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CASO CLINICO

Luis F. Diaz-Herrera*, Ma. Paz Falla-Benavides, Gustavo A. Fajardo y Yoliset Romero
Departamento de Pediatria, Hospital Universitario San Ignacio, Pontificia Universidad Javeriana, Bogota, Colombia

Antecedentes: La malformacion adenomatoidea quistica y el secuestro broncopulmonar son malformaciones que se pueden
diagnosticar prenatalmente. Los adecuados controles prenatales ayudan a un diagndstico temprano y su manejo.
Objetivo: Presentar el caso de un recién nacido con diagndstico parental de una malformacion pulmonar y su desenlace posterior.
Reporte de caso: Recién nacido a término con diagndstico antenatal de malformacion pulmonar, el cual se confirmé tras su naci-
miento. Discusion: Estas dos malformaciones son entidades cuya incidencia viene aumentando, razon por la cual es importante
el conocimiento del curso clinico, ayudas diagndsticas, complicaciones y las posibilidades de manejo con las que se cuenta.

Malformacion adenomatoidea quistica. Secuestro broncopulmonar. Malformacidn pulmonar congénita.

Background: Cystic adenomatoid malformation and bronchopulmonary sequestration are malformations that can be diag-
nosed prenatally. Appropriate prenatal controls helps to early diagnosis and management. Objective: To present the case of
a newborn with a parental diagnosis of a pulmonary malformation and its subsequent outcome. Case report: Newborn at
term with antenatal diagnosis of pulmonary malformation which was confirmed postnatal. Discussion: These two malforma-
tions are entities whose incidence is increasing, which is why knowledge of the clinical course, diagnostic aids, complications,
and the management possibilities that are available are important.

Bronchopulmonary sequestration. Congenital cystic adenomatoid malformation. Congenital pulmonary
malformation.

Los avances en los estudios prenatales ayudan a me-

La incidencia de la malformacién adenomatoidea jorar el diagndstico precoz y a establecer los posibles

quistica (MAQ) y del secuestro broncopulmonar (SBP) desenlaces. Se presenta el caso de un recién nacido

es baja: 1 en 25,000 a 1 en 35,000 nacidos vivos y del  con diagndstico prenatal mediante resonancia magné-
0.15 al 1.7% de la poblacion general, respectivamente’.  tica nuclear y la confirmacién posnatal.
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Recién nacido de género masculino, producto del
primer embarazo de madre 23 afos y padre de 38
afos, sin consanguinidad. Durante los controles pre-
natales se realizaron cinco ultrasonidos, en la semana
24 se evidencié una malformacion a nivel basal del
pulmén izquierdo.

Se realiz6 su confirmacién mediante una resonancia
magnética nuclear a la semana 29 con la descripcion
de una MAQ pulmonar Stocker 2, la cual compromete
el I6bulo inferior del pulmén izquierdo con leve desvia-
cion del mediastino contralateral y un volumen pulmo-
nar total 54.6 cc (Figs. 1y 2).

Nacio por parto vaginal eutdcico, sin complicaciones,
con un Ballard de 38 semanas, peso de 2,275 gramos,
talla 47 cm, perimetro cefalico (PC) de 33 c¢cm, Apgar
8/10-9/10, al minuto y a los cinco minutos respectiva-
mente. Durante su estancia en la unidad de recién
nacidos no presenta signos de dificultad respiratoria ni
requerimiento de oxigeno. Se le realizd una tomografia
axial computarizada (TC) de térax confirmando la pre-
sencia de malformacién pulmonar, con evidencia de
secuestro intrapulmonar asociado a MAQ en segmento
basal izquierdo (Figs. 3y 4).

A los tres meses de edad es llevado a lobectomia
inferior izquierda (Fig. 5). El resultado de patologia
confirma la malformacién congénita de la via pulmonar,
de tipo adenomatoidea quistica tipo Il e irrigacion ano-
mala concomitante. El procedimiento se llevo a cabo
sin complicaciones. El paciente egresa del postopera-
torio con oxigeno suplementario durante la noche.

La MAQ es una entidad congénita rara, que se da
como consecuencia de una alteracion en el desarrollo
embrioldgico pulmonar, especificamente alveolar, y se
manifiesta usualmente como dificultad respiratoria
progresiva en el periodo neonatal o infecciones respi-
ratorias de repeticion en la infancia. El desarrollo em-
brioldgico pulmonar inicia en la tercera semana de
gestacion y consta de cinco fases: embrionaria, pseu-
doglandular, acinar, sacular y alveolar. Se cree que, por
razones aun desconocidas, se presenta una alteracion
en el desarrollo y la maduracion en la fase acinar (en
la cual se desarrollan los alveolos junto con los neu-
mocitos tipo 1y 2) y no se desarrollan los alveolos?.
De forma compensatoria, hay proliferacion anormal de
tejido en bronquiolos terminales y se forman lesiones
adenomatosas o quisticas que afectan su funcién. El

Resonancia magnética nuclear prenatal, corte
sagital en la semana 29. Flecha evidenciando la malformacién
adenomatoidea quistica.

tamario de la masa, el grado de desplazamiento me-
diastinal y la presencia de hidrops o polihidramnios se
relacionan con la severidad del caso®.

