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Cystic adenomatoid malformation associated with pulmonary bronchodysplasia. Report of a case in a
premature patient.

Abstract

Cystic adenomatoid malformation is an abnormal proliferation of lung tissues secondary to an error in the ma-
turation of bronchiolar structures, it occurs 1 in 10,000-35,000 births and manifests with secondary respiratory
distress. We present the case of a male preterm, 28 weeks gestation, Apgar 3/7, Weight: 950 grams, with respira-
tory distress secondary to grade III hyaline membrane disease and early neonatal sepsis, maintained on mecha-
nical ventilation for 2 months. At 32 days of age, type I cystic adenomatoid malformation is diagnosed. Surgical
treatment is the best treatment option. But in asymptomatic patients it is debatable. Surgical treatment was
not accepted, after 2 months of mechanical ventilation, development of pulmonary bronchodysplasia. Surgical
treatment in asymptomatic patients is controversial. Long-term surveillance is important, due to the possibility
of developing infectious and pulmonary oncological complications.

Keywords: Cystic Adenomatoid Malformation of Lung Congenital, Congenital Cystic Adenomatoid
Malformation, Pulmonary Adenomatosis.

Resumen

La malformacién adenomatoide quistica es una proliferacién anormal de tejidos pulmonares secundaria a un
error en la maduracién de estructuras bronquiolares, se presentan 1 en 10,000-35,000 nacimientos y se manifiesta
con dificultad respiratoria secundaria. Se presenta el caso de un pretérmino masculino, 28 semanas de gestacion,
Apgar 3/7, Peso: 950 gramos, con dificultad respiratoria secundaria a enfermedad de membrana hialina grado
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IIT y sepsis neonatal temprana, se mantiene en ventilacién mecéanica por 2 meses. A los 32 dias de vida, se diag-
nostica malformacién adenomatoide quistica tipo I. El tratamiento quirtrgico es la mejor opcién de tratamiento.
Pero en pacientes asintomaticos es debatible. No fue aceptado el tratamiento quirtrgico, después de 2 meses de
ventilacién mecdnica, desarrollo broncodisplasia pulmonar. Es controversial el tratamiento quirdrgico en pa-
cientes asintomaticos. Es importante la vigilancia a largo plazo, por la posibilidad de desarrollar complicaciones

infecciosas y oncoldgicas pulmonares.

Palabras Clave: Enfermedad Adenomatoidea Quistica Pulmonar, Adenoma Quistico Bronquial Fetal, Hamarto-
ma Quistico Pulmonar, Malformaciéon Adenomatoide Quistica.

Introduccién

La malformacién adenomatoide quistica (MAQ)
se define como una proliferacién anormal de los
tejidos pulmonares secundaria a un error en la
maduracién de estructuras bronquiolares.! Las
lesiones quisticas congénitas del pulmén se pre-
sentan 1 por cada 10,000 a 35,000 nacimientos.
Se presentan como un espectro de anomalias, la
mayoria de estas lesiones quisticas comprenden
malformacién adenomatoide quistica congénita,
secuestro pulmonar, enfisema lobar congénito y
quiste broncogénico.?

La malformacién adenomatoide quistica congé-
nita del pulmén, tipicamente se manifiesta con
dificultad respiratoria secundaria a la progresiva
expansion del pulmoén afectado.? La malformacion
congénita de la via aérea pulmonar se origina
como resultado de un desarrollo embrionario pul-
monar anormal, producido en la fase pseudoglan-
dular, generando hiperplasia compensatoria de la
via aérea distal y reemplazo del parénquima nor-
mal por quistes de distintos tamarios y ubicacién.*
Otra hipétesis, pero muy controvertida, es que
esta malformacién puede ser el resultado de una
obstruccién de los bronquios pulmonares durante
el desarrollo fetal, con vias respiratorias dilata-
das y formacién de pseudoquiste.® Existen otras
hipétesis que implican la asociacién de obstruc-
cién de las vias respiratorias y fendémenos mole-
culares locales.®

Las expresiones de marcadores de desarrollo pul-
monar temprano dentro de la lesién, como el fac-
tor de transcripcién tiroideo-1 (TTF-1) o Hoxb5,
evocaban una anomalia que se producia durante
la fase pseudoglandular de la 6 a 16 semanas de
gestacién’, o en la etapa canicular a las 17-26 se-
manas de gestacién.?

