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Resumen

Introduccién. La malformacion congénita pulmonar de las vias respiratorias
(CPAM), anteriormente conocida como malformacion adenomatoidea quistica
(MAQ) es una enfermedad infrecuente que consiste en una proliferacion anor-
mal de elementos mesenquimales pulmonares secundaria a un fallo madurativo
de estructuras bronquiolares. Presenta una serie de rasgos anatomopatoldgicos
comunes y otros diferenciadores en los cuales se basa su clasificacion. Se asocia,
en ocasiones, a ofras malformaciones y puedemanifestarse clinicamente como:
hydrops fetalis, distrés respiratorioneonatal y, en ocasiones, mantenerse silente,
inclusodurante largo tiempo. Es posible su diagndstico prenatalaunqgue la con-
firmacion requerird el estudio anatomopatologicode lu lesion. El tratamiento es
quirirgico. Presentamos un caso clinico de MAQ tipo IIT por estudio anatomo-
patoldgico.

Caso Clinico. Paciente de 12 dias de vida, con 48 horas de distres respiratorio.
La radiografia de torax determino la presencia de proceso ocupativo pulmonar
izquierdo, la tomografia de térax confirmé la ocupacion del lébulo superior iz-
quierdo con una estructura solida-quistica, produciendo desplazamiento cardio-
timico.

Resultados. Se realizo reseccion quirirgica de la lesidn, con lobectomia su-
perior izquierda, el informe de anatomia patolégica describio una malformacion
adenomatoidea quistica tipo 111,

Conclusion. El diagndstico diferencial debe incluir nenmonias y lesiones neo-
pldsicas en el presente caso.

Descriptores DeCS. Malforinacion congénita pulmonar de viua respiratoria;
Adenomatosis quistica pulmonar congénita; Malformacion quistica pulmonar;
Distrés respiratorio neonatal.

Clinical case: Congenital pulmonary airway malformation

Abstract

Background. Congenital pulmonary airway malformation (CPAM), previously
known as Cystic adenomatoid malformation (CAM) is a rare disease. It consists
in an abnormal proliferation of mesenchymal lung elements secondary to matu-
ration failure of the bronchial structures. It has a series of common pathology
characteristics and others that are differentiated, and these are used to classify
them. It is sometimes associated to other malformations and can be manifested
clinically as: hydrops fetalis, neonatal respiratory distress, and sometimes is si-
lent, even for long periods of time. It can be diagnosed prenatally, although the
confirmation requires a pathology study of the lesion. The treatment is surgical,
We report a case of Cystic adenomatoid malformation (CAM) type Il by patho-
logic examination.
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Introduecidn

La CPAM, se debe a un fallo ma-
durativo de estructuras bronquiolares
que ocurre durante la 5°- 6° semana de
gestacion adoptando ¢l tejido pulmonar
un aspecto quistico-adenomatoso [1-4].
Forma parte de las lesionss quisticas
pulmonares, junto con los quistes soli-
tarios, quistes multiples, formaciones
quisticas adquiridas (neumatocele pos-
tinfeccioso, sindrome de Mikity- Wil-
son, displasia broncopulmonar), secues-
tro quistico v linfangiectasia quistica
difusa. Los datos dz los registros de po-
blaciones grandes sugieren una inciden-
cia de quistes pulmonares congénitos en
el rango de 1 por cada 8.300 a 35.000
nacidos vives [3]. Su formacién no
esta relacionada con factores maternos
como la raza, edad, o las exposiciones
(6] En algunas series, las lesiones que
se presentan en la infancia tienen una
leve preponderancia masculina [7-10],
aunque otros no encontraron ninguna
predileccion por ¢l sexo [11-13]. No
hay predisposicion genética conocida,
con la excepcion de malformaciones
tipo 4, que han sido asociados con un
sindrome blastoma pleuropulmonar fa-
miliar. La mayoria de los casos se diag-
nostican en periodo neonatal (50- 85%)
[4], siendo infrecuente el diagndstico en
nifios mayores de 6§ meses y mds rara-
mente en edad adulta. A continuacién
presentamos un caso ¢n ¢l periodo pe-
rinatal

Reporte Del Caso

Paciente Recién nacido a término
con peso adecuado para la edad gesta-
cional, segundo hijo de padres sanos,
Antecedentes personales de la madre:
embarazo controlado y normal, nacido
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Clinical case. Patient of 12 days old, he was evaluated by respivatory disiress
during 48 hours. An Ocupative lessior was observed in left superior lobule of the

lung by X-ray and tomography.

Results: Pediatric snrgeon performed the guirurgic reseccion of the left supe-
rior lobule of the lung. Pathologic sindy was tipe I, Cystic Adenomatoid Mal-

JSformation,

Conclusion. Diferential diagnosis must be include preumonia and neoplasic

lesion in this case.

