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INTRODUCCION:

El término quistico se ha aplicado a muchas lesiones congénitas y
adquiridas. Esta palabra es derivada del Griego "Kystic" que significa vejiga,
y describe un saco cerrado con distintas paredes, generalmente conteniendo
liquido; actualmente pocos quistes pulmonares cumplen esta estricta
definicion.

Las lesiones que son considerados quisticas incluyen estructuras llenas de
liquido, con paredes bien definidas, con cubierta epitelio, como el quiste
broncogénico, estructuras inicialmente llenas de liquido, que posteriormente
son reemplazadas por aire, como en la enfermedad adenomatoidea quistica,
tipo | y 2 ; estructuras con cavidades llenas de liquido, como el secuestro
pulmonar; estructuras con apariencia solida como la malformacién
adenomatoidea quistica congénita tipo 3; y estructuras que estén llenas de aire
y no presentan paredes intrinsecas, como el enfisema lobar congénito.

La malformacion adenomatoidea quistica pulmonar congénita (MAQPC), es
una rara anomalia que consiste en una masa multiquistica de tejido pulmonar
que contiene epitelio respiratorio desordenado y con proliferacion polipoide y
estructuras bronquiales pudiendo o no haber comunicacién con las vias
respiratorias normales.

Los nifios afectados, frecuentemente son recién nacidos y empiezan a
presentar dificultad respiratoria y/o cianosis al nacer o durante las primeras
semanas de vida. La masa quistica, la cual puede esta presente en cualquier
I6bulo, produce sintomas de taquipnea, cianosis y tiraje intercostal, por
crecimiento de éste y compresion del tejido pulmonar normal. En ocasiones
puede ser asintomatica . El curso clinico y los hallazgos radiolégicos permiten
establecer frecuentemente el diagndstico, pudiéndose éste realizar desde el 20
trimestre de gestacion por ultrasonografia. Su tratamiento es quirirgico y con
buen pronostico si no esta agregadas complicaciones como hipoplasia
pulmonar, "hidrops fetalis".



OBJETIVO:

Realizar la revision bibliogrifica de este padecimiento y el reporte de un
caso con presentacion clinica poco habitual, con miltiples neumotdrax.



HISTORIA:

El primer reporte de quiste pulmonar, en un nifio de 3 meses de edad fué
hecho por Fontanaus en 1639.
Bartholinuis describié este padecimiento en 1687 [1,2].

Una arteria aberrante unica naciente de la aorta toracica, proveedora al
16bulo inferior derecho de un pulmoén aparentemente normal fué descrito por
Huber en 1777.

Rokitansky en 1861 y Rektorzik en el mismo afio reportaron un secuestro
pulmonar extra lobar como un Iébulo pulmonar accesorio.

Stoerk en 1897 realiz6 una carta sobre este padecimiento {3].

En 1946, Pryce describio la anatomia con lo que el definié como "secuestro
del pulmon”.

En 1949, Chin y Tang llamaron como una entidad distinta a
malformaciones adenomatoideas [3].

Caffey en 1951 notaron como caso raro la presencia de quistes pulmonares
congénitos, documentando la resolucién espontdnea de quistes pulmonares en
niiios.

Boyden y col., Emith, y Butain y col., han enfatizado mas recientemente el
origen del secuestro y su relacién a quistes broncogénicos, malformaciones
adenomatoideas y enfisema lobar.

Rienhoff en 1933 reportod un quiste unilocular en el I6bulo superior derecho
en un niito de 3 afios de edad. )

En 1946, Gross desarrollo una neumonectomia en un infante de 3 aitos de
edad con pulmén quistico congénito.

Reportes subsecuentes han confirmado que la excisién quinirgica es
apropiada para anormalidades congénitas del pulmon, por el deterioro de la
funcién y vulnerabilidad a infecciones.



EMBRIOLOGIA:

Cuando el embrion tiene aproximadamente cuatro- semanas, aparece el
primordio del aparato respiratorio en forma de evaginacion de la pared ventral
del intestino anterior. En consecuencia, el epitelio de revestimiento interno de
la laringe, la trdquea y los bronquios, lo mismo que el de los pulmones, tiene
origen endodérmico. Los componentes cartilaginosos y musculares de la
traquea y los pulmones, derivan del mesodermo esplacnico que circunda el
intestino anterior.