En cuanto a la localizacién, se refiere que hasta
en 51% se ubica en el hemitérax izquierdo, 14% de
las ocasiones se encuentra de manera bilateral,
siendo cuatro veces mas probable que éste afecte
s6lo un 16bulo pulmonar, es rara la afectacién de
todo el pulmén.®'® La clasificacion de la malfor-

macién adenomatoidea quistica fue realizada por
Stocker en 1977 y se basaba en el tamario de los
quistes.!

La denominacién inicial de malformacién adeno-
matoidea quistica, se abandoné en el afo 2002,
por iniciativa de Stocker, y en la actualidad se
emplea el termino: malformaciéon congénita de
la via aérea pulmonar (MCVAP); debido a que en
muchas ocasiones no se encontraban ni quistes ni
malformaciones adenomatosas.

La clasificacion también fue cambiada a 5 tipos'?:

Tipo 0: se origina a partir de la trdquea o tejido
bronquial y tiene una baja incidencia (1-3%). Los
quistes son de hasta 0.5 cm de didmetro y afectan
a todos los 16bulos pulmonares. En general son
incompatibles con la vida y se asocian con anoma-
lias cardiacas graves.

Tipo I: quiste Uinico grande o multiples mayores a
2 cm de didmetro. Es el mas frecuente (50-70%) y
con el mejor prondstico. La malformacion ejerce
un efecto de masa que comprime el pulmén sano
adyacente y puede generar dificultad respiratoria
en el recién nacido.

Tipo Il: multiples quistes de menos de 2 cm que
afectan a 1 16bulo pulmonar y tiene origen bron-
quiolar. Es el segundo tipo méas frecuente (20-
40%).

Tipo lll: masa sélida de origen bronquiolar/alveo-
lar que puede desplazar y comprimir el pulmén
contralateral y las estructuras mediastinicas,
provocando hipertensiéon pulmonar e hidrops fe-
tal. Equivale aproximadamente al 10% de las
MCVAP.

Tipo IV: tiene un origen acinar distal con grandes
quistes periféricos de hasta 7 cm de diametro, y
corresponde a un 10 a 15% de las MCVAP.

Las malformaciones asociadas, sobre todo en el
tipo II, se observan hasta en un 42%, tales como
las genitourinarias, como la agenesia renal y el
sindrome de Potter, en un 21% asociado a anoma-
lias cardiovasculares (persistencia del conducto
arterioso, dextrocardia, etcétera), malformacio-
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nes de la caja toracica en un 16% (pectum exca-
vatum) y otras malformaciones en 5%, dentro de
las cuales se incluyen estenosis pildrica, hipopla-
sia pulmonar, hernia diafragmatica, hidrocefalia,
atresia yeyunal, sindrome de Pierre-Robin (mi-
crognatia, glosoptosis, acompanada de hendidura
retroalveolar del paladar duro y blando o paladar
ojival), o la presencia de hemivértebras.’*'* El
blastoma pleuropulmonar, se ha propuesto como
la evolucién natural de la enfermedad tipo 1,
cuando no se realiza tratamiento quirdrgico y se
asocia mas frecuentemente al tipo IV. 1516

El motivo de este articulo es presentar un caso de
malformacién adenomatoidea quistica asociada a
broncodisplasia.

Caso clinico

Antecedentes heredofamiliares. Madre de 27
afios y padre de 28 afios, ambos sin antecedentes
de importancia.

