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Malformacién adenomatoidea 257
quistica de pulmoén:
diagndstico prenatal

Congenital cystic adenomatoid
malformation of the lung:
prenatal diagnosis

E. Couceiro Naveira, C. Lépez Ramén y Cajal. Malformacion
adenomatoidea quistica de pulmén: diagndstico prenatal.

RESUMEN

La malformacién adenomatoidea quistica

de pulmén (MAQ) es una anomalia pulmonar
congénita detectable prenatalmente por ecograffa.
El hallazgo inicial es una masa intratordcica sdlida
o quistica. La ecografia permite detectar

la malformacién y sus posibles complicaciones
evolutivas, que influyen en la actitud que se debe
adoptar.

Se presentan 2 casos clinicos de MAQ,

con evoluciones opuestas, tanto en el periodo
prenatal como posnatal. En ambos casos,

el resultado a largo plazo ha sido favorable.

Se realiza también un recuerdo de las principales
caracteristicas de esta malformacién, el seguimiento
prenatal y las distintas opciones terapéuticas.

PALABRAS CLAVE

Malformacién adenomatoidea quistica. Quiste
pulmonar. Diagndstico prenatal.

ABSTRACT

Congenital cystic adenomatoid malformation of the
lung (CCAM) is a congenital lesion amenable

to prenatal ultrasound diagnosis. The initial finding
is a solid or cystic intrathoracic mass. Ultrasound
allows not only prenatal diagnosis but also
detection of possible complications, that may affect
management.

Two cases of CCAM are presented, with different
clinical course in both the prenatal and postnatal
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periods. In both cases, long term outcome was
favorable. The main characteristics of this
malformations, its prenatal management and the
different treatment option are reviewed.

KEY WORDS

Cystic adenomatoid malformation. Lung cyst.
Prenatal diagnosis.

INTRODUCCION

La malformacién adenomatoidea quistica de pul-
moén (MAQ) es una proliferacién adenomatosa de
los bronquiolos terminales, con supresién del creci-
miento alveolar!. Se trata de una malformacién po-
co frecuente. La presentaciéon clinica es muy varia-
ble?, y puede manifestarse como muerte fetal
intrauterina secundaria a hidrops fetal no inmune,
insuficiencia respiratoria neonatal de grado variable,
infecciones pulmonares recurrentes en la infancia o
como hallazgo en la vida adulta®*. La clasificacion
més utilizada distingue entre tres tipos histologicos®,
que evidencian asimismo una correlaciéon con el as-
pecto ecogréfico prenatal: el tipo I, macroquistico, el
tipo II, microquistico, y el tipo III, predominante-
mente solido. La ecograffa prenatal® permite detectar
esta afeccién a partir del hallazgo de una masa in-
tratordcica, de cardcter quistico o sélido (general-
mente hiperecogénica), segin el tipo. El diagnéstico
diferencial ha de
realizarse principalmente con hernia diafragmatica,
secuestro pulmonar, atresia bronquial, quiste bron-
cogénico y teratoma mediastinico. Existen complica-
ciones evolutivas detectables por ecograffa, como
son el polihidramnios, desplazamiento mediastinico
y car-diaco, ascitis e incluso hidrops fetal’.

Se presentan 2 casos clinicos de MAQ, con evo-
luciones opuestas, tanto en el periodo prenatal co-
mo posnatal, que requirieron tratamientos completa-
mente diferentes. En ambos casos, el resultado a
largo plazo ha sido favorable. Se realiza también un
recuerdo acerca de las principales caracteristicas de
esta malformacién, el seguimiento prenatal y las dis-
tintas opciones terapéuticas, tanto pre como posna-
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EG: 31.3 semanas

Figura 1. Caso 1. Semana 31%3. Imagen quistica en hemitérax
derecho, con desplazamiento cardiaco. A: en sistole; B: en
didstole. A: aorta; PI: pulmén izquierdo; PD: pulmdn derecho;
Q: quiste; C: corazon.

tales.

MATERIAL Y METODOS

Los sistemas de ultrasonidos empleados fueron, en
el caso 1, un Acuson®, 128xp/10, y en el caso 2, un
Siemens®, Sonoline Prima y un Acuson®, 128xp /adv,
con transductores abdominales de 3,5 y 5,0 MHz.

