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SUMARY

Pulmonary cystic adenomatosis is a rare congenital
malformation which consists of thoracic hamartoma
caused by an embrionic disorder which occurs bet-
ween the fifth and sixth week of gestation, and is due
to a cessation of bronchiolar maduration with excessi-
ve pulmonary mesenchime growth, antenatal diagno-
sis is possible using ultrasonography.

INTRODUCCION

En este articulo describimos un nuevo caso clinico
de enfermedad adenomatosa quistica pulmonar, reali-
zando posteriormente una revisiéon exhaustiva de la
bibliografia actual existente y exponemos las image-
nes ecogréficas que nos llevaron al diagnéstico prena-
tal de la enfermedad. Se hace hincapié en la impor-
tancia de un correcto diagndstico ecografico debido al
prondstico generalmente malo y a las pocas posibili-
dades terapéuticas que tiene esta extrafia enfermedad.

CASO CLINICO

Describimos el caso de una mujer de 29 afios, sin
antecedentes personales de interés. Secundigesta con
un parto eutdcico previo y en semana 19 + 4 de ameno-
rrea. Al acudir para la realizacion de la ecografia que
normalmente como protocolo realizamos en semana
20, generalmente el diagndstico se produce después de
semana 16'3, se evidencié una biometria acorde y mor-
fologia normal, excepto en la zona tordcica donde se
objetivaron imagenes quisticas de distinto tamafio que
ocupaban todo el hemitérax izquierdo y parte del dere-
cho, desplazando el corazén a la derecha, asociando as-
citis y derrame pericardico (figs. 1-3). Asi, se apreci6
la existencia de un polihidramnios. En ese momento
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Fig. 2. Ecografia: imdgenes quisticas en la regién toracica.

se realiz6 el diagndstico de malformacion adenomato-
sa quistica de pulmon fetal tipo I e hydrops fetalis ini-
cial. Tras el diagndstico se realiz6 amniocentesis para
descartar cromosomopatias asociadas, con el resulta-
do de cariotipo normal 46XX. Tras el asesoramiento
prenatal, explicando tanto la evolucién como el pro-
néstico y las escasas posibilidades terapéuticas, la pa-
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Fig. 3. Ecografia: imdgenes quisticas en la region toricica.

ciente decidi6 la interrupcién voluntaria del embara-
zo. La anatomia patoldgica confirm¢ la sospecha eco-
grafica, informando como feto de 21 semanas con
placenta con edema vellositario y malformacién ade-
nomatoide pulmonar tipo I de la clasificacién de
Stocker.

DISCUSION

Las anomalias toracicas, entre ellas la adenomato-
sis quistica pulmonar, constituyen un grupo muy im-
portante de malformaciones fetales que pueden ser
detectadas por ultrasonidos.

La adenomatosis quistica pulmonar consiste en un
hamartoma torécico, que afecta a parte o a la totali-
dad pulmonar, estd compuesto por elementos sélidos
y quisticos y representa el 25% de las anomalias pul-
monares congénitas.

Embriolégicamente se produce por un hipercreci-
miento de los elementos mesenquimatosos con un
crecimiento bronquiolar exagerado sin crecimiento
alveolar paralelo*>',

Stocker et al describieron tres tipos morfoldgicos
en 1977, clasificando la enfermedad en':

— Tipo I: 1a mds frecuente, en el 50% de los casos.
Varios quistes irregulares de paredes finas o un gran
quiste rodeado de otros pequeios, entre 3 y 10 cm. Es
la de mejor prondstico.

— Tipo II: varios quistes de menor tamafio que en el
anterior tipo, entre 10y 15 mm.

— Tipo III: tumoracién predominantemente sélida,
con aspecto ecografico de masa homogénea, aunque
en realidad consiste en multiples quistes menores de
0,5 cm. Es la de peor prondstico, complicdndose

fundamentalmente con hipoplasia pulmonar e hy-
drops fetalis.

Tipicamente la adenomatosis quistica pulmonar
unilateral, en el 80-90% de los casos, e incluso es mas
frecuente unilobular y es excepcional la bilateralidad.
En el caso que nosotros hemos expuesto la afeccion
pulmonar fue bilateral, predominando la afeccién del
lado izquierdo.

Hay que conocer que la adenomatosis quistica pul-
monar se asocia a otras patologias de la gestacion
como el polihidramnios debido a la falta de deglucién
fetal por el efecto mecdnico que producen los quistes,
al parto prematuro, CIR, quilotérax e hidrotérax, por
efecto de compresion de la auricula derecha y de la
vena cava.

Debido a la gravedad de las complicaciones asocia-
dos es fundamental el diagndstico precoz y conocer
las pocas posibilidades terapéuticas existentes. Puede
ser necesario para su tratamiento la puncién y aspira-
cién del quiste e incluso la realizacién de una toraco-
centesis, para evitar la aparicién de una hipoplasia
pulmonar de infausto prondstico. También se han des-
crito resecciones pulmonares parciales fetales y se ha
descrito en la bibliografia el uso de un shunt amnioti-
co pulmonar como tratamiento, aunque con malos re-
sultados en general'2.

En el caso que nosotros presentamos, tras explicar
el prondstico y las posibilidades terapéuticas, la pa-
ciente decidio la interrupcién voluntaria del embarazo.

En cualquier caso hay que conocer la frecuente
asociacién con cromosomopatias de la adenomatosis
quistica pulmonar, y en todo caso recomendar a la pa-
ciente la realizacién de una amniocentesis, que en el
caso que se nos presenté fue normal.

Recordando que en el prondstico de la enfermedad
es fundamental el tamafio y la localizacién de las le-
siones quisticas, asi como la asociaciéon de polihi-
dramnios o hydrops.

CONCLUSIONES

Se trata de una malformacién pulmonar rara, en la
que es fundamental conocer el diagndstico prenatal,
la evolucion de la enfermedad, asi como los factores
prondsticos y las escasas posibilidades terapéuticas. A
pesar de la rareza de la enfermedad, ésta puede apa-
recer y es fundamental el diagndstico prenatal que,
como en la mayoria de las malformaciones torécicas,
se realiza inicialmente por las acciones que el efecto
masa produce en los 6rganos tordcicos como despla-
zamiento mediastinico, compresion cardiaca y de la
vena cava inferior'®. Sin lugar a dudas, el diagndstico
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es fundamentalmente ecogréfico, siendo muy impor-
tante el diagnodstico diferencial con otras entidades que
pueden tener un diferente prondstico y tratamiento
como: quistes broncogénicos, teratomas mediastini-
cos, agenesia pulmonar, derrame pleural o quiste peri-
cérdico®.

El tratamiento es casi inexistente y es importante
conocer los factores prondsticos, aunque en algin
caso se ha descrito la regresion espontdnea'™.

RESUMEN

La adenomatosis quistica pulmonar es una rara mal-
formacién congénita que consiste en un hamartoma
tordcico generado por un trastorno embrionario que
acontece entre la quinta y sexta semana de gestacion
debido a un cese en la maduracién bronquiolar con un
excesivo crecimiento del mesénquima pulmonar y
cuyo diagndstico prenatal es hoy dia posible debido a
las técnicas ultrasonograficas de las que se dispone.
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