico y sus complicaciones, sobre todo, en la
funcionabilidad pulmonar.

e Evidencia de malignidad.

I. Cirugia prenatal (24-32 semanas) '’Si es quiste Unico: aspiraciéon del

liquido.

o Si afecta un lobulo: lobectomia.

¢ Si afecta varios lobulos: interrupcion del embarazo.

Hay autores como Adzick et al ' que plantean que en los pacientes que no esté

comprometida la vida de la madre y del feto debe evolucionarse, pues muchos de

estos quistes desaparecen.

II. Cirugia postnatal

1. Siempre se operara cuando el nifio estd en éptimas condiciones, se realiza la

técnica necesaria (lobectomia de uno o mas lébulos, segmentectomia, en casos

extremos reseccion completa del pulmoén).

Complicaciones 8

Transoperatoria:

1. Anestésicas y por toxicidad al oxigeno.

2. Iatrdgenas en el acto quirurgico.

Postoperatoria:

Neumotoérax.

Enfisema.

Atelectasias recurrentes.

Derrame pleural.

Infecciones respiratorias frecuentes.

Deformidad del torax.

Retardo psicomotor.

Hipoxemia severa.
Pronéstico '8

Depende de:

El tipo (segun Stocker)

Si hay presencia de hidropesia fetal.

De la ubicacién del quiste y expansibilidad del mismo.

De las malformaciones asociadas.

De la severidad del cuadro clinico.
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