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Malformacion congénita de la via aérea
pulmonar: a propdsito de un caso clinico

Cristina Valmaggia', Alejandra Guadalupe? Karina Machado?

Resumen

La malformacién congénita de la via aérea pulmonar (MVAP), antes llamada malformacién ade-
nomatoidea quistica pulmonar, es una rara anormalidad del desarrollo de las vias respiratorias
terminales. Las lesiones son de distribucion y tamafios variables, usualmente unilaterales.

El diagndstico puede realizarse desde el periodo prenatal mediante ecografia gestacional, en-
contrandose, en ocasiones, graves repercusiones fetales. En los recién nacidos la enfermedad
puede manifestarse con dificultad respiratoria aguda. En nifios y adultos puede diagnosticar-
se ante infecciones pulmonares recurrentes u otras complicaciones. En pacientes sintomaticos
estd indicado el tratamiento quirdrgico para prevenir infecciones y la transformacién neopla-
sica; sin embargo, sigue siendo controversial el tratamiento profilactico frente al tratamiento
expectante en pacientes asintomaticos.

Se presenta el caso clinico de una lactante de 2 meses, que en el curso de una bronquiolitis se
realizé una radiografia de térax que evidencié una imagen radiolticida del I6bulo medio. La to-
mografia computada visualizé gran imagen quistica en pulmdn derecho, que podria correspon-
der a una MVAP. Se decidié tratamiento quirdrgico coordinado. Se realizé una segmentectomia,
confirmandose con anatomia patoldgica una MVAP tipo IV. Evoluciond favorablemente.
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Summary

Congenital pulmonary airway malformation
(CPAM), formerly called pulmonary cystic
adenomatoid malformation, is a rare develo-
pmental abnormality of the terminal airways.
Lesions are of variable size and distribution,
usually unilateral. The diagnosis can be made
from the prenatal period by means of gesta-
tional ultrasound, occasionally causing serious
fetal repercussions. In newborns, the disea-
se may manifest itself through acute respira-
tory distress. In children and adults it can be
diagnosed through recurrent lung infections
or other complications. In symptomatic pa-
tients, surgical treatment is indicated to pre-
vent infections and neoplastic transformation.
However, prophylactic versus expectant ma-
nagement in asymptomatic patients remains
controversial. We present the clinical case of a
2-month-old infant who, during the course of
bronchiolitis underwent a chest X-ray that re-
vealed a radiolucent image of the middle lobe.
The computed tomography scan showed a lar-
ge cystic image in the right lung, which could
be linked to an CPAM. The surgical treatment
was carried out and the segmentectomy con-
firmed a pathological type IV CPAM. The pa-
tient evolved favorably.

Key words: Congenital cystic adenomatoid
malformation of lung
Infant
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Resumo

A malformacao congénita das vias aéreas pul-
monares (MVAP), anteriormente chamada de
malformacdo adenomatoide cistica pulmonar,
é uma anormalidade rara do desenvolvimen-
to das vias aéreas terminais. As lesdes sdo de
tamanho e distribuicao varidveis, geralmente
unilaterais.

O diagndstico pode ser feito desde o pré-natal
por meio da ultrassonografia gestacional, po-
dendo encontrar repercussdes fetais graves.
Em recém-nascidos, a doenca pode se ma-
nifestar com dificuldade respiratdria aguda.
Em criangas e adultos, pode ser diagnostica-
da com infec¢bes pulmonares recorrentes ou
outras complicacbes. Em pacientes sintoma-
ticos, o tratamento cirdrgico € indicado para
prevenir infec¢des e transformacgdes neoplasi-
cas; no entanto, o tratamento profilatico ver-
sus expectante em pacientes assintomadticos
permanece controverso.

Apresentamos o caso clinico de uma crianca
de 2 meses que foi submetida a radiografia
de tdrax durante bronquiolite, que revelou
imagem radiotransparente do lobo médio. A
tomografia computadorizada mostrou grande
imagem cistica em pulmao direito, que pode-
ria corresponder a uma MVAP. O tratamento
cirargico foi realizado e a segmentectomia
confirmou um tipo IV de MVAP com patologia.
A crianga evoluiu favoravelmente.