Keywords. Congenital pulmonary airway malformation (CPAM); Congenital
pulmonary cystic adenomatosis; Pulmonary cystic malformation; Neonatal res-

piratory distress

por cesdrea por cesdrea anterior con es-
cala de Apgar normal y el recién nacido
fue dado de alta con su madre a las 48
horas sin complicaciones. A los 12 dias
de vida, acudi¢ a centro hospitalario
por presentar 48 horas antes del ingre-
so sighos de distres respiratorio que se
caracterizan por fagquipnea, retraccio-
nes intercostales leves, aleteo nasal y
necesidad de oxigeno, se realizé una
Radiografia de torax en donde se obser-
v una consolidacion alveolar de tipo
neumdnica en todo el campo pulmonar
izquierdo que desvia el mediastino ha-
cia la derecha (Figura 1). Fue diagnos-
ticado de Neumonia por lo que recibid
fratamiento intravenoso a base de Am-
picilina y Gentamicina. Fue trasferido a
nuestra unidad de salud para completar
su tratamiento,

Examen Fisico: Paciente hemodi-
nimicamente estsble, Frecuencia Car-
diaca: 134 Lpm, tensién arterizl: 70/34
mm/Hg, frecuencia Respiratoria: 68
Lpm, Saturacién: 94% con apoyo de
oxigeno por canula nasal a 0.5 litros/
minuto. Talla: 50 cm Peso: 3.6 Kg, Peri-
metro cefalico: 353 cm. Curvas de creci-
miento y Desarrollo estédn representados

en la Figura 8a y 8b. Aleteo nasal leve,
retracciones intercostales leves. Cam-
po pulmonar Izquierdo con murmullo
vesicular disminuido, resto con buena
entrada de aire, no se auscultan ruidos
afiadidos.

Eximenes de Laboratorio: Nor-
males para la edad biometria: lencoci-
tos: 13.730 vl (30% Segmentados,
50% Linfocitos, 10% Monocitos, 10%
Eosinéfilos) Hemoglobina: 13.5 g/
dL, Hematocrito: 37.2%, Plaquetas:
255.000 wuL. Proteina C Reactiva:
0.5 g/dL, PCT: 0.07, Velocidad de Se-
dimentacién Globular: 8§ mm/hora.
Otros exdmenes complementarios rea-
lizados fueron: bioquimica sanguinea,
gasometria, electrolitos, tiempos de
coagulacién, hemocultivo, ecografia
abdominal, ecocardiograma, FElectro-
cardiograma, ecotransfontanelar, todos
ellos normales.

Rx de térax: Se demostré opacidad
imporiante en el hemitdrax izquier-
do por procese ocupativo pulmonar
izquierdo que ejerce efecto de masa
mediastinal. Diafragma y dangulos
costofrénicos sin alteraciones. No se
observd crecimiento de las cavidades
cardiacas (Figura 1 y 2).

Figura 1. Radiografia de térax inicial.
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Figura 2. Radiografia de torax de conirol
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Figura 3. TAC de tdrax: lesiones guisticas Figura 4. TAC de torax

Tomografia Computada de térax: Presencia de un proceso ocupativo en el hemitorax izquierdo con un volumen aproximado

De 50cc, de bordes lobulados que impresiona estar dependiente del l16bulo superior izquierdo con engrosamiento pleural
externo vecinal, de estructura mixta, sélida quistica, sin calcificaciones, discretamente vascularizada, con efecto de masa a las
estructuras mediastinales produciendo desplazamiento cardiotimico. Discreto infiltrado intersticial basal pulmonar bilateral de
predominio derecho (Figura 3 y 4).

Figura 5. Masa quistica Figura 6. TAC de torax

Se realizo la interconsulta a cirugfa pediatrica, se procede al tratamiento quirtirgico realizandose lobectomia superior izquier-

Figura 7. A-B Reseccion total de lobulo superior izquierdo
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El informe de anatomia patolégica describié una malformacion adenomatoidea quistica tipo 111 (Figura 8).

Figura 8. A. Quistes que se comunican entre st. B. Quistes revestidos por epitelio cilindrico

Weight-for-age BOYS
e v pradt TE

@==  ngitudtalla para la edad - NINOS.