En el periodo inicial el diverticulo respiratorio comunica ampliamente con el
intestino anterior, pero cuando el diverticulo se extiende en direccion caudal
queda separado por la aparicion de dos bordes longitudinales, los bordes
traqueoesofagicos. Al fusionarse, mas tarde, estos bordes, forma un tabique (el
tabique traqueoesofigico) y el intestino anterior queda dividido en una porcion
dorsal, el eséfago, y otra ventral, la traquea y los esbozos pulmonares. Sin
embargo el primordio respiratorio sigue comunicando con la faringe a atreves
del orificio laringeo.

En el curso de su separacidn del intestino anterior, el primordio respiratorio
forma una estructura sobre la linea media, la traquea, y dos evaginaciones
laterales, las yemas o esbozo pulmonares. El esbozo pulmonar derecho se
divide mds tarde en tres ramas, los bronquios principales, y el izquierdo en
dos bronquios principales, lo cual anuncia la presencia de tres lébulos
derechos y dos izquierdos.

Al producirse el crecimiento en direccion caudal y lateral. los esbozos
pulmonares se introducen en la cavidad celémica. Este espacio es bastante
angosto y recibe el nombre de canal pericardioperitoneal. Se encuentra de cada
lado del intestino anterior y gradualmente es ocupado por los esbozos
pulmonares en crecimiento. Cuando los canales pericardioperitoneales son
separados de las cavidades peritoneal y pericardica por los pliegues
pleuroperitoneal y pleuropericardico respectivamente, los espacios que quedan
son las cavidades pleurales primitivas.



El mesodermo, que recubre la parte externa del plumén, evoluciona para
convertirse en la pleura visceral, La hoja somatica del mesodermo, que cubre
la pared del cnerpo desde adentro, se trasforma en pleura parietal. El espacio
queda entre 1a pleura parietal y la visceral es la cavidad pleural.

En el desarrollo posterior, los bronquios principales se dividen
repetidamente por dicotomia, y hacia el final del sexto mes han originado
aproximadamente 17 generaciones de subdivisiones. Antes de que el arbel
bronquial alcance su forma definitiva, sin embargo, se forman seis divisiones
adicionales, que aparecen en el periodo postnatal. En tanto se forman estas
nuevas subdivisiones y el arbol bronquial se encuentra en desarrollo, los
pulmones emigran en sentido caudal y en el momento del nacimiento la
bifurcacidn de la traquea se encuentra a la altura de la cuarta vértebra tordcica,

Hasta el séptimo mes de desarrollo intrauterino los bronquiolos se dividen
continuamente en conductos cada ves mas pequeiios (fase canalicular) y su
vascularicacion aumenta en forma constante. Cuando algunas de las células de
los bronquiolos respiratorios ciibicos se trasforman en células delgadas y
planas es posible la respiracion. Estas células se encuentran en estrecha
relacion con numerosos capilares sanguineos y linfaticos y los espacios
rodeando por ellas son los sacos terminales o alvéolos primitivos. En el ultimo
mes hay suficientes capilares como para que tenga lugar el normal intercambio
de gases y para permitir la supervivencia del infante prematuro.

En los utimos meses de vida intrauterina y durante varios afios después del
nacimiento, aumenta de modo constante el numero de sacos temminales.
Ademas, las células de revestimiento de los sacos, denominadas células
epiteliales alveolares (tipo 1), se adelgazan poco a poco de manera que los
capilares circundantes sobresalen hacia los sacos alveolares. En el dltimo
contacto que se establece de tal manera representa la barrera hematogaseosa.
Antes del nacimiento no se observan alvéolos maduros caracteristicos.
Ademas de las células endoteliales y las células alveolares planas, aparecen
hacia el final del sexto mes otro tipo de células epiteliales alveolares (tipo 1),
encargadas de la produccidn del surfactante.



Antes del nacimiento los pulmones se encuentran ocupados por liquido con
alta concentracion de cloro, escasa proteinas y algo de moco que proviene de
las glandulas bronquiales, asi como una sustancia surfactante formada por
células epiteliales alveolares (tipo II). El volumen de surfactante que contiene
el liquido va en aumento, sobre todo durante las ltimas dos semanas de la
vida intrauterina.