Palavras chave: Malformacao adenomatoide
cistica congénita do pulmao
Lactente
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Introduccion

Existe un amplio espectro de malformaciones bronco-
pulmonares que se presentan en la infancia. Incluyen
quistes broncogénicos, secuestros broncopulmona-
res, malformacion adenomatoidea quistica y enfisema
lobar congénito”,

La malformacion congénita de la via aérea pul-
monar (MVAP), antes llamada malformacion ade-
nomatoidea quistica, se debe a una alteracion en el
crecimiento de las vias respiratorias terminales, y se
caracteriza por falta de desarrollo alveolar y organi-
zacion inadecuada del mesénquima pulmonar®. La
causa es desconocida, se atribuye a un defecto o falta
de maduracion de las estructuras bronquiales por de-
tencion en la fase pseudoglandular (semanas 7 a 17 de
gestacion), generando una hiperplasia compensatoria,
con reemplazo del tejido pulmonar por quistes de ta-
mafio y distribucion variables®®.

Los casos de MVAP son poco frecuentes, con
una incidencia registrada que fluctaa entre 1/25.000
a 1/35.000 embarazos®, representando el 25% de las
malformaciones congénitas pulmonares®. Es mas
frecuente en varones.

En 1977 Stocker y colaboradores clasificaron las
MVAP, de acuerdo a las caracteristicas clinicas y pa-
tologicas, en tipo 1, 2 y 3. Posteriormente adicionaron
los tipos 0 y 4 a la clasificacion original, segun el lu-
gar de origen de las lesiones® (tabla 1). El tipo 0 o tra-
queobronquial es una entidad rara, corresponde a una
displasia acinar. Suele ser bilateral e incompatible
con la vida. El tipo 1 o bronquial/bronquiolar consiste
en grandes quistes rodeados de otros de menor tama-
o, a menudo multiloculares, con células productoras
de mucina. Hay comunicacion con el arbol bronquial
y de manera ocasional con una arteria sistémica. El
carcinoma bronquioalveolar se ha asociado con esta
variante®. Presentan buen prondstico luego de la re-
seccion quirurgica. El tipo 2 o bronquiolar por lo co-
mun se presenta en el primer afio de vida, tiene pobre
pronostico porque casi siempre se acompaia de otras
anomalias congénitas. Las lesiones se componen de
quistes distribuidos en el tejido pulmonar normal. Por
lo general afectan un solo 16bulo o parte de él, pero
en ocasiones suelen afectar todo un pulmoén. El tipo 3
o bronquiolar/alveolar es infrecuente, esta compuesto
por quistes menores a 0,2 cm de didmetro, formando
una masa voluminosa que abarca un 1ébulo completo
o incluso todo un pulmoén, pudiendo asociar despla-
zamiento del mediastino. Microscopicamente la le-
sion se asemeja a un pulmon inmaduro, desprovisto
de bronquios, con apariencia adenomatoidea. El tipo
4 o alveolar consiste en una malformacién hamarto-
matosa del acino, que consta de quistes periféricos.
Pueden ser un hallazgo incidental ante neumotorax

espontaneo o dificultad respiratoria. Por lo general
se presenta en un solo 16bulo, rara vez es bilateral.
Macroscopicamente son grandes quistes de paredes
delgadas, con tejido subyacente laxo, fibrovascular y
mesenquimal. Muchas de estas lesiones son neoplasi-
cas y representan blastomas pleuropulmonares quisti-
cos bien diferenciados®.

El diagnostico prenatal puede realizarse mediante
ecografia durante el segundo trimestre de embarazo.
Es aconsejable confirmarlo con resonancia magnéti-
ca (RM) fetal, que identifica con mas precision las
estructuras anatomicas afectadas y evalta la coexis-
tencia de otras anomalias congénitas asociadas’-®. En
general estos quistes presentan incremento del tama-
o, que alcanza un pico maximo a las 28 semanas, con
estabilizacion e incluso regresion posterior. Se estima
que en 15% de casos la malformacion desaparece du-
rante el tercer trimestre de gestacion®. Los grandes
quistes pueden producir desplazamiento mediastinal,
compresion esofagica, polihidramnios e hidrops fetal.

