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Introduccion

Lamalformacion adenomatoidea quistica (MAQ) es una
afectacion pulmonar congénita muy poco frecuente, que se ca-
racteriza por una proliferacion andmalade las estructuras bron-
quiolares terminales con ausencia de alveolos normales. Estas
|esiones comunican habitualmente con € érbol traqueobronquid,
y sus vascularizacion proviene de la circulacion pulmonar®2,
Por otra parte, €l secuestro pulmonar (SP) se caracteriza por la
presencia de tejido pulmonar inmaduro y no funcionante que no
comunicacon laviaagéreay tiene una vascularizacion andmala
de tipo sistémico. El secuestro es intralobar cuando estainclui-
do dentro de la pleura visceral pulmonar, o extralobar cuando
dispone de unaenvoltura pleural propia. Lapresenciadeirriga-
cion de origen sistémico, tipicadel SP, asociadaaunaMAQ es
un hallazgo excepcional 9, Afadimos una observacion més a
la corta serie de casos publicados con esta rara asociacion.

Caso clinico

Recién nacida a término con peso adecuado para su edad
gestacional y asintomética ala que en una ecografia obstétrica,
realizada en la semana 25 de gestacion, se le observé unamasa
quisticaen el pulmon derecho compatible con MAQ. Después
del parto se efectud una radiografia de térax que demostré la
presencia de unalesion quistica en €l [8bulo inferior derecho.
Laecografia-doppler y 1aCT téraco-abdominal confirmaron el
diagndstico de MAQ y pusieron de manifiesto la existencia de
un vaso sistémico aberrante dependiente del tronco celiaco que
irrigabalalesion pulmonar (Fig. 1). Las pruebas de laboratorio
fueron normales. Se intervino quirurgicamente alos 20 dias de
vida practicandose lobectomia inferior derecha. Lalesién ocu-
pabamés del 80% de dicho |ébulo y se observd unavaso trans-
diafragmdtico en el ligamento pulmonar inferior que fue liga-
doy seccionado. El postoperatorio cursd sinincidenciasy lapa-
ciente se encuentra asintomética un afio después de la cirugia.
El estudio patol 6gico de |a pieza demostr6 pérdida de la arqui-
tectura pulmonar normal con maltiples cavidades quisticas de
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Figura 1. CT torécica. Se observavaso contrastado proveniente del tronco
celiaco que sedirige haciael Idbulo inferior derecho pulmonar.

Figura 2. Mdltiples estructuras dilatadas quisticamente revestidas por
epitelio cilindrico bronquial.

diametros entre 0,1 y 0,7 cm, correspondientes a espacios bron-
quiolares dilatados. Ese patrén histol6gico es compatible con
MAQ tipo Il de Stocker (Fig. 2).
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Discusion

Dentro de las malformaciones congénitas pulmonares se
ha descrito recientemente una nueva entidad que resultade la
asociacion entre SPy MAQ. Esta lesidn mixta presenta carac-
teristicas clinicopatol 6gicas de las dos ya conocidas, |o cual
refleja su origen embriol dgico comin®. No obstante, hay que
distinguir entre un SP extral obar que contiene elementos histo-
|6gicos de MAQ y una adenomatosis quistica que presenta una
irrigacion aberrante de origen sistémico. Siendo malformacio-
nes muy poco frecuentes, € tipo de lesion que nosotros descri-
bimos lo es todavia mas con solo 18 casos publicados®4.

Las manifestaciones clinicas dependen, fundamentalmente,
del tamafio de la masa pulmonar y sus consecuencias fisiopa-
toldgicas. En d feto se puede producir un cuadro de hidrops se-
vero, aunque no es o habitual . Después del parto se han descri-
to dificultad respiratoria e infeccion de la masa en algunos pa-
cientes, otros cursan de forma asintomatica®.

El diagndstico preoperatorio de un SP o de una malforma-
cion mixta depende de la demostracion del vaso aberrante me-
diante pruebas de imagen. La deteccidn prenatal del mismo es
extremadamente dificil; sin embargo, después del parto la eco-
grafia-doppler y el CT permiten visualizarlo en lamayoria de
los casos”. El conocimiento de este vaso sistémico facilitala
planificacion quirtrgicay evita hemorragias que pueden poner
en peligrolavidadel paciente. Su existencia debe ser sospechada
no solo en el estudio preoperatorio, sino también en lacirugia
de cualquier masa pulmonar congénita que se encuentre en la
proximidad del diafragma®. La exéresis del |6bulo 0o méasrara
mente de los |6bul os afectados es curativa y se debe realizar
no solo por lasintomatologiay complicaciones que pueden pro-
ducir, sino por la posible degeneracion maligna de las malfor-
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maciones pulmonares quisticas congénitas®. A pesar de su ra
reza, consideramos que lamalformacion mixta SP-MAQ se de-
beincluir en el diagndstico diferencial de las masas pulmonares
fetdles.
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