ETIOPATOGENIA:

La causa de la maiformacién adenomatoidea quistica pulmonar congénita
aun es desconocida [5,6,7]; y su origen embrioldgico, es por una falla de
maduracion bronquial con una proliferacion anormal de los elementos del
mesenquima , ocurriendo aproximadamente a finales de la quinta o principio
de la sexta semana de gestacion cuando ocurre un desarrollo pulmonar rapido
y cambios vasculares antes que se realice el crecimiento del cartilago. La
evidencia histologica sugiere que la induccién ocurre para la MAQCP tipo I
primeramente entre los 26-28 dias; el tipo II a los 31 dias y el tipo I entre la 7
a 10 semanas [8].

No se ha encontrado alteraciones cromosémicas, aunque en la MAQPC tipo
Il se ha asociado con mas frecuencia malformaciones asociadas y menos
frecuente en el tipo [ y no se refiere en el tipo III. Se reportan en forma aislada
un paciente asociado a anormalidad cromosomal 47,XXY [14]; asociacion de
MAQPC, secuestro pulmonar y sindrome de "prune belly" [15]. Burtain y
col.[16], en 19 casos encontraron 8 con malformaciones asociadas, siendo las
cardiacas y el "pectum excavatum", las mas frecuentes. Stocker y col. [17],
reportaron malformaciones en 132 casos revisados de la literatura incluyendo
los 8 antes citados. Ellos remarcan la asociacion con el tipo II y los mas
frecuentes fuerdn malformaciones renales.

Se han reportado transformaciones malignas usualmente a
rhabdomiosarcoma, se cree que es originado por elementos musculares
displasicos; y con fibras del muisculo esqueléticos. Se ha relacionado
recientemente que algunos de los casos reportados de transformacion maligna
de MAQPC puede representar ejemplos de hamartomas quisticos
mesenquimales. El carcinoma bronquioalveolar se ha reportado junto con una
lesién quistica pulmonar apical [19-20].



HISTOPATOLOGIA:

Las caracteristicas esenciales de la enfermedad adenomatosa quistica de el
pulmén es un excesivo crecimiento de bronquios. Las caracteristicas
histoldgicas de la malformacién son:

1) Un incremento de las estructuras terminales respiratorias como quistes de
tamafio

variable, limitados por epitelio pseudoestratificado columnar cuboide o
citiado.
2) Células mucosas polipoide y tejido elastico incrementado en la pared
quistica. .
3) Placa de cartilago ausente en la pared quistica.
4) Las lesiones quisticas se comunican con el arbol traqueobronaquial y
usualemte reciben

su irrigacidn agregada de la circulacién pulmonar

5) Presencia de musculo liso.
6) Ausencia de inflamacion.

Las lesiones se han clasificado deacuerdo a los criterios morfolégicos
propuestos por Stocker y cols.,[8].

Tipo I

Esta lesion se presenia en aproximadamente 50% de los casos y consiste en
pocos o una gran cavidad quistica (generalmente de 1 a 4 quistes), con una
pared traveculada y como diverticulo empujando el parenquima circundante.
Mausculo liso y tejido conectivo componen a la pared; y el revestimiento
mucoso es una columna de epitelio ciliado pseudoestratificado; presentando
un didmetro de 3 a 10 cms.

Tipo II:

Representa aproximadamente el 40% de los casos, consiste en miiltiples
quistes de pequefio a mediano tamaiio, limitado por epitelio cuboide a
columnar ; células mucosas y sin presencia de cartilago, con un didmetro de
0.5 a 3 cms y distribucién difusa en el drea afectada. Este tipo esta
generalmente asociada con otras anormalidades congénitas [3]..



Tipo III:

La tercer variedad es solida. bien limitada por e! pulmén normal circundante,
y compuesto por Idbulos de hiperplasia adenomatoide o estructuras
bronquiales con multiples quistes mindsculos (generalmente menores de 2
milimetros), recubierto por epitelio cuboidal alto; se presenta en
aproximadamente el 10% de los casos. Este tipo tiende a envolver un lébulo o
un pulmoén entero.

Puede estar involucrado parte de cualquier Idbulo o pulmén. lo més frecuente
es el l6bulo inferior izquierdo y el menos frecuente el l6bulo medio. Es
frecuente que multiples l6bulos estén involucrado, y la malformacion puede
ser bilateral. La lesion es limitada a un 16bulo sobre el 95% de los casos, y es
bilateral en menos del 2%.

Steven y col.[6], reporta un 67% para el tipo I, 24% para el tipo Il y 9% para
el tipo IM. Blanco y cols., en 12 casos reportados del Hospital Infantil de
Meéxico de 1960 a 1990 el 50% correspondian a MAQPC tipo 1y 50% a la tipo
11, sin encontrar ningan caso de tipo I {7].