En el periodo neonatal y durante los primeros me-
ses de vida, el diagnéstico puede sospecharse por la
presencia de dificultad respiratoria o el hallazgo de
signos radiologicos compatibles en un paciente asin-
tomatico®. La dificultad respiratoria puede aparecer
en forma inmediata en casos de grandes quistes que
comprimen el tejido normal circundante®!'?. Otras
formas de presentacion durante la infancia o la edad
adulta, de menor prevalencia, son: neumonia recidi-
vante, neumotorax espontaneo, bronquitis obstructiva
o dolor toracico!!12),

La radiografia de torax puede evidenciar lesiones
quisticas pulmonares. La tomografia computada (TC)
brinda informacion sobre la extension de la lesion, su
asociacion con otras malformaciones no pulmonares
y permite diferenciarla de otras anomalias pulmona-
res como secuestro pulmonar, quiste broncogénico,
enfisema lobar congénito, entre otras. La angiorreso-
nancia magnética determina la dependencia vascular
de la lesion. Ambas técnicas son de gran utilidad de
cara a una futura cirugia®. La confirmacion diagnos-
tica se realiza mediante estudio anatomopatologico™.

En el manejo terapéutico posnatal existen dos ten-
dencias. El tratamiento conservador se recomienda
en pacientes asintomaticos, requiere controles seria-
dos de la evolucion y la aparicion de complicaciones.
El tratamiento quirurgico esta indicado en pacientes
sintomaticos o con complicaciones'®. Algunos au-
tores sugieren tratamiento quirtirgico para todos los
portadores de MVAP, e incluso precoz, a pesar de
que el paciente permanezca asintomatico®. El tipo
de reseccion depende del tamafio de las lesiones. Se
han documentado resultados similares en cuanto a su-
pervivencia y complicaciones con lobectomia versus
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Figura 1. Radiografias realizadas el dfa del ingreso y a las 24 horas posteriores.

Figura 2. Tomograffa computada de térax.

segmentectomia en lesiones de pequefio tamafio. El
tipo de abordaje suele ser la toracotomia, aunque se
describen buenos resultados en lesiones de pequeio
tamafio con videotoracoscopia'?.

Aunque la mayoria de las MVAP tienen buen pro-
noéstico, su presencia requiere seguimiento estrecho.
En nifios en los que se ha optado por tratamiento con-
servador deben vigilarse el desarrollo de infecciones
en la zona afectada y la malignizacion de la lesion®.

El objetivo de esta comunicacion es presentar el
caso clinico de una lactante con MVAP y realizar una
actualizacion bibliografica del tema, priorizando los
aspectos diagndsticos y terapéuticos.

Caso clinico

Lactante de 2 meses y 16 dias, de sexo femenino. Pro-
ducto de segunda gestacion, de embarazo bien con-
trolado, sin complicaciones. Parto institucionalizado,
vaginal, a las 39 semanas. Recién nacida vigorosa,
antropometria al nacer acorde a edad gestacional, sin
patologia perinatal. Se otorgd alta conjunta a las 48
horas. Recibid adecuados controles en salud. Presen-
t6 buen crecimiento y desarrollo adecuado. Al mes de
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vida cursé bronquiolitis que no requiri6 internacion.

Comenzo6 48 horas previas al ingreso con tos y
rinorrea serosa, en apirexia. Agrego6 dificultad respi-
ratoria y dificultad para alimentarse.

Al ingreso se constatd buen estado general, nor-
mocoloreada, bien hidratada y perfundida. Examen
pleuropulmonar: polipnea de 56 rpm, tiraje subcostal,
murmullo alvéolo vesicular (MAV) conservado bila-
teralmente, sibilancias escasas y roncus difusos. Sa-
turacion de hemoglobina por oximetria de pulso 95%,
ventilando espontaneamente al aire. Examen cardio-
vascular: ritmo regular de 150 latidos por minuto,
ruidos normofonéticos, no soplos, pulsos presentes
bilaterales. Resto del examen fisico normal.

Se solicitd una radiografia de térax que se repi-
tio a las 24 horas. Ambas evidenciaron una imagen
radiolucida, a nivel de 16bulo medio derecho, redon-
deada, con bordes bien limitados, con contenido aé-
reo (figura 1). Por sus caracteristicas imagenologicas
y por el estado clinico de la nifia no se planted que se
tratara de un neumotoérax. Teniendo en cuenta la edad
se sospechd una malformacién pulmonar, aunque
llamaba la atencion que no hubiera tenido sintomas
sugestivos antes.
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Tabla 1. Clasificacién de las malformaciones congénitas de la via aérea modificada por Stocker(®.

