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PRESENTACION DE CASO
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RESUMEN

La malformaciéon adenomatoidea quistica pulmonar es una enfermedad infrecuente.
Se presenta el diagndstico prenatal por ultrasonido, de un caso al que a las 22
semanas de gestacion, se le detecté un aumento de la ecogenicidad del pulmén
izquierdo, lo cual indujo a que se sospechara la presencia de esta enfermedad. Se
valor6 con ultrasonido por via transabdominal en los niveles superiores
correspondientes, lo cual corrobord el diagndstico. Luego del asesoramiento
genético, y con el criterio diagnéstico de la imagen observada, la pareja determiné
la interrupciéon de la gestacion. Posteriormente se confirmé también, mediante
anatomia patolégica, el diagnostico de malformacion adenomatoidea quistica
pulmonar tipo IIlI.

Palabras clave: Malformacién adenomatoidea quistica pulmonar, diagnéstico
prenatal.

403
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Medicina General Integral. 2011; 27(3)403-407

ABSTRACT

The pulmonary cystic adenomatous malformation is an uncommon disease. This is
the ultrasound prenatal diagnosis of a case which at 22 weeks of pregnancy showed
an increase of echogenicity of left lung leading to the suspicion of the presence of
this disease. It was assessed with ultrasound by transabdominal route in the
corresponding higher levels, corroborate by the diagnosis. After of the genetic
advice, couple determined the interruption of pregnancy. Later it was again
confirmed according to pathological anatomy, the type IlIl pulmonary cystic
adenomatous malformation.

Key words: Pulmonary cystic adenomatous malformation, prenatal diagnosis.

INTRODUCCION

La malformacion adenomatoidea quistica pulmonar (MAQP), también denominada
adenoma quistico bronquial o hamartoma quistico pulmonar es una anomalia rara,
con pocos casos reportados en la literatura mundial.* Aparece entre las semanas 16
y 20 de gestacion, al ocurrir una proliferacion anormal de elementos
mesenquimales pulmonares, secundaria, debido a un fallo madurativo de
estructuras bronquiolares, que provoca la formacion de multiples quistes,
generalmente es unilateral.?® Fue descrita por primera vez por Bartholinuis en 1687
y mas detalladamente por Chin y Tang en 1949.

Esta entidad presenta una serie de rasgos anatomopatolégicos comunes y otros
diferenciadores en los cuales se basa su clasificacion. En 1977 Stocker establecio
una clasificacion anatomopatolégica de la enfermedad la cual es aceptada en todo
el mundo basandose en el tamafio de los quistes de la que se derivan repercusiones
clinicas y pronosticas:*™

e Tipo I: Quistes solitarios o multiples de mas de 2 cm de diametro, entre los
quistes pueden o no existir alveolos normales. Es la forma mas frecuente
(50 %) y la de mejor prondéstico.

e Tipo Il: Mdltiples quistes pequefios con menos de 1 cm de diametro y
semejan bronquiolos terminales dilatados. Este es el tipo que con mas
frecuencia se asocia con otras anomalias congénitas.

e Tipo Ill: El aspecto sonografico es el de una masa ecogénica, extensa,
quistica (histolégicamente, los quistes tienen un tamafio entre 2 y 5 mm; sin
embargo, por ultrasonido, lo que se observa es un aumento de la
ecogenicidad pulmonar) que produce desplazamiento mediastinal que afecta
un lébulo o varios l6bulos pulmonares este es el que posee peor prondstico.
La sobrevivencia depende de la extension secundaria de la hipoplasia
pulmonar en el pulmén contralateral.