FISIOPATOLOGIA:

La evolucién de la MAQPC puede cursar sin cambios fisiologicos durante
su desarrollo fetal, el tamaiio de la malformacion parcialmente indica la
presencia de compresion en el torax, causando desviacion del mediastino,
hipoplasia del tejido pulmonar normal, polihidramnios y compromiso
cardiovascular provocando "hydrops fetal".

Una marcada compresion pulmonar puede conducir a una hipoplasia del
mismo, particularmente durante el segundo trimestre del embarazo [9].
Ocasionaimente la MAQPC presenta una regresion in ttero, observada en la
vigilancia ultrasonografica ; mejorando el pronostico [10,11].

El polihidramnios es una indicacién obstétrica comin para ultrasonografia
(USG), encontrandose en algunos casos de MAQPC. la patogénesis precisa
del polihidramnios es desconocida, una posible explicacion es la disminucién
en la deglucién de liquido amnidtico por la compresion de la masa toracica
sobre el eséfago[9].

El "hidrops fetalis" es probablemente secundaria a la obstruccién de la vena
cava 0 compresion cardiaca por la desviacién extrema del mediastino causada
por esta lesion, mencionadose a esta patologia con otro tipo de masas
intratoracicas [12].Sin embargo la pérdida de proteinas de MAQPC puede ser
un factor contribuyente ya que se ha asociado concentraciones elevadas de
alfa-fetoproteina en liquido amnidtico 6 suero materno en fetos con lesiones
microquisticas (tipo II), con severo “hidrops fetalis"[13-15].



FRECUENCIA:

La MAQPC es un padecimiento raro pero representa el 25% de las
malformaciones pulmonares congénitas [14].

En un resumen de publicaciones sobre MAQPC realizada por Cloutier y
col.[3],en donde suman 153 casos con esta patologia, no se encontré
predominancia de sexo, siendo 49% de los pacientes masculinos y 51 %
femeninos; al igual que Mentzer y col., con 53% y 47% respectivamente.
Blanco en el Hospital Infantil de México reporta una predominancia para el
sexo masculino de 2:1, al igual que Wolf. [13].

Respecto al pulmon mas afectado Cloutier y col en el mismo articulo
reportan ligera predominancia por el pulmén izquierdo con 54% y de este el
l6bulo mas afectado el inferior con solo 51%. Mentzer y col., mencionan
predominancia por el pulmon derecho con 50%,45% en el izquierdo y se
reporta un caso de lesion bilateral que corresponde al 5%. Blanco encontrd
que el pulmon izquierdo fue el mas afectado (en relacion 2:1) y de este el
lobulo superior (62%){7}.



CUADRO CLINICO:

La presentacion clinica de este padecimiento pueden ser:

1.- De forma temprana:
{ desde el nacimiento a los 2 dias de vida),
en un 50-85% de los pacientes presentan :

- Taquipena (85%),
-Tiraje intercostal (40%),
-Cianosis (20%),

~Infecciones pulmonares (5%) .

2.- En la presentacién tardia:
(> 2 semanas de vida) L R o
reportindose sintomatologia en recién nacidos (RN) en-un 61%, 22% en
menores de un e R
ailo y 17% en nifios mayores[6].

-Taquipnea (29%),
-Infecciones pulmonares (21%),
~Hiporexia (14%),
-Enfisema obstructivo  (7%),
-Tos (7%),
-Asintomatico (14%),

Muerte fetal en los casos de afeccion pulmonar importante uni o bilateral y -
parcial o total. )



DIAGNUSTICO:

Radiologicamente los hallazgos son poco variables y dependen del lado de
la lesion y la presencia de liquido o aire de los sacos. La radiografia de térax
en el recién nacido presenta un espacio de masa solida como en los tipos 1 y 2.
Inicialmente en la lesién los pequeiios sacos estdn llenos de liquido. En este
caso es dificil de diferenciar estos datos con los producidos por otras masas
toracicas. Especialmente el pulmén leno de liquido de enfisema lobar o
atresia bronquial. Posteriormente como el aire remplaza al liquido, miltiples
quistes pequefios se desarrollan; en algunos casos las burbujas o quistes
permanecen en silencio mucho tiempo y semeja el neumatocele de una
neumonia estafilococcica o una hernia diafragmatica congénita. Sin embargo
en oposicion de una hernia diafragmatica congénita la distribucién de aire
abdominal en la MAQPC es normal; y el neumatocele por estafilococo es
poco comun en el periodo neonatal inmediato.