Tipo o 1
Frecuencia 1-2% 65%
Diametro maximo 0,5 cm 10 cm

Ciliado,
. Columnar
o psudoestratificado, .
Epitelio pseudoestratificado
columnar alto, con .
, ciliado
células
Células mucosas 100% 33%
Musculo liso 100-500 p 100-300 p
Cartilago 100% 5-10%
Msculo estriado No No

2 3 4
20-25% 5-8% 2-4%
2,5cm 1,5 cm 7 cm

Ciliado, cuboidal

columnar Ciliado, columnar
No No No
50-100 p 0-50 p 25-100 p
No No No
Si No No

Se solicité una TC de torax (figura 2), que se rea-
lizé 4 dias después del ingreso, cuando la situacion
clinica era favorable, sin sindrome funcional respira-
torio. Este estudio inform¢ la presencia de una volu-
minosa imagen quistica en tercio medio e inferior de
hemitoérax derecho, de 64 x 40 x 45 mm, que podria
corresponder a una MVAP. No se constataron otras
malformaciones.

Se otorgo alta a domicilio, previa consulta con ci-
rujano pediatrico. Presentd una buena evolucion cli-
nica. Fue seguida en forma ambulatoria por pediatra
y cirujano pediatrico.

Se realizo la intervencion quirtrgica coordinada,
en conjunto con cirujanos toracicos. Se abordd por
toracotomia posterolateral derecha, constatando tu-
mefaccion quistica en 16bulo medio que se punciond
y dreno6 abundante aire. Se reseco la tumoracion con
un buen margen de seguridad, incluyendo un segmen-
to pulmonar sano. El l6bulo medio remanente era de
aspecto normal, al igual que el 16bulo superior. Se
constato buena reexpansion pulmonar.

Permanecio6 en el posoperatorio inmediato en te-
rapia intensiva durante 48 horas y dos dias mas en
sala de cuidados moderados, con buena evolucién. Se
otorgo alta a domicilio, con controles evolutivos con
pediatra y cirujano tratante.

La anatomia patologica informé que la microsco-
pia correspondia al parénquima pulmonar, en el que
se observaba una estructura quistica, de pared fina, fi-
broconectiva, con revestimiento epitelial, constituido
por una monocapa de células cuboideas bajas, corres-
pondiendo a una MVAP tipo IV.

Discusion

Las MVAP son debidas a una alteracion en el desa-
rrollo de las vias respiratorias terminales, con falta de
crecimiento alveolar y organizacion inadecuada del
mesénquima pulmonar. Se piensa que se deben a una
falla en la maduracion de las estructuras bronquiales.

Son patologias poco frecuentes. En su mayoria son
asintomaticas, aunque deben ser consideradas como
causa de dificultad respiratoria en recién nacidos. La
mayoria se diagnostica por una imagen radioldgica
caracteristica, durante un episodio de infeccion respi-
ratoria, en la infancia o la vida adulta®*,

La ecografia durante el embarazo puede visuali-
zar los quistes, permitiendo el diagnéstico prenatal y
en muchos casos un tratamiento precoz®. En el caso
que se presenta el embarazo fue bien controlado, pero
no se visualizaron los quistes pulmonares.

En esta paciente el diagnostico se realizé por una
imagen radiologica patologica realizada durante un
episodio de bronquiolitis que cursé sin elementos de
gravedad. Era una imagen radioltcida, con bordes ni-
tidos, en lobulo superior derecho. El estado clinico de
la nifia y las caracteristicas radioldgicas no sugerian
un neumotodrax, como complicacion mecanica de la
bronquiolitis. La clinica presente no admitia como
diagnosticos diferenciales la presencia de una neu-
monia bacteriana con neumatocele. Estos hallazgos y
la edad de la paciente llevaron al planteo de malfor-
macioén congénita broncopulmonar.