DESCRIPCION DE LOS CASOS
Caso 1

Tercigesta (G3P2) de 29 afios de edad, sin ante-
cedentes medicoquirtirgicos de relevancia, remitida
a la unidad de diagnéstico prenatal por hallazgo
ecografico de masa intratordcica en la semana 31%3
de amenorrea. Se describe una masa macroquistica
en el pulmén derecho, de 5 cm, que desplaza el me-
diastino contralateralmente (fig. 1). El volumen de li-
quido amnidtico es normal. No se encuentra ningu-
na otra malformacién en el feto, por lo que, dada la
edad gestacional y de acuerdo con la paciente, no
se efectia cariotipo fetal. El estudio Doppler del re-
torno venoso (fig. 2) y el ecocardiograma en modo
M (fig. 3) permiten apreciar la ausencia de repercu-
sibn hemodindmica significativa en esos momentos,
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Figura 2. Caso 1. Semana 31*3 Estudio del retorno venoso. A:
imagen Doppler color de la vena umbilical intrahepdtica y
ductus venoso (en a, imagen ampliada); B: ductus venoso.
Doppler color y onda de velocidad de flujo en Doppler pulsado;
C: vena umbilical. Doppler color y pulsado. Q: quiste; E:
estémago; DV: ductus venoso; VU vena umbilical.

Figura 3. Caso 1. Semana 31*3. El bamboleo de la pared
auricular derecha sobre el quiste (modo M, flecha) refleja la
elasticidad del mismo. Q: quiste; C: corazon.

por lo que se inicia pauta de maduracién pulmonar
con betametasona y se realiza un seguimiento eco-
grafico periédico (dos veces por semana). En la se-
mana 34*2 se observa derrame pericardico y reflujo
en la vena cava inferior, por lo que se decide finali-
zacion de la gestacion. En la semana 34*° se extrae
por cesdrea un neonato varén de 2.660 g de peso y
Apgar 6/8, con un notable distrés respiratorio (gra-
do II de Siverman-Andersen). La exploracién radio-

B:66

Figura 4. Caso 2. Semana 19*%. A, C y E: cortes parasagitales; B:
corte transversal. P: pulmén; Q: quiste.

légica posnatal no es concluyente, y establece un
diagnéstico presuntivo de hernia diafragmatica. Da-
da la insuficiencia respiratoria que presenta, el re-
cién nacido es sometido a cirugfa urgente a las 11 h
de vida, y asf se confirma el diagnéstico prenatal de
MAQ), descartando la hernia diafragmatica. La explo-
racién intraoperatoria demuestra una gran masa
quistica que ocupa todo el lébulo inferior del pul-
mon derecho, por lo que se realiza lobectomia infe-
rior derecha. Los lébulos superior y medio estan hi-
poplasicos, aunque demuestran una correcta
insuflacién y ausencia de zonas atelectésicas. En la
actualidad, el nifio tiene 6 afios y no presenta se-
cuela alguna.

Caso 2

Tercigesta (G3P0C2) de 30 afios de edad, porta-
dora de una betatalasemia minor como antecedente
més relevante. Es enviada a la UDP por hallazgo de
masa tordcica derecha compatible con MAQ tipo II,
en la semana 19™ de amenorrea (fig. 4). Tras com-
probar que no presenta ninguna otra malformacién
detectable, se realiza cordocentesis para determina-
ciéon de cariotipo fetal (46, XX). Se realizan contro-
les ecogréficos seriados cada 2-3 semanas, en los
que se aprecia la ausencia de crecimiento de dicha
masa entre las semanas 19 y 23. En la semana 23*3
se observa un leve desplazamiento mediastinico ha-
cia la izquierda, sin repercusiéon hemodindmica. A
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Figura 5. Caso 2. Semana 28*°. Restos quisticos en la base del
pulmén derecho (flechas en A, B y D). En C, los campos
pulmonares se aprecian prdcticamente normales.