En pocos casos los quistes son extremadamente largos y la presencia de una
pared delgada dificulta su deteccion. En tal caso los hallazgos pueden sugerir
enfisema lobar congénito o un gran neumotorax. Solo ocasionalmente puede
un recién nacido presentar un quiste grande inmediatamente al nacimiento,
usualmente en este estadio son pequefios.

La evaluacion sonografica de anormalidades que involucra los campos
pulmonares es limitada a aquelias enfermedades localizadas adyacentes a la
pared tordcica y al diafragma o cercanas al mediastino. en muchas ocaciones
la sola tele de torax provee adecuada informacion, aunque también en algunas
ocaciones la ultrasonografia provee de importante informacidn en la deteccion
prenatal, diagnosticandose espontaneamente o durante la investigacion de
polihidramnios materno desde las semanas 18-24 de edad gestacional [18]. En
la malformacion adenomatoidea quistica representa una masa intralobular de
tejido pulmonar desorganizado por una falla en la porcién del mesenquima del
pulmon y une la porcién bronquial o endodermal del pulmén. En los 3 tipos
descritos pueden ser encontrados una amplia variedad de modelos
sonograficos; La presencia de quistes pequeiios, se observan sélidos, mientras
que los quistes grandes se manifiestan como multiquisticos, masas sond
audibles. Sin embargo los quistes llenos de aire son ecogénicos y refractarios a
la transmision del sonido. Investigaciones sonogrdficas de la lesién tipo 3
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demostraron una estructura solida con altas fases intemas reflectivas,
semejante al rifién poliquistico autosémico recesivo. En las masas tipo [y O el
ultrasonido inicial puede mostrar espacios quisticos llenos de liquido.
Diagnosticos diferenciales en el ultrasonido prenatal incluyen hemia
diafragmatica y raras masas toricicas, como quistes broncogénicos o
entéricos, teratoma quistico mediastinal, teratoma de la pared toracica, quistes
pericardicos y secuestro pulmonar.

Existe adecuada correlacion entre el diagnostico prenatal por ultrasonido y
los hallazgos patoldgicos y de patologia, ya que se corroboraron todos los
casos que se examinaron por patologia en necropsia o cirugia postnatal {5}.
La principal dificultad del ultrasonido como la del patélogo fue clasificar
aquellos casos en los cuales se asocian diferentes tamaiios de quistes. Adzick
y col.[9], deacuerdo a las caracteristicas de tamafio anatomosonograficas han
establecido 2 categorias: 1) Lesiones macroquisticas que contiene uno o
miltiples quistes, mayores de 5 mm., de diAmetro y frecuentemente mayores,
que corresponden al tipo 1 y II de Stocker,y 2) Lesiones microquisticas
menores de 5 mm., de didmetro. La diferenciacion ultrasonogrifica entre estos
2 grupos es que en las primeras los quistes se encuentran con liquido y aire y
en las segundas aparente una masa solida; considerandolo con valor
pronostico.

La tomografia axial computarizada se aprecian los detalles de las estructuras
de cada lesidn, pero se debe tener cuidado en la localizacion de la anomalia
cuando esta asociada con sobre expansion lobar.

La broncografia y la gamagrafia pulmonar son de valor limitado y sélo de
recomienda en Ja presencia de cuadros cronicos [7].

El diagndstico definitivo es histopatologico.



TRATAMIENTO:

Con el diagnéstico prenatal Adzick y cols [9], han creado un algoritmo para
el manejo de el feto con MAQPC (figura 1). La evaluacién inicial en este
periodo, que comienza con la ultrasonografia de control, y con la que se
realiza el diagnostico inicial, la realizacién de amniocentesis o prueba con
sangre umbilical percutanea para excluir anormalidades cromosomicas y un
eco cardiograma fetal para detectar enfermedades congénitas cardiacas esta
indicada. La asociacion de MAQPC con otra anormalidad congénita que pone
en peligro la vida del feto o si la madre presenta una patologia como
preeclamsia o con el sindrome del espejo ("mirror syndrome™), la familia
puede escoger por la interrupcion del embarazo.

