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Introduccién

Lamalformacion quistica adenomatoidea congénita pulmo-
nar (MQACP) resulta de una proliferacion del epitelio respira
torio en los bronquiolos terminales con formacion de quistes.
Representa el 25% de las malformaciones congénitas del pul -
mon y, frecuentemente, se manifiesta como distrés respiratorio
en el periodo neonatal 2. La ecografia permite el diagndstico
prenatal delaafeccidn, lo que resultaventajoso y hahecho evo-
[ucionar la actuacion neonatal en los Ultimos afios.

El objeto de este trabajo es comunicar dos observaciones de
MQACP que se han beneficiado del diagnostico antenatal, y co-
mentar sus aspectos mas importantes.

Caso 1

RN, segundo gemelo nacido por cesarea, alas 38 semanas
por presentacion poddlica. Peso 3.020 g. Apgar 9/10. A las 28
semanas se le descubri una lesion intratorécica inferior dere-
cha, con imagenes quisticas evocadoras de una MQACP posi-
blemente de tipo | de la clasificacion de Stocker (Fig. 1A). El
nifio no presentaba signos de distrés respiratorio a nacimiento
y laRx detdrax inicial mostraba unaimagen de aspecto quisti-
co en |6bulo medio einferior derecho (Fig. 1B). LaTAC pul-
monar realizada a continuacion muestra una lesion de aspecto
multiquistico con desviacion mediastinica e hipoplasiadel res-
to del parénquima pulmonar (Fig. 1C). Es dado de alta por per-
manecer asintomético. Posteriormente, alos 28 dias, tras un epi-
sodio de bronquitis obstructiva leve, fue intervenido realizan-
dose segmentectomia. Se extubd a 4° dia, siendo normal en el
momento del altael examen clinicoy radiol6gico. EI examen
histol6gico confirmd MQACPtipo | (Fig. 1D).

Caso 2

RN de 35 semanas de gestacion, parto inducido por oligo-
amnios severo, peso 2.350 gy Apgar de 9/10. El diagndstico an-
tenatal sehizo alas 32 semanas de gestacion ante la presenciade
unas imagenes quisticas sugestivas con diafragmasintactos (Fig.
2A). Presenta desde el nacimiento distrés respiratorio que preci-
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saintubacion y ventilacion mecanica. La Rx pulmonar muestra
imégenes de aspecto bulloso anivel del [6bulo inferior izquier-
do con desplazamiento mediastinico (Fig. 2B). Esintervenido d
tercer dia, aprecidndose unainsuflacién del [6bulo inferior iz-
quierdo que ocupa la précticatotalidad del hemit6rax corres-
pondiente, de aspecto multiquistico, reaizandose lobectomia. La
evolucion fue favorable con reexpansion pulmonar progresiva.
El diagndstico histolgico fue de MQACPtipo | (Fig. 2C).

Comentarios

LaMQACP suele presentarse, en e periodo neonatal, en for-
ma de distrés respiratorio, 0 més tarde como infecciones pul-
monares recurrentes®4. Ocasional mente, puede comenzar en el
RN como un neumotdrax®, que suele ser un signo revelador més
tardio. En unarevision de 153 casos anteriores a 1992 Cloutier
y cols.® sefialaron que el 83% de los pacientes fueron vistos
en el periodo neonatal (< 6 meses de vida), no apreciando dife-
rencia de sexo ni de localizacion pulmonar, siendo laafectacion
unilobular cuatro veces més frecuente que lamultilobular. Rara
vez lalesion es bilateral (2% delos casos)™. En lacasuisticade
Cloutier € unico caso de enfermedad bilateral nacio muerto.

Es habitual describir trestipos de MQACP segun la clasifi-
cacion de Stocker®, basada en el tamafio de los quistes: € tipo
I, el méas comUn, consiste en uno 0 Mas quistes de méas de 20 mm
de didmetro con poca o ninguna érea adenomatoides; el tipo |1
€s una mezcla de pequefios quistes menores de 10 mm de dia-
metro con areas adenomatoideas; y € tipo |11, de peor prondsti-
co, constituye una gran masa solida de microquistes bronguio-
lares inferiores a 0,5 mm de diametro, no apreciables macros-
copicamente. Adzick y cols.® han simplificado esta clasifica-
cion en dos grupos basados en el aspecto ecogréfico antenatal,
lesiones macroscdpicas con quistes de didmetro superior a5 mm
(tipo |y Il de Stocker), y microscopicas con quistesinferioresa
5mm (tipo |11 de Stocker).

Con el desarrollo de la ecografia prenatal como procedi-
miento de screening de rutina, laMQACP puede ser diagnosti-
cadaintraltero, |0 que resulta beneficioso, ya que permite, ante-
natal mente, juzgar sus consecuenciasy mejorar la actitud obs-
tétricay, postnatalmente, un tratamiento precoz e individuali-
Zajo(l,lO-lZ) .

