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Malformacion adenomatosa quistica pulmonar.
Diagnostico prenatal y evolucion de un caso

Dres. Marcelo De Agostini Cicognani®, Ricardo Levy Mizrajit
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Resumen

Seccién Ecografia Ginecotocoldgica

Se presenta el caso clinico de una mujer que cursa su segundo embarazo, donde se le
diagnostica ecogréaficamente al feto una malformacién adenomatosa quistica pulmonar

(MAQP), alas 19 semanas.

La evolucion del embarazo fue sin complicaciones, [legando a término y sin requerir

tratamientos intrauterinos ni estudios especiales.

El recién nacido fue dado de alta con buena evolucién y asintomatico.
Dado lo infrecuente de la enfermedad, asi como su evolucion y los pocos casos de diagndstico

prenatal reportados, se decide su presentacién.

Palabras clave:. MALFORMACION ADENOMATOIDE QUi STICA CONGENITA DEL

PULMON - diagndstico.

MALFORMACION ADENOMATOIDE QUi STICA CONGENITA DEL

PULMON - ultrasonografia.

ULTRASONOGRAFIA PRENATAL.

Introduccién

Hasta la fecha hay reportados en laliteratura internacio-
nal menos de 200 casos de malformacién adenomatosa
quistica pulmonar (MAQP)®-9, de ahi lo interesante del
hallazgo, asi como las escasas y poco eficaces, hasta el
momento, recursos terapéuticos disponibles.

Es unaenfermedad excepcional descriptapor primera
vez por Ch'in'y Tang en 1949. Comprende 25% de las
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lesiones pulmonares congénitas halladas en autopsias®.

El primer reporte de diagndstico prenatal de esta en-
fermedad fue realizado en 1975 por Garret y colaborado-
res®. Lamayor casuisticaalafechaladescribe N. Scott
Adzick, con més de 175 casos de diagndstico prenatal .

Se transmite con un patrén esporédico, sin que se co-
nozca asociacion a teratogénicos®.

Esmésfrecuenteen el varon que enlamujer, en razén
de7al®.

Son tumores compresivos, responsables de hipoplasia
pulmonar o de anasarca, 0 ambas, en relacion con un pro-
blemaen lacirculacién deretorno.

Se trata de tumores benignos quisticos del pulmon,
que suelenlocalizarse en unldbulo (habitualmente esuni-
lateral). En 95% delos casos selimitaaun 16bulo o seg-
mento.

Existen variostipos. macroscopico, histolégicoy eco-
grafico, ordenados en tres categorias segln la clasifica
cion de Stocker.
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Clasificacion de Stocker y colaboradores (1977)@®

Tipo I: quistesde gran tamafio (2a 10 cm).
Tipo I1: quistes de menor tamafio (0,5a2 cm).
Tipo I11: microquistes (menoresde0,5 cm).

Existe otraclasificacion —también utilizada— queesla
de Adzick y colaboradores”.

Clasificacion de Adzick y colaboradores

MAQP macroquistica(quistesmayoresoigualesa5 mm).
MAQP microquistica (quistes menores de 5 mm).

Estaclasificacion seutilizaparael diagnéstico pre-
natal®). Histol égicamente se trata de una lesion de tipo
hamartomatosa®, caracterizada por un crecimiento exce-
sivo de los bronguiol os terminales y una marcada ausen-
cia de alvéolos, que forman quistes de diverso tamafio y
avéolosanormales.

Lasformas quisticas aisladas tienen mejor prondstico
Y su evolucion es més lenta (es el caso que reportamos).

Puede regresar espontdneamente hasta en casi 10%
de los casos.

Caso clinico

Setratade unapaciente de 29 afios, secundigesta, nulipara
(con el antecedente de un aborto esponténeo), que cur-
sando lasemana 19 de gestacién sele diagnostica, duran-
telarealizacion del estudio ecogréfico morfolégicofeta, a
nivel del pulmén derecho del feto, la presenciade por lo
menos cuatro imégenesquisticasdeentre 12 mmy 19 mm
de didmetro (macroquistes), agrupadas, de contenido li-
quido denso y homogeéneo (hipoecogénicas), con halo
ecogeénico limitante, y que desplazaban el mediastino.

El resto del parénguima pulmonar, asi como el pulmén
contralateral, no presentaba alteraciones de su ecogenici-
dady erade aspecto ecogréfico normal. No se destacaban
otrasalteraciones anatbmicasen el resto delaexploracion
y laantropometriafetal eralaadecuada

Estos hallazgos hicieron pensar en laenfermedad que
estamos tratando luego de descartar los diagndsticos di-
ferencialesyaanalizados.