Si el feto no presenta alguna patologia congénita, la madre es vigilada por
serie ultrasonografica por el probable desarrollo de patologia, secundario a
MAQPC (como hidrops). En ocaciones algunas lesiones quisticas disminuyen
in utero. Los fetos con una u otra lesién, micro o macroquisticas, que no
presentan hidrops, tiene una buena oportunidad de sobrerevivir al embarazo,
planear el nacimiento, la cirugia, los cuidados postnatales y disponer de los
mejores cuidados para el nacimiento

Si el feto presenta hidrops al diagnostico o los desarrolla durante su
seguimiento, el manejo depende de la edad gestacional (EG) . Para aquellos
fetos mayores de 32 a 34 semanas de EG, puede ser considerado un
nacimiento temprano a modo que la lesion sea resecada ex-utero. Para fetos
menores de 32 semanas de gestacion se tiene actualmente otra opcidn, que es
la reseccion de la lesion antes de nacer.

La cirugia fetal se ha realizado en otras anormalidades anatémicas fatales
como la hernia diafragmatica [23] mostrando un buen pronostico. La reseccion
quistica antes del nacimiento puede aminorar las caracteristicas
fisiopatolGgicas con una seguridad razonable.. Se tienen reportes [5,9,14,21),
de cirugias intrauterinas en pacientes con MAQPC que mostraron resolucién
del hidrops y en algunos casos reexpancion pulmonar adecuada, con buena
evolucion posterior al nacimiento. La presencia de trabajo de parto prematuro
por este procedimiento en una de las complicaciones [21].



Otro método usado es el drenaje de quistes en MAQPC tipo I, ya que puede
producir compresién cardiaca y daiio del tejido pulmonar residual, utilizando
un catéter llamado “"Double pigtail"(doble punta), realizado bajo guia
ultrasonografica [6,22], formando un corto circuito toraco-amniotico,
disminuye el tamaiio del quiste y elimina la compresion cardiaca. buscando
disminuir el hidrops y la compresion cardiaca, evitar la hipoplasia pulmonar,
para mejorar el pronostico y con esto el lievar al feto a término de la
gestacion,

con la menor lesion posible y buscar su reseccion al nacer. En ocaciones a
pesar de la presencia del catéter el quiste presenta reexpansion, requiriendo su
drenaje nuevamente. Se reportan {21), riesgos severos con este método, como
1a luxacion del catéter, obstruccion en un 25% de los casos, ruptura prematura
de membranas, nacimientos prematuros, sangrado en el lugar de la puncién,
infecciones y lesiones durante el procedimiento.

La demostracion de esta malformaciones es una induccién de su remocion.
Requiriendo desde segmentomia, lobectomia, hasta neumectomia. En ¢l caso
del tipo solido que es raro, 1a reseccidn local puede ser posible. La lobectomia
es generalmente requerida, y en ocaciones neumectomia.

La potencial recrudecia sintomdtica de MAQPC, sugiere que la
maiformacidn pulmonar debe ser completamente resecada en la inicial.
Cuando la malformacion involucra la subdivision de un lébulo, la completa
reseccion puede involucrar una segmentotomia o reseccidn en cufa. La
segmetotomia es realizada por division secuencial de la vena, arteria y
bronquio segmental {9}. Al observar quirirgicamente esta malformacion hay
que tener cuidado con la identificacion de los vasos, debido ha que se han
reportado casos, en los cuales el riego sanguineo del ldbulo afectado es dado
por un vaso aberrante, que de no tomarse en cuenta puede ocasionar
complicaciones transoperatorias que pueden ser mortales {7}. Algunos autores
{24} reportan que la vena segmentaria puede esta ausente en MAQPC, asi
como el bronquio segmental se encontraba tambien ausente en otro caso.
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El propésito de la reseccion parcial es la preservacion de la funcién normal
del tejido pulmonar, especialmente cuando mas de un Iébulo esta afectado.
Steve y cols {6}, reportan que ia remocién en un promedio del 20% del
volumen pulmonar total, con la valoracién por espirometria, conservo la
funcion pulmonar en un 90% . Esto no indica compensacion pulmonar del
tejido pulmonar.

Brawdie y cols.{25}, reportan el uso de la reseccion pulmonar no anatémica
en 3 infantes con MAQPC extensa, a los 6 y 7 dias de vida , con dificultad
respiratoria, y lesiones multiquisticas, utilizando este método quirtrgico para
preservacion de un pequefio remanente pulmonar en el 16bulo superior;
realizandose con éxito. En cada caso con crecimiento y desarrollo normal, sin
encontrar evidencias de recurrencia durante los periodos de seguimiento a los
9 meses, 7 y 9 ailos en cada caso. Observandose en los remanentes
pulmonares una sorprendente capacidad de expansion, crecimiento y buena
funcién pulmonar. Los problemas potenciales con este método de reseccion no
anatomica, en caso de MAQPC extensa, incluyen : sangrado, formacion de
cavidades, infeccion, fuga persistente de aire y recurrencia de la lesion.