Antecedentes prenatales. Gesta 1, aborto a
las 16 semanas. Gesta 2 con parto pre término
a las 22 semanas de gestacién que culminé con
la muerte del producto. G3, inicia control prena-
tal en el primer trimestre, 6 consultas en total,
se realiza 5 ultrasonidos aparentemente sin al-
teraciones; consume hierro y acido félico desde el
primer trimestre; infecciéon urinaria y cervicova-
ginitis al 5° mes de gestacién tratada con amoxa-
cilina oral y 6vulos. Se realiza cerclaje cervical a
las 14 semanas de gestaciéon por incompetencia
istmico-cervical. Dos dias previos al parto pre-
senta flujo transvaginal abundante, amarillento
y desgarro de cerclaje. Por ultrasonido se observa
producto Unico vivo en presentaciéon pélvica, fre-
cuencia cardiaca fetal 145 por minuto, placenta
fundica, grado I, ILA 14, peso estimado 1,400 g,
cérvix con membrana en reloj de arena, ingresa
con los diagndsticos de primer periodo de trabajo
de parto, embarazo de 28.6 semanas de gestacion
por FUM, multigesta.

Antecedentes posnatales. Se obtiene por via va-
ginal producto tinico vivo masculino, pretérmino
de 28 semanas de gestacién, liquido amnidtico
claro, sin llanto y sin respirar, frecuencia cardia-
ca menor de 100 latidos por minuto. Apgar 3/7,
Peso: 950 gramos, talla 36 cm, perimetro cefélico
24 cm, perimetro toracico 22 cm, perimetro ab-
dominal 19 cm, pie 6 cm, profilaxis con vitamina
A, vitamina K y cloranfenicol oftalmico. Ameritd
medidas de reanimacién con bolsa y canula, me-
jorando frecuencia cardiaca y coloracién de tegu-
mentos; se aplica surfactante pulmonar a razén

de 80 mg/kg/dosis endotraqueal, gasometria en
acidemia metabdlica, normoxemia, normocapnia.
Se mantuvo dos meses en ventilacién mecanica
por presentar dificultad respiratoria secundaria a
enfermedad de membrana hialina grado III modi-
ficada por aplicacién de surfactante pulmonar y
sepsis neonatal temprana secundaria a cervicova-
ginitis materna. A los 20 dias de vida se diagnosti-
c6 enfisema intersticial de pulmén derecho.

A los 32 dias de vida se encontraba con campos
pulmonares con adecuada entrada y salida de aire
por ambos hemitérax; auscultacion de estertores
pulmonares crepitantes gruesos en lébulo infe-
rior derecho. La radiografia y tomografia de térax
mostraron malformaciéon adenomatoide quistica
(figuras 1,2 y 3). Se mantuvo con ventilacién me-
canica desde el nacimiento y hasta el dia 07 de
agosto del 2021, fecha en la que se le retira a ven-
tilacién mecanica de manera electiva. Hasta el 22
de agosto permanecié con puntas nasales a un li-
tro por minuto sin mezclador de oxigeno neonatal
(Blender) por no contarse con este recurso.

Los diagnéstico finales fueron:

1.- Prematurez.

2.- Hiperbilirrubinemia multifactorial remitida.

3.- Dificultad respiratoria secundaria a enferme-
dad de membrana hialina grado III, remitida.

4.- Sepsis neonatal temprana remitida.

5.- Conjuntivitis bacteriana bilateral remitida.

6.- Enterocolitis necrotizante estadio 1* remitida.

7. Sepsis neonatal tardia asociada a los cuidado-
de la salud, remitida.

8.- Retinopatia del prematuro estadio 1 en zona 1.

9.- Persistencia del conducto arterioso.

10.- Hemorragia intraventricular grado III.

11.- Crisis convulsivas neonatales en control.

12.- Malformacién congénita de la via aérea y pul-
monar tipo L.

Discusion

El paciente motivo de esta publicacién, a los 20
dias de vida fue diagnosticado con enfisema in-
tersticial pulmonar. A los 32 dias de vida se in-
terconsulta al servicio de cirugia pediatrica y se
establece el diagndéstico de enfermedad adeno-
matoide pulmonar quistica de patrén mixto.

De acuerdo los datos tomograficos el enfisema in-
tersticial pulmonar en el 82% de las tomografias
pulmonares muestran lineas centrales gruesas
asociadas a grandes puntos rodeados de image-

Caso Clinico

89



Lépez-Cruz G, et al Malformacion adenomatoide quistica

Figura 1. Radiografia de térax que muestra lébulo infe-
rior derecho con aumento de la radiolucidez, con burbu-
jas aéreas de mas de 1 cm (circulo de color negro), en

Figura 3. Radiografia de térax que muestra dis-
plasia broncopulmonar con predominio de mode-

relacion a malformaciéon adenomatoide quistica.