Representa el 25% de todas las lesiones congénitas
del pulmon en fetos*. Su incidencia es muy baja, tiene
reportes variables en la literatura presentandose un
caso por cada 10 mil a 35 mil nacidos vivos®. No se ha
visto que haya diferencia significativa entre los diferen-
tes géneros. Es unilateral en mas del 90% de los casos
y no existe predileccion de lateralidad.

La presentacion clinica depende directamente del ta-
mafo de la masa pulmonar. Asi mismo, puede verse
asociada con otras malformaciones pulmonares como
secuestro pulmonar, o se ha descrito relacion con tu-
mores. El secuestro pulmonar es una malformacion con-
génita en la cual hay un fragmento del pulmén que no
esta comunicado con el arbol traqueobronquial y recibe
aporte sanguineo de la circulacién sistémica. Es la se-
gunda malformacion congénita pulmonar mas frecuente,
apareciendo hasta casi en un 7% dentro de las malfor-
maciones pulmonares. Se clasifica en intralobar y extra-
lobar dependiendo de si hay recubrimiento o no de
pleura visceral. Si bien no se conoce completamente su
fisiopatologia, se considera que puede deberse a una
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Resonancia magnética nuclear coronal, corte
sagital en la semana 29. Flecha evidenciando Ia
malformacién adenomatoidea quistica.

Tomografia axial computarizada posnatal. Corte
transversal. Evidencia de la malformacion adenomatoidea
quistica a nivel de Iébulo inferior izquierdo. Flecha
evidenciando la malformacion adenomatoidea quistica.

alteracion de la fase embrionaria del desarrollo pulmo-
nar fetal, en la cual hay una alteracién en la gemacion
del intestino anterior embrionario, provocando que no
haya comunicacion de una porcién de parénquima

Tomografia axial computarizada posnatal. Corte
transversal. Evidencia del secuestro pulmonar. Flecha
evidenciando el secuestro broncopulmonar.

evidenciando la

Espécimen
malformacion adenomatoidea quistica a nivel de l6ébulo
inferior izquierdo. Flecha evidenciando la malformacion
adenomatoidea quistica.

quirdrgico

pulmonar con el arbol traqueobronquial’?. Se cree que
esto puede deberse a la discordancia de las velocida-
des entre el desarrollo del parénquima pulmonar y su
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irrigacion. Las manifestaciones clinicas mas frecuente-
mente asociadas son tos, hemoptisis y sensacion de
opresion en el pecho. Sin embargo, en algunos casos
puede ser asintomatico y se debe sospechar en pacien-
tes que cursen con neumonias de repeticion?.

El diagndstico prenatal se realiza mediante ecogra-
fia; sin embargo, esta tiene un valor predictivo positivo
del 57%°. Generalmente es detectada por ultrasonido
entre las semanas 18 a 21 de gestacion. Se suele
apoyar el diagndstico con una radiografia de térax o
TC, ya que es util para diferenciar esta entidad de otras
que también cursan como dificultad respiratoria neo-
natal®. La herramienta de mejor rendimiento es la TC
de térax posnatal. Esta se puede solicitar con contraste
para asi realizar una mejor evaluaciéon de la trama
vascular de la malformacién. Adicionalmente, no solo
define la ubicacién, el tamafo parenquimatoso, el tipo
de lesion y concomitancia con otra anomalia, sino que
brinda elementos indispensables al momento de deter-
minar el tratamiento que seguir.

En casos especificos se considera tratamiento qui-
rurgico prenatal (lesiones macroquisticas que lleven a
hipoplasia pulmonar, hidropesia y muerte)'. En relacién
con el tratamiento posnatal, recomiendan reseccion
quirdrgica tanto en pacientes sintomaticos como en los
que no lo son, por riesgo de transformacion maligna,
infecciones de repeticion y crecimiento de las zonas
quisticas™®6. Se han descrito diferentes procedimien-
tos que pueden llevarse a cabo, como la toracotomia
abierta o la cirugia toracica asistida con video (la cual
ha empezado a tener mayor acogida). Aun después de
realizar el procedimiento quirdrgico, se debe continuar
con seguimiento estricto, idealmente con TC, con el fin
de pesquisar posibles recidivas y malignizacion'.

La MAQ si bien es una entidad rara, y mas aun en
asociacion con SBP, es un diagndstico que debe ser
conocido por los profesionales para lograr realizar un
diagndstico oportuno y de esta forma promover un
buen desenlace para el paciente.

A los profesores de radiologia y cirugia pediatrica del
Hospital San Ignacio que colaboraron con las fotos y
las imagenes usadas en este reporte de caso.
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