Una cirugia electiva temprana, es preferible antes de la presencia de la
dificultad respiratoria o infeccion que complique el procedimiento.

21



ULTRASONIDO / AMNIOCENTESIS / ECO CARDIOGRAMA

OTRAS ANORMALIDADES /\L SIN PATOLOGIA

OPREECLAMSIA

AGREGADA

/

EVALUACION PRONOSTICA
Edad gestacional

\

IDETERMINACION] <245£G J [ 24-32SEG J [ >325EG J

ECC[ON
RO

NACIMIENTO
PREMATURO

ULTRASONIDOS DE
CONTROL C/SEM.

SIN I-?ROPS
NACIMIENTO PREMATURO
RESECCION EXTRAUTERINO NAC.TERMINO

Figural Algoritmo del manejo fetal con MAQPC. (Adzick y cols.Word ]. of Surg 1993 ;17:342-9).



PRONOSTICO:

La lesion tipo 1 tiene el mejor prondstico sobre las otras, El prondstico en la
lesién tipo 2 depende de [a asociacion con otras anormalidades, que puede ser
severa y estar frecuentemente asociada al tracto genitourinario, con agenesia o
disgenesia renal. La lesidn tipo 3 tiene un pronostico pobre, como es
generalmente grande y usualmente se asocia tempranamente con COmpromiso
cardiovascular.

Adzick y cols.{9}, refiere que las lesiones macroquisticas generalmente no
estan asociadas con hidrops y tiene un pronostico mas favorable, ya que el
mismo autor reporta seis de 9 infantes con esta lesion, que sobrevivieron con
una cirugia inmediata al nacimiento; 5 de los 6 sobrevivientes requirieron un
soporte ventilatorio perioperatorio, incluyendo ventilacion de alta frecuencia.
Los otros 3 casos que presentaban hidrops fallecieron antes de nacer, y la
autopsia demostré hipoplasia pulmonar severa. En las lesiones microquisticas
solo uno de los 7 fetos con esta lesién sobrevivié. La mayoria presentd un
final fatal, desarrollando severo hidrops e hipoplasia del tejido pulmonar
normal, secundaria a la prolongada compresion in ltero

Adzick y cols. [9), consideran, que un gran tamafio del tumor y el hidrops

fetal temprano, indican un prondstico ligubre, que permite considerar la
intervencion prenatal como inica esperanza de una resolucion satisfactoria.
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DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES :

En el ultrasonido prenatal hay que realizar diagndstico diferencial con:

1. Hernia diafragmatica.
2. Masas toracicas raras, tales como:
- Quistes broncogénicos o entéricos,
- Teratéma quistico mediastinal,
- Teratoma de la pared del torax,
- Quiste pericardico
- Secuestro pulmonar.

En etapa extra uterina cuando la dificultad respiratoria es el sintoma
principal hay que diferenciar de las patologias que requieren manejo médico y
quirirgico.

Dentro de los diagnosticos diferenciales que requieren manejo medico
estan:

1 Hipertension persistente del recién nacido
2 Enfermedad de membrana hialina

3 Edema pulmonar

4.  Sd. de aspiracion de meconio

5. Neumonia

6 Neumotorax

7 Neumomediastino

8 Enfisema interstisial.

Las patologias que requieren manejo quirargico:

Enfisemalobar congénito
Quistes broncogénicos
Duplicacion intestinal
Sectestro pulmonar
Hemia diafragmatica

nhLN -
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CASO CLINICO:

Antecedentes perinatales:

Producto de madre primigesta de 23 afios de edad aparentemente sana. Padre
de 25 afios aparentemente sano, tipo sanguineo "O" Rh (+). Control
ultrasonografico en el primer trimestre del embarazo, reportindose como
normal, amenaza de aborto en este periodo, manejado con reposo unicamente,
hipertensién arterial sistémica en el ultimo trimestre del embarazo, manejado
con dieta, e ingesta de polivitaminicos.