La malformacién adenomatoidea quistica pulmonar se asocia, en ocasiones, a otras
malformaciones y puede manifestarse clinicamente como: hydrops fetalis, distrés
respiratorio neonatal y, en ocasiones, mantenerse silente, incluso durante largo
tiempo.*® Es posible su diagnéstico prenatal aunque la confirmacion requerira del
estudio anatomopatoldgico de la lesion.
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PRESENTACION DEL CASO

Gestante de 23 afios de edad con antecedentes de salud, raza mestiza, casada, sin
hijos previos, a la cual se le realizé captacién precoz del embarazo, con resultado
normal del primer ultrasonido de genética (marcadores del primer trimestre)
realizado a las 12 semanas, segun fecha de ultima menstruacion (FUM). A las 22
semanas de gestacion, durante la realizacion del ultrasonido de programa, con un
equipo Toshiba de nacionalidad japonesa, en la escala de grises, en tiempo real, se
aprecié un marcado aumento de la ecogenicidad del pulmdn izquierdo (PI) fetal:
hiperecogenicidad del Pl en sus 2/3 superiores y corazéon (C) en dextroposicién con
4 camaras normales (Fig. 1), y Pl hiperecogénico y el area cardiaca (AC) (Fig. 2).
Ninguna de las restantes estructuras fetales presentd alteraciones; todas las
mensuraciones estaban acorde con el tiempo de gestacion segun fecha de dltima
menstruacion.

i48 OFfmTOOR

Fig. 1. Yista transversal del torax fetal.

La pareja recibi6 asesoramiento genético, al sospecharse una malformaciéon
adenomatoidea quistica (tipo Ill) del pulmoén izquierdo. Teniendo en cuenta este
criterio, se decidié su remision al Centro Municipal de Genética Médica del Municipio
Playa y al Centro Provincial de Genética Médica. Se confirmé el diagndstico en
ambos niveles de atencion, sin otra patologia asociada.

Ante este hallazgo la pareja fue informada y asesorada por el colectivo
multidisciplinario del Centro Provincial de Genética Médica y esta decidid la
interrupcion electiva de la gestacion. El producto de la concepcion fue un feto
masculino de 800 gramos.

Resultado de Anatomia Patoldgica: Malformacién congénita pulmonar: Enfermedad
adenomatoidea tipo Il muy desarrollada con predominio en el I6bulo inferior del
pulmén izquierdo, que comienza en lébulos de ambos pulmones.
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Fig. 2. Yista longitudinal del torax fetal,

Se obtuvo el consentimiento de la pareja para la descripcion del caso (informacion
de los resultados de las pruebas de diagndéstico prenatal, y mostrar las fotografias
del feto).

DISCUSION

La malformacién adenomatoidea quistica pulmonar se presenta como una lesion de
tipo hamartomatoso, generalmente unilateral y de tipo multiquistico. Se desconoce
exactamente el origen embriolégico de esta, pero todo parece indicar que se
produce durante la etapa de desarrollo pulmonar rapido, previo a que ocurra el
desarrollo del cartilago; es decir, a finales de la quinta semana e inicios de la sexta
de vida intrauterina. No tiene predileccién por ningan I6bulo ni pulmén.'3

La literatura refiere alguna predisposicién por el sexo masculino, asi como ocurrid
en nuestro caso, pero no encontramos datos referentes a alguna raza
especialmente afectada.

El diagnéstico diferencial se debe hacer con una hernia diafragmatica congénita, la
cual se descartd por las caracteristicas de la lesiéon, la integridad del diafragma y
por observarse el estbmago en abdomen; también puede semejar un secuestro
pulmonar, aunque este tiende a asociarse con derrame pleural, polihidramnios o
hydrops lo cual no estuvo presente en este caso o0 incluso, con un quiste
broncégeno pero este es generalmente pequefio, Unico y situado cerca de la linea
media; se asocia mas con la MAQP tipo | o I11.*°8

El pronéstico de esta entidad depende de la presencia de hydrops fetalis,
malformaciones asociadas, extension y tipo anatomopatolégico de la lesion. Se
consideran de peor pronéstico los tipos Il y 111.1:%¢

La MAQP es una entidad rara; adn asi representa el 25 % de las malformaciones
congénitas pulmonares® por lo que ante la presencia de una o varias masas
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quisticas o con apariencia solida, generalmente unilateral, en el térax fetal, es
necesario sospechar esta entidad, descartando ademas otros patologias
mencionadas anteriormente. Estan descritas resoluciones espontaneas.?
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