En d periodo antenatal la ecografia permite reaizar € diag-
ndgtico entre las 18-24 semanas™, o méstarde, en especial cuan-
do sobrevienen complicaciones de polihidramnios o de hidrops
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Figural. Caso 1. A: Ultrasonografia prenatal alas 28 semanas de gestacion.
L esiones quisticas evocadoras de MQACP tipo |. B: Radiografia simple
de térax con lesiones caracteristicas en |6bulo medio e inferior derecho.
C: Tomografiaaxial. Imagenes multiquisticas con desviacion mediastinica
e hipoplasia pulmonar. D: Microfotografia histol 6gica mostrando quistes
de gran tamafio tapizados por epitelio cilindrico.

fetal, 0 se asocian anomalias estructurales®, El diagndstico de
lamalformacion se basa en signos ecogréficos especificos, sien-
do mésfécil en las formas macroquisticas (tipos |, 1) queenlas
microquisticas (tipo I11). El diagndstico prenatal del tipo de mal-
formacidn debe intentarse, ya que condicionara por sus impli-
caciones prondsticas la actitud del obstetra®. En nuestras ob-
servaciones se sospecho un tipo I, que fue confirmado postna-
talmente.

Laecografiaprenatal posibilitatambién el diagnostico dife-
rencial con otras afecciones congénitas, principalmente la her-
nia diafragméticay masas toracicas poco frecuentes, como quis-
tes broncogénicos o entéricos, tumor neurdgeno, teratoma quis-
tico mediastinico y secuestros pulmonares, existiendo una aso-
ciacion entre estos Ultimosy laMQACP®, Lapresenciade mal-
formaciones debe ser investigada sisteméticamente, aunque no
suele asociarse con otras anomalias estructurales, siendo mas
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frecuentes en las lesiones de tipo 11 seglin Stocker (26% de los
casos)19, Entre ellas destacan malformaciones renales, neuro-
|6gicas, defectos cardiacos, torécicosy digestivos. Las lesiones
aisladas no estan normal mente asociadas a un cariotipo anor-
mal. En nuestros casos no encontramos mal formaciones aso-
ciadas.

Otros beneficios de la ecografia prenatal se relacionan con
laposibilidad de un tratamiento intralitero, propuesto por varios
autores®®19 para evitar el riesgo de hipoplasia pulmonar, ana-
sarca, hidramniosy desfallecimiento cardiaco. Aunque diversos
tratamientos mediante puncidn, drengje o reseccion han sido lle-
vados a cabo satisfactoriamente, sigue siendo dificil definir las
indicaciones delacirugiafetal, debido ala buenaevolucidn post-
natal de algunas formas que intralitero parecian desfavorables 0,
Laactitud tergpéutica dependera de lavaloracion ultrasonicaini-
cial y del cariotipo fetal, en caso de malformaciones asociadas.
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Esfundamental confirmar laexistenciade MQACPY € tipo de
lamisma, asi como la blsqueda de los factores de mal pronds
tico (bilateralidad delas lesiones, tipo |11, malformaciones aso-
ciadas, presencia de hidramnios y, sobre todo de anasarca feto-
placentario). En los casos de afectacion bilateral puede plante-
arse laposibilidad de un aborto terapéutico, ya que la supervi-
venciaes nula, y en los unilaterales con anasarca, una deriva-
cion quiste-amnidtica o cirugiafetal abierta, en caso detipos|-
I1, no asi en lostipos 11, en que el prondstico es sombrio, pu-
diendo discutirse lainterrupcion del embarazo®.

Unavez redizado € diagndstico prenatal, se debe planificar
el parto y la actuacion pediatrica médico-quirlrgica. Paraello
debe contemplarse el traslado de la madre a un centro obstétri-
co de alto riesgo, donde haya neonatdlogos expertos, aneste-
sistasy cirujanos pediatricos disponibles parala atencidn del ne-
onato.

Tras €l nacimiento el diagndstico prenatal permite el ma-
nejo médico-quirdrgico individualizado del paciente, como su-
cedio en nuestros casos. En el primero, € tratamiento quirdrgi-
co fue electivo d estar € nifio estable y sin sintomatologia res-
piratoria, y en el segundo inmediato, tras su estabilizacidn por
presentar distrés respiratorio. Latoracotomiacon reseccion qui-
rirgicaes el tratamiento recomendado paraevitar € distrésres-
piratorio, infeccion recurrente y cambios malignos. En lama:
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Figura 2. Caso 2. A: Ultrasonografiaprenatal alas 32 semanas de gestacion.
Formaciones quisticas de gran tamafio anivel delébulo inferior izquierdo
con integridad de diafragmas. B: Radiografia de térax con imagenes de
aspecto bulloso en |6bulo inferior izquierdo y desplazamiento mediastinico.
C: Microfotografia histol gica constituida mayoritariamente por quistes
pulmonares de gran tamafio.

yoriade |as series no se aprecian ateraciones delafuncién pul-
monar después de lalobectomia, lo que se va constatando en
nuestros pacientes y sugiere un crecimiento pulmonar com-
pensatorio tras la reseccion del tejido pulmonar anormal @19,

Como resumen, laMQACP es causa poco frecuente de dis-
trés respiratorio neonatal, cuyo diagnostico debe hacerse antes
del nacimiento mediante ecocardiografia por los beneficios que
supone, a permitir una intervencién médico-quirdrgica multi-
disciplinaria més precoz y adaptada a cada caso.
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