Embarazo de 40 semanas y trabajo de parto de 6 horas de evolucién con 4
cms de dilatacién cervical, se realiza operacion cesarea por discociacion
cefalo-pélvica e hipertensién arterial sistémica, en hospital particular
obteniéndose producto tinico vivo, con Apgar de 8-9, con circular de cordon a
cuello y probable aspiracién de meconio.

Padecimiento actual :

Incia a las 14 horas de vida con datos de dificultad respiratoria caracterizada
por disociacion toraco-abdominal hipoventilacion izquierda; tele radiografia
muestra un neumotorax izquierdo (Fig 1). Requiere intubacién orotraqueal,
aplicaciéon de sonda pleural, ayuno, cobertura antimicrobiana (ampicilina y
amikacina) por 5 dias; con remision a las 36 horas del neumotorax, extubacion
a los 3 dias de vida extra uterina (DVEU); se inicia alimentacion enteral por
sonda naso enteral (SNE).

Se pinza sonda pleural a los 8 DVEU por 36 horas, presentando a las 48 horas
la formacién de nuevo neumotorax izq., que remite a las pocas horas de la
abertura de la sonda pleural se cambia esquema antimicrobiano a
Vancomicina, Cefuroxima y Ketoconazol .A los 20 DVEU al intentar retirar la
sonda palural presenta nuevo neumotorax, por lo que recoloca nuevo sello
pelural que remite a las pocas horas y se decide su trasladado at H.I.P para su
estudio.
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Al ingreso a este hospital se encuentra con remision de neumotorax, sin
datos de dificultad respiratoria, sin dependencia de oxigeno, Rx de torax a su
ingreso con infiltrado micro nodular bilateral. con los que se sospecha de
MAPQC. Se realiza reintubacion orotraqueal para realizacién de T.A.C. donde
se confirma el diagndstico; localizandose la lesion en el I6bulo superior
izquierdo (Fig 2 y 3). Se realiza a las pocas horas lobectomia de esta area,
corroborandose el diagnéstico por patologia.

Posterior a la cirugia continua con intubacion orotraqueal por 24 horas; sonda

pleural, que es retirada a las 72 horas de postoperado, con remision total del
neumotorax, dicloxacilina y amikacina a dosis habituales para su edad y peso
por 5 dias, inicio de via oral al 2o dia de la cirugia y alta al 40 dia de
postoperado.
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| ENF. ADENOMATOIDEA QUISTICA

Cuadro clinico y tratamiento:

Traslado

i Neumotorax . ' irugia
DIf. respiratoria .

Ayuno

Via oral
Sonda pleu.

Il intubacion oT
SolLv.
Ampicilina
Amikacina
Vancomicina

Cloranfenicol

Ketoconazol

K Dicloxacilina

1 I ~L. 3 1
T T T U T 1 =T T ]

Dias 10 12 14 16 18 20 22 24 26 28 30

Cuadro 1. Cuadro cliinico y tratamiento del caso reportado de MAQPC en su estancia hospitalaria hasta su alta.
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Fig. 2: Tele de térax al inicio de la dificultad respiratoria



Figura 3 : TAC anteroposterior de torax con imagenes hiperliicidas con
desplasamiento del mediastino
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Fig.4 : T.A.C. de torax donde se observan los quistes pulmonares en el area
apical izquierda, con desplazamineto del mediastino a la derecha.
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CONCLUSIONES:

1. En todo control ultrasnogrifico prenatal se debe tener en mente
que la MAQPC se puede diagndsticar precozmente y permitir una
evaluacion prondstica temprana para decisiones en el manejo pre y
postnatal.

2. La intervencién prenatal podria disminuir las alteraciones
fisiopatoldgicas, con una seguridad razomable mejorando
importantemente el pronéstico.

3. Con un diagnéstico temprano las ventajas y desventajas de un
manejo invasivo prenatal puede ser valorado cuidadosamente
considerando la edad gestacional, Ia presencia de otras alteraciones
congénitas o complicaciones por la tumoracion y el riesgo de parto
premat uro.

4, Todo recién nacido con dificultad respiratoria, sin diagndstico
previo, se debe pensara en las alteraciones congénitas, como posibles
etiologias.

5. En los paciente con neumotorax o residivas , e infecciones
pulmonares recurrentes, hay que descartar la posibilidad de una
malformacion pulmonar congénita como MAQPC para un apropiado
diagnostico y tratamiento.

6. En nuestro pais se cuenta con toda la tecnologia para realizar el
diagnostico temprano de este padecimiento y evitar las complicaciones
por un manejo tardio.
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