La evolucién de dichas lesiones fue sin importantes
modificaciones de volumen durante toda la gestacion,
persistiendo similar el tamafio y proporciona mente, con
buen desarrollo del parénquima pulmonar restante.

Setrataba de unaMAQPtipo | de acuerdo con lacla
sificacion de Stocker y colaboradores.

Fue controlada con equipo interdisciplinario (obstetra,
ecografista, cirujano pediatrico, genetista'y psicologo),
serealizo ecocardiogramafetal, que fue normal, destaca
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do Unicamente el desplazamiento mediastinal determina
do por los quistes; no se le aconsg6 la realizacion de
cariotipo fetal, tras lainterconsulta con genetista, ya que
laparejano deseabaarriesgar lavidade su futuro hijotras
unapuncién, y el embarazo transcurrio sin otos inciden-
tesy con un buen desarrollo hastael término, en quesele
realizd unaoperaci 6n cesérea por indicaci 6n materna (es-
tado hipertensivo del embarazo).

El recién nacido con test de Apgar 9/10, tuvo un peso
de 3.500 g y una buena evolucién neonatal, sin requerir
tratamientos especiales.

Fue dado de alta.con indicacion de realizar resonancia
nuclear magnéticaalos 30 diasdevida, paradeterminar si
tieneenfermedad residual pulmonar.

Aspectos ecograficos

Ecograficamente se presenta como una masa de quistes
grandes (1) o pequefios (I1), o bien muestra un aspecto
s0lido-ecogénico generado por € patrén microquistico (111).

El ultrasonido de alta resolucion es fundamental para
aclarar el diagnostico (figuras1y 2).

Figura 1. Corte sagital de abdomen y térax del feto, donde se
observa la presencia de quistes grandes y pequefios

Figura 2. Area toracica donde se muestra la presencia de
quistes de hasta 20 mm de diametro
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Como diagndsticos diferenciales a los quistes bron-
cogénicos hay que plantearse: el secuestro pulmonar, que
es unamasadetejido pulmonar anormal que no se comu-
nicacon el arbol bronquial y posee vascularizacion propia
anormal, en estos casos el eco doppler color es de gran
utilidad para €l diagnéstico®; los quistes de duplicacion
esofé&gica; 10s quistes mesentéricos, y el teratoma quisti-
co.

Discusién y conclusiones
Malformaciones asociadas

Si bien laM A QP es unacondicién habitualmente aislada,
se han hallado asociaciones en 20% delos casos. Lasmas
frecuentes son uropatias (agenesia o disgenesia renal),
malformaciones anorrectales, herniadiafragméticay ano-
malias cardiacas®.

También fueron descriptasateracionesdel sistemaner-
vioso central, onfalocele y gastrosquisisioy,

Se haobservado, asu vez, unleve aumento en lainci-
dencia de cromosomopatias en los fetos portadores de
una MAQP*2, No hallamos asociaciones en el caso re-
portado.

Prondstico

La MAQP desde el punto de vista pronéstico y yaen €l
segundo trimestre de la gestacion, puede regresar espon-
taneamente en formatotal en 6% delos casos™*19, puede
evolucionar a polihidramniosy alaaparicion de hidrops
fetal, o pueden persistir los quistes hasta € nacimiento,
momento en que pueden ser extirpados®.

Son factores de buen o mal prondstico prenatal el ta-
mafio delalesion, el grado de rechazo del mediastinoy el
desarrollo de hidrops o hidramnios, 0 ambos®1317,

En cuanto al prondstico al nacer, laradiol ogia, latomo-
grafiaaxia computarizaday laresonancianuclear magné-
tica determinaran si hay enfermedad residual pulmonar.
Puede ser asintomatico o determinar infecciones respira-
torias recurrentes®”.

Puede desarrollar lesiones malignas, es por eso que se
aconseja la reseccion de los macroquistes a nacer, aun-
gue sean asintoméati cos'#19),

Lamalformacion adenomatosa quistica pulmonar uni-
lateral y que no desarrolla hidrops fetal, tal como fue el
caso que estamos presentando, tiene un prondstico favo-
rabley se aconseja mantener, en principio, una conducta
expectante®),

Conducta prenatal y terapia in Gtero

Por supuesto que hay que confirmar el hallazgo ecogréfi-
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co en un centro dereferencia, realizar detalladamente una
ecografiaestructural fetal queincluyaecocardiogramapara
descartar asociaciones. Eventuamente puede realizarse
e estudio del cariotipo fetal mediante amniocentesis, dada
la asociacion a cromosomopatias de esta enfermedad. A
partir de aqui es fundamental el seguimiento ecogréfico
seriado, documentando laevolucién, tamarfio delaslesio-
nes, grado de desplazamiento mediastinal, hidrops,
hidramnios, etcétera.