Figura 6. Caso 2. Imagen posnatal (7 dias). TAC que muestra
imdgenes microquisticas en el segmento posterior del I6bulo
inferior derecho.

partir de la semana 28 se constata una reduccién
paulatina e importante en el tamafio de la lesién
(fig. 5), de modo que en la semana 31 los campos
pulmonares son descritos como normales.

En la semana 38" se practic6 una cesarea pro-
gramada, y se extrajo una mujer de 3.330 g de peso
e indice Apgar 8/9, que no presenta distrés respira-
torio en ninglin momento. Ese mismo dia, una ex-
ploracién radiogréfica revela no obstante un vela-
miento del I6bulo inferior del pulmén derecho, por
lo que a la semana de vida se practica una tomo-
graffa axial computarizada (TAC) que presenta iméa-
genes microquisticas en el segmento posterior del
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lobulo inferior derecho (LID), compatibles con el
diagnéstico prenatal de MAQ (fig. 6). Las explora-
ciones radiograficas practicadas con posterioridad (a
los 6 meses y a los 20 meses) son normales, y la ni-
fia se mantiene completamente asintomética (actual-
mente tiene 3 afios de edad).

DISCUSION

La primera descripcion de la MAQ fue realizada
por Chin y Tang® en 1949. Los criterios microscopi-
cos fueron mas tarde definidos por Kwittken y Rei-
ner’ en 1962. Stocker et al® realizaron en 1977, so-
bre una revision de 38 casos, la clasificacion més
ampliamente utilizada de esta malformacion, que
distingue tres tipos:

— Tipo I. Quiste tnico o multiple, grande (mayor
de 2 cm), que con frecuencia produce despla-
zamiento mediastinico. Se consider6 de buen
prondstico.

— Tipo II. Multiples quistes pequefios (menores de
1 cm). Presenta una frecuente asociacién con
otras malformaciones fetales y es considerado
de mal prondstico.

— Tipo 1II. Lesién voluminosa y sélida que produ-
ce desplazamiento mediastinico. Se asocia tam-
bién con un mal prondstico.

Se ha sugerido que la MAQ se debe a un defec-
to en la maduracién pulmonar, quizd por fallo o
asincronia en la interaccién del mesénquima con el
epitelio’®. Embriol6gicamente, se produciria un fallo
en la conexion entre la via aérea y el componente
respiratorio, dando como resultado el crecimiento
excesivo de los bronquiolos terminales, sin desarro-
llo alveolar. Alteraciones locales en la produccion de
determinados factores de crecimiento que modulan
el desarrollo normal del pulmén podrian ser las res-
ponsables de la estructura pulmonar alterada que se
observa en estas lesiones!!13.

La historia natural de esta lesiéon es variable. En
general, los factores que se asocian con un peor
prondstico, y que se pueden identificar por ecogra-
fia prenatal, son el desplazamiento mediastinico y
cardfaco, el polihidramnios, la ascitis y especialmen-
te el hidrops fetal no inmune?. Los mecanismos por
los que aparecerian son varios:

1. Interferencia con la deglucién fetal, por obs-
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truccién esofdgica (compresién extrinseca del
esofago por la malformacién), con lo que se
evita el retorno del liquido amniético al com-
partimiento vascular fetal.

2. Compresién mecanica de la vena cava y/o la
auricula derecha.

3. Hipersecrecién o trasudado desde la propia
MAQ. En apoyo de esta teoria estd el hecho de
que el polihidramnios parece ser mds frecuen-
te en el tipo III (sélido) que en el tipo I (quis-
tico).

Se ha descrito la disminucién prenatal de tama-
fo!* e incluso la desaparicion de las lesiones antes
del parto!#15. Este hecho se ha atribuido a una com-
binacién de varios factores, como la disminucion re-
al de tamafio, el crecimiento del pulmén normal cir-
cundante sin cambio de tamafio de la masa o la
pérdida de interfases liquido /tejido, con lo que dis-
minuirfa la ecogenicidad. La supervivencia neonatal
se relaciona con la presencia o ausencia de hipo-
plasia pulmonar (condicionada por la compresion
del pulmén normal por la masa en expansion) y de
anomalias asociadas.