Figura 2. TAC de térax que muestra imagenes quisticas
aéreas en el l6bulo inferior derecho, > de 1 cm, compati-

ble con malformaciéon adenomatoide quistica.

920

nes radiolucidas, que corresponden a quistes.
Imégenes no presentes en la tomografia del pa-
ciente.'” La radiografia de térax mostré6 el 16bulo
inferior derecho con aumento de la radiolucidez,
con burbujas aéreas de mas de 1 cm, en relacion
a malformacién adenomatoide quistica. Cuando
las radiografias simples de térax no son conclu-
yentes, existe la necesidad de utilizar imagenes
tomografias.'® En este caso fue necesario realizar

rada radiolucidez pulmonar bilateral, en el l16bulo
inferior derecho la hiperclaridad disminuyo y las
burbujas aéreas fueron sustituidas por posible
componente fibroso, compatible con broncodis-
plasia pulmonar que sustituyé a la malformacion
adenomatoide quistica.

estudio tomografico encontrando imagenes quis-
ticas aéreas en el 16bulo inferior derecho, > de 1
cm, compatibles con malformacién adenomatoide
quistica tipo I. Por lo que se concluye que el pa-
ciente es portador de malformacién adenomatoide
quistica tipo I.

La patologia congénita pulmonar se puede detec-
tar ecograficamente desde las 12 semanas,'® sin
embargo, la edad gestacional media del diagnés-
tico por ultrasonido es alrededor de las 20 sema-
nas,? en términos generales el diagndstico prenatal
puede realizarse mediante ecografia en el segundo
trimestre de embarazo.?! En el presente caso no
fue posible realizar el diagndstico prenatal en los
5 ultrasonidos prenatales realizados durante el
embarazo. Pero aun con diagndstico prenatal, era
aconsejable confirmarlo con resonancia magnética
fetal que 1dentifica con mas precisién las estructu-
ras anatémicas afectadas y evalda la coexistencia
de otras anomalias congénitas asociadas.??

Las lesiones que permiten el diagnéstico prena-
tal presentan un incremento de tamano con un pico
maéaximo a las 28 semanas, con estabilizacion e inclu-
so regresion posterior, estimandose un 15% de casos
de desaparicién de la malformacién intrattero du-
rante el tercer trimestre.?® Kl paciente fue evaluado
dentro del margen de edad para poder realizar el
diagnostico prenatal con recursos humanos capaci-
tados en el diagnodstico de imagen en esta patolo-
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gia. Todos los pacientes con malformaciones pul-
monares quisticas detectados en etapa prenatal,
requieren una evaluacién posnatal completa,
incluida una tomografia computarizada de térax.
Después del parto, la apariencia clinica de las
malformaciones pulmonares quisticas puede va-
riar desde dificultad respiratoria inmediata al na-
cer hasta un hallazgo accidental en una radiografia
de torax a cualquier edad. En el presente caso la
dificultad respiratoria que presento el paciente fue
ligado inmediatamente a la falta de surfactante
otorgando el tratamiento correspondiente y el diag-
nodstico se estableci6 como un hallazgo accidental
en una radiografia de térax a los 32 dias de vida.
Las malformaciones pulmonares quisticas son
lesiones que pueden desaparecer en las image-
nes del ultimo trimestre, en algunas ocasiones
con una radiografia de térax posnatal normal,
por esta razén se recomienda un seguimiento por
imAgenes para asegurarse de que no hay anoma-
lias sutiles residuales.?*