El paso siguiente fue realizar una TC, ya que este
es el método diagndstico por excelencia para diag-
nosticar y evaluar dichas malformaciones. Es capaz
de diferenciar entre MVAP, secuestro pulmonar, quis-
te broncogénico, enfisema lobar congénito, neumato-
cele y bronquiectasias. Ademas evalua la extension
lesional y la asociacion con otras malformaciones no
pulmonares®. Es importante esperar la oportunidad
para la realizacion de este estudio. En este caso la
nifia evolucioné rapidamente de su bronquiolitis y se
pudo realizar la TC en pocos dias. Las imagenes obte-
nidas fueron muy sugestivas de MVAP, circunscriptas
al pulmon derecho.

En conjunto con cirujano pediatrico y cirujano
pediatrico toracico se decidio realizar tratamiento
quirurgico. Como se expuso previamente, el tra-
tamiento de esta patologia estda muy relacionado a
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la situacion clinica del paciente>!®, En oportuni-
dades se prefiere el tratamiento conservador, prin-
cipalmente en los casos asintomaticos. Esta nifia
se puede considerar asintomatica, dado que lo que
presentd previamente fueron dos episodios de bro-
quiolitis, sin sintomas permanentes, con un buen
crecimiento.

En general, el pronostico es favorable y depende
de la extension, el grado de desarrollo de los segmen-
tos pulmonares adyacentes a la lesion, la asociacion
con otras malformaciones y la transformacion malig-
na. El seguimiento posterior a la extirpacion, debe
realizarse con TC"?, con el objetivo de pesquisar po-
sibles recidivas y malignizacion'?,

Referencias bibliograficas

1. Rothenberg S. Malformaciones pulmonares congénitas:
actualizacion y tratamiento. Rev Med Clin Condes 2009;
20(6):739-43.

2. Juarez L, Lopez M, Leis M, Machuca A, Erdmenger J. En-
fermedad adenomatoidea quistica pulmonar, diagnostico y
manejo intrauterino. Reporte de un caso y revision biblio-
grafica. Ginecol Obstet Mex 2015; 83(5):320-7.

3. Bolde S, Pudale S, Pandit G, Ruikar K, Ingle S. Congeni-
tal pulmonary airway malformation: A report of two cases.
World J Clin Cases 2015; 3(5):470-3.

4. Gajewska K, Impey L. Congenital lung lesions: prena-
tal diagnosis and intervention. Semin Pediatr Surg 2015;
24(4):156-9.

Todos los autores declaran haber colaborado en forma significativa
Cristina Valmaggia, ORCID 0000-0003-2759-6329.

Alejandra Guadalupe, ORCID 0000-0001-8401-3295.

Karina Machado, ORCID 0000-0003-0283-7851.

Archivos de Pediatria del Uruguay 2022; 93(2)

5. Stocker J. Cystic lung disease in infants and children. Fetal
Pediatr Pathol 2009; 28(4):155-84.

6. Anton P, Cuesta M, Lopez M, Ortiz R, Lorente M, Lopez
E, et al. Malformacion adenomatoidea quistica congénita.
Rev Chil Pediatr 2011; 82(2):129-36.

7. Langston C. New concepts in the pathology of congenital
lung malformations. Semin Pediatr Surg 2003; 12(1):17-
37.

8. Astorga L, Herrera O, Webar E, Fielbaum O, Mardones
P, Blanco A, et al. Caso radiologico pediatrico. Rev Chil
Enferm Respir 2003; 19(3):166-8.

9. Laberge J, Puligandla P, Flageole H. Asymptomatic con-
genital lung malformations. Semin Pediatr Surg 2005;
14(1):16-33.

10. Mann S, Wilson R, Bebbington M, Adzick N, Johnson M.
Antenatal diagnosis and management of congenital cystic
adenomatoid malformation. Semin Fetal Neonatal Med
2007; 12(6):477-81.

11. Dos Reis A, Ribeiro F, Schultz R. Congenital cystic ade-
nomatoid malformation type I. Autops Case Rep 2015;
5(3):21-6.

12. Fowler D, Gould S. The pathology of congenital lung le-
sions. Semin Pediatr Surg 2015; 24(4):176-82.

13. Reynoso E, Hernandez B, Barriga J, Barrera I. Malforma-
cion adenomatoide quistica en un recién nacido: reporte de
un caso clinico y revision de la literatura. Rev Méd Hosp
Gen Méx 2008; 71(1):36-41.

Correspondencia: Dra. Cristina Valmaggia.
Correo electronico: cristinavalmaggia@gmail.com