La vigilancia peri6dica'® puede ser una opcién ra-
zonable en aquellos casos en los que se aprecia re-
duccién o ausencia de crecimiento de la masa, y
siempre que no aparezcan las complicaciones evo-
lutivas anteriormente citadas. En casos de lesion
progresiva, sobre todo si aparece hidrops fetal, en-
tra en consideracion la terapéutica intrauterina (tora-
cocentesis!”!®, shunt toracoamni6tico'®? y, en fase
de investigacion, cirugfa fetal abierta???), o el ade-
lantamiento del parto, segtin la edad gestacional en
la que aparezcan dichas complicaciones.

Los casos clinicos descritos, correspondientes a los
tipos I y I de MAQ (aunque sin verificaciéon histol6-
gica de este ultimo), demuestran una evolucién com-
pletamente opuesta. En el primer caso, se producen
alteraciones hemodindmicas atribuibles a compresién
de la vena cava, con formacién de derrame pericar-
dico (preludio de la insuficiencia cardiaca, ascitis e hi-
drops fetal), lo que motivé la decision de finalizar el
embarazo. Ademds, la compresion del pulmén nor-
mal por la masa quistica condicioné la hipoplasia pul-
monar observada posnatalmente. En el segundo caso,
por contra, de diagnéstico més temprano y patrén mi-
croquistico, se constaté una reducciéon en el tamarfio
de la masa hasta su aparente desaparicién, lo que lle-
v6 a no intervenir prenatalmente, dejando evolucio-
nar el embarazo hasta el término.

Dos hechos llaman la atencién en ambos casos.
En primer lugar, la evolucién es opuesta a lo que se-
rfa de esperar segtn los patrones clasicos de Stocker,
pues la lesion tipo I, a la que se le atribuye un me-
jor comportamiento clinico, evolucioné aqui de for-
ma desfavorable. Por el contrario, la lesion de tipo 1I,
considerada cldsicamente de peor prondstico y de
mas frecuente asociacion con otras anomalias, evolu-
ciond hacia la resolucién espontanea. Esto, no obs-
tante, concuerda con la opinién sostenida por varios
autores de que el prondstico no se relaciona con el
tipo histolégico sino con el tamafio de la masa y con
las caracteristicas subyacentes de crecimiento celu-
lar?.

Por otra parte, estos 2 casos nos deben hacer
pensar en la importancia del estudio posnatal, ya se-
fialada por diversos autores?, y en la correlacion en-
tre las imagenes prenatales y posnatales. En el caso
1, el estudio posnatal apunté hacia el diagndstico de
hernia diafragmatica congénita (lo que motivd una
laparotomfa infracostal inicialmente), que finalmente
no se corroboré con los hallazgos quirtrgicos, co-
herentes con la impresion diagnoéstica prenatal. En el
caso 2, a pesar de la aparente desaparicion de la le-
si6n antes del parto, el TAC si evidencié todavia le-
sién microquistica residual, si bien desaparecié a los
seis meses de vida.

Como resumen final podemos decir que la eco-
graffa prenatal permite el diagnéstico temprano y el
seguimiento de la MAQ. En primer lugar, deben ex-
cluirse otras malformaciones fetales, que ensom-
brecen notablemente el pronéstico, obteniendo si es
posible un cariotipo fetal. Tras excluir otras posibili-
dades diagnoésticas, debe vigilarse especialmente la
evolucién del tamafo de la masa y la aparicién de
posibles complicaciones fisiopatoldgicas evolutivas
(desplazamiento mediastinico, hipoplasia del tejido
pulmonar normal, polihidramnios, compromiso car-
diovascular, hidrops fetal). Ante la ausencia de com-
plicaciones, se recomienda la vigilancia ecogréfica, y
dejar evolucionar la gestacion hasta el término. Tras
el parto, debe realizarse una cuidadosa valoracién
neonatal. [a presencia de distrés respiratorio obliga-
rd a una intervencién inmediata. En caso contrario,
el control posnatal confirmard la persistencia o la
desaparicion de la lesiéon (caso 2). Ante la aparicion
de complicaciones prenatales entrarfan en conside-
raciéon, segin la edad gestacional, la intervencién
prenatal intrauterina o la interrupcién de la gesta-
cién y tratamiento posnatal (tal y como se efectud
en el caso 1).
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