Lainterconsulta con cirujano pediétrico es necesaria
por S es preciso un tratamiento quirdrgico in Utero o al
nacer.

Hay que planificar el nacimiento en un centro derefe-
renciadetercer nivel.

Estos fueron los pasos que se siguieron en e caso
que presentamos.

No fue necesario realizar un tratamiento in Gtero, ya
gue no se evolucion6 al hidrops fetal.

L os casos que requirieron tratamiento in Gtero y fue-
ron reportados se realizaron con feto hidrépico y en los
que no se habiaal canzado alin lamaduraci6n pul monar.

Esto fue descrito en el Centro de Tratamiento Fetal de
laUniversidad de California, San Francisco.

Las opciones terapéuticas son la aspiracion de los
quistes de gran tamafio??3, laderivaci on toraco-amnidtica
de un quiste dominante®, y lareseccion quirdrgicadela
masa®),

Lacirugiafetal sedeberealizar en centros de referen-
cia. Existen pocosen el mundo, uno de ellosen el Centro
deTratamiento Fetal delaUniversidad de California, San
Francisco, donde su actual jefe, el Prof. Dr. Michael
Harrison establ ece claramente que estos tratamientos de-
ben ser realizados por equiposinterdisciplinarios capaci-
tadosy entrenados previamente en cirugiaexperimental y
en donde las consideraciones éticasy |egal es deberan ser
tenidas en cuenta.

Se ha planteado también la destruccion hipertérmica
de las lesiones con l&ser Nd:Yag, en € tipo |11, hasta el
momento experimental, existiendo un solo caso reportado
alafecha. Estetipo presentaun mal pronésticoy laevolu-
cion natural es haciala anasarca, con una alta probabili-
dad de muertefetal (38%).

Si se comprueba anasarcafetal antesdelasemana32,
tambi én puede plantearselarealizacion de unal obectomia
pulmonar fetal por histerotomia.

Reflexion final

El feto es unapersonay puede estar enfermo, intoxicado,
contaminado o ser portador de una neoplasia. Nuestro
objetivo esprevenir e desarrollo de enfermedades, preve-
nir laaparicién de complicaciones asociadas alaprematu-
rezy, en ocasiones, considerar el tratamiento paliativo o
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curativo in Utero (infecciones, tumores, uropatias, ane-
mia, etcétera). Pero esnecesario recordar siempre quede-
bemos evitar layatrogenia.

La medicinafeta es una nueva especialidad médica
(médicay quirlrgica, preventivay curativa). A lamadre se
|asomete, en oportunidades, en demasia, y muchas veces
no esta enferma, de ahi la necesidad de discutir mucho la
eleccion del tratamiento més adecuado para el feto. Hay
gue tener en cuenta siempre |os efectos secundarios para
la madre, los beneficios del tratamiento intrauterino del
feto y los riesgos de un parto prematuro.

Es de esperar que para diagndsticos precoces de ca-
sos similares siempre se actle con cautelay serealiceun
seguimientoy tratamiento lo més adecuados posible, evi-
tando algunas complicaciones eintentando prevenir otras
(hipoplasia pulmonar remanente, insuficiencia cardiaca
congestiva, prematurez, etcétera).

Debemos resaltar que fue fundamental el apoyoy €
asesoramiento psicoldgico de la parejay de su entorno
familiar, dirigido por el equipo médico tratante, yaque un
diagndstico prenatal de este tipo plantea innumerables
dudas y temores, y puede desencadenar una serie de de-
cisiones muchas veces inapropiadas.

Summary

A 19-week embryon (mother coursing her second preg-
nancy) was diagnosed by ecography with a cystic ad-
enomatoid pulmonary malformation (CAPM).

No complications were found during pregnancy evo-
lution. Pregnancy was carried to term without need of in-
trauterine treatments.

The newborn was asymptomatic and discharged to
home. The case is presented due its rareness among pre-
natal diagnosis reports.

Résumé

On présente le cas clinique d’'une femme pendant sa
deuxieme grossesse au coursde laquelle on fait un diagnos-
tic au foetus de malformation adénomatose kystique
pulmonaire (MAKP) ala19esemaine.

L' évolution de la grossesse a é&é normale; pas besoin
d’ études spéciales ni de traitements intra-utérins.

Le nouveau-né est parti sans symptomes.

Etant donné que cette maladie est trésrareet qu'il y en
apeu de cas de diagnostic prénatal repportés, on adécidé
dele présenter.
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