El caso aqui presentado asociado a broncodisplasia
pulmonar muestra imagenes radiograficas donde
parece desaparecer la malformacién pulmonar quis-
tica. En la figura 3, la radiografia de térax muestra
displasia broncopulmonar. Donde predomina mode-
rada radiolucidez pulmonar bilateral y componente
fibroso; en el 16bulo inferior derecho la hiperclaridad
disminuyé y las burbujas aéreas fueron sustituidas
por componente fibroso, compatible con broncodis-
plasia pulmonar que sustituyé a la malformacién
adenomatoide quistica.
La broncodisplasia se observa especialmente en
recién nacidos prematuros menores de 1,200 gra-
mos, quienes tienen una enfermedad pulmonar
leve o moderada al nacer. La mayoria de estos
nifios requiere de ventilacién mecénica prolonga-
da, debido a inmadurez del centro respiratorio y
limitacién en la mecdnica respiratoria, tal como
sucedid en nuestro paciente.?>%¢

El manejo quirdargico es la mejor opcién de tra-
tamiento en la malformacién adenomatoide quis-
tica, respecto del tratamiento conservador.?’” En
el presente caso el tratamiento quirurgico no fue
aceptado por los padres.

Cuando una lesién es asintomatica, existe un
mayor debate sobre el beneficio de la reseccion
quirurgica frente a la observacién continua.?® Kl
paciente presentaba broncodisplasia pulmonar
después de 2 meses de ventilacién mecanica.

El paciente se encuentra estable a 64 dias de
vida, con multiples comorbilidades (prematurez,
hiperbilirrubinemia multifactorial remitida, difi-

cultad respiratoria secundaria a enfermedad de
membrana hialina grado III remitida, sepsis neo-
natal temprana remitida, conjuntivitis bacteria-
na bilateral remitida, enterocolitis necrotizante
estadio 1° remitida, sepsis neonatal tardia asocia-
da a los cuidados de la salud remitida, retinopatia
del prematuro estadio 1 en zona 1, persistencia
del conducto arterioso, hemorragia intraventri-
cular grado III, crisis convulsivas neonatales en
control, malformacién congénita de la via aérea y
pulmonar tipo I), por lo que es debatible el trata-
miento quirurgico en este momento. El plan es la
vigilancia clinica, radiolégica y en base a su evo-
lucién tomar una decisién multidisciplinaria que
beneficie al paciente.

La evolucién natural puede dar lugar a infeccio-
nes o neoplasias, cuya prevalencia exacta aun es
dificil de evaluar.? En virtud de que la malfor-
macién adenomatoidea pulmonar quistica es una
afeccion que predispone a las neoplasias pulmo-
nares, como el blastoma pleuropulmonar, rab-
domiosarcoma y la transformacién maligna en
carcinoma broncoalveolar,® es indispensable la
vigilancia a estrecha del paciente.

La cirugia fetal abierta de acuerdo a un estudio
preliminar en la enfermedad adenomatoide quis-
tica se perfila como una opcién de tratamiento.®
La fetoscopia en el futuro puede ser una alterna-
tiva de tratamiento en enfermedad adenomatoide
quistica pulmonar.??

La enfermedad adenomatoide pulmonar quisti-
ca, se asocia con malformaciones cardiovascula-
res, urogenitales, toraco-pulmonares como fistula
traqueo-esofagica y agenesia del cuerpo calloso.?
Nuestro paciente presentd persistencia del con-
ducto arterioso.

Aunque las lesiones pulmonares quisticas pue-
den disminuir de tamarfo de forma espontanea la
resolucidon posnatal completa es rara.?** El segui-
miento por imagenes en enfermedad adenomatoide
pulmonar quistica es importante para determinar
cuando y como abordar a estos pacientes.?%%7

De acuerdo con la literatura publicada, se confir-
ma que la enfermedad adenomatoide pulmonar
quistica es una patologia pulmonar con resultado
benigno y una baja mortalidad perinatal, que no
suele asociarse con defectos de crecimiento mor-
foestructural.®

Un metaanalisis del grupo del King’s College re-
porté supervivencia del 97.2%, con resolucién pre-
natal en el 29.6% y cirugia postnatal en el 62.7%
de un total de 486 fetos con enfermedad adeno-
matoide pulmonar quistica y sin hidrops.

Caso Clinico

91



92

Lépez-Cruz G, et al

Conclusiones

1.-El diagnéstico prenatal es fundamental para
establecer un adecuado seguimiento en los pacien-
tes con malformaciones pulmonares congénitas.
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