IEECCEEEI RN PR ELY

Curvas de Talla v Peso del paciente durante los 6 primeros meses de vida

Discusion

La CPAM no tiene predileccion por
ningun lébulo ni pulmén [1,3] si embar-
go las formas unilobulares son 4 veces
mas frecuentes que las multilobulares y
es rara la afectacion bilateral que sélo
se presenta en el 2% de los casos [4].
En el presente caso la lesion se limito
a un lobulo pulmonar lo que facilito el
tratamiento quirtrgico del paciente. Los
mecanismos moleculares que producen
la formacién de CPAM se desconocen,
pero pueden incluir un desequilibrio
entre la proliferacion celular y la apop-
tosis durante la organogénesis [14-19].
Trastornos del gen HOXBS5 han sido
implicados en este proceso [20, 21].
Un estudio encontré que CPAM  rese-
cados de fetos y recién nacidos tenian
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la proliferacion de células doble y cinco
veces el nimero de cuerpos apoptoticos
al igual que el tejido normal del pulmon
fetal y neonatal [16]. Desde el punto de
vista anatomopatolégico. anteriormente
se clasificaba en tres tipos principales
basados en el tamafio de los quistes y
sus caracteristicas celulares (predomi-
nantemente bronquial, bronquiolar o
bronquiolar / células de los conductos
alveolares) [22]. Bajo este esquema de
clasificacion, mas del 65 por ciento de
CPAM fueron de tipo 1, tipo 2 represen-
taban el 20 al 25 por ciento y. el tipo 3
comprende un 8 por ciento [1,2]. En el
esquema actual de clasificacion de estas
lesiones congénitas quisticas pulmo-
nares ahora llamadas malformaciones
congénitas las vias respiratorias pulmo-
nares (CPAM), otros dos tipos (0 y 4) se
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han anadido. Tipo O se deriva de la tra-
quea y las lesiones de tipo 4 son de ori-
gen arcinares alveolares / distal [23-25].

Tipo 0 - Es la forma mas rara, que
comprende solo de | a 3 por ciento de
los casos, y se origina a partir de tejido
traqueal o bronquial. Los quistes son
pequefios, con un diametro maximo de
0,5 cm, vy se alinean con cpitelio cilia-
do pseudoestratificado [25,26]. Células
mucosas y el cartilago estdn presentes,
pero el misculo esquelético esta ausen-
te.Esta es una malformacion difusa que
involucra todo el pulmon.El intercam-
bio gaseoso se ve gravemente afectada,
y los nifios afectados mueren al nacer
[13].

Tipo 1 - Es la forma mas comun de
CPAM, que comprende 60 a 70 por cien-
to [13]. Este tipo se cree que proceden
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de los bronquiolos bronquios distales o
proximales.Porque no esta bien diferen-
ciada del tejido dentre de las lesiones,
el insulto embrioldgico probable que se
produce relativamente tarde en la ges-
tacién (de 7 a 10 semanas). En el Tipo
1 las lesiones se componen de distintos
quistes de pared delgada distintos de 2
a 10 cm de didmetro. Estan revestidos
con epitelio ciliado pseudoestratificado
cilindrico v las paredes contienen mis-
culo liso ¥ tejido elistico.Los alvéolos
adyacentes son relativamente normales,
y en el 95 por ciento de los casos, se
afecta sélo un 16bulo del pulmén [13].

La presentacion clinica de CPAM
tipo 1 depende principalmente del ta-
mafio de los quistes. Los quistes gran-
des pueden detectarse en la ecografia
prenatal. 8i se comprimen los pulmones
pueden causar dificultad respiratoria en
el recién nacido, desviacion del medias-
tino hacia el lado contralateral y apla-
namiento del diafragma ipsilateral. Los
quistes mas pequefios pueden presentar
meses ¢ afios después del nacimiento
en forma de lesiones accidentales o un
foco de infeccién. Este tipo de CPAM
tiene un bajo potencial maligno, pero la
magnitud del riesgo no estd bien deli-
neada [27-30]

Tipo 2 - comprenden el 15 al 20
por ciento de CPAM. Se componen
de multiples quistes de 0,5 a 2 em de
diametro v zonas solidas que se mez-
clan en el tejido normal adyacente. Los
quistes se asemejan & los bronquiolos
terminales dilatados v se alinean con
ciliado cuboide o epitelio cilindrico.
Las lesiones también pueden tener una
capa fina fibromuscular con un aumento
en el tejido elastico. Células secretoras
de moco v el cartilago estdn ausentes,
Normalmente hay poco efecto de masa
sobre el pulmon adyacente. Secuestros
pulmonares pueden tener un aspecto
similar, pero a diferencia deCPAM tipo
2, estos tienen un suministro de sangre
sistémica.

Otras anomalias congénitas se ob-
servan en pacientes con CPAM tipo 2
hasta en un 60 por ciento de los casos
[1, 13]. Estas malformaciones son la
atresia esofagica con fistula traqueo-
esofagica [26], agenesia renal bilateral o
disgenesia [27], anomalias atresia intes-
tinal, otras malformaciones pulmona-
res y diafragmdticas, sistema cardiaco,
nervioso central y dsco. Esta asociacion
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con otras malformaciones congénitas
come resultado sugiere que los insultos
de CPAM tipo 2 pueden ocurrir duran-
te la tercera semana de gestacion. En
muchos casos, las anomalias asociadas
son la caracteristica de presentacion, y
la CPAM se detecta como un hallazgo
secundario. El CPAM Tipo 2 no presen-
ta riesgo para el desarrollo de tumores
malignos [31].

Tipo 3 — representa de 5 & 10 por
ciento de CPAM. Ellos son a menudo
muy grandes, y puede involucrar a todo
un lobulo o varios lébulos. Tienen un
origen acinar y consisten en la prolife-
racion adenomatosa de las vias aéreas
distales o espacios aéreos. Pueden ser
una mezcla de tejido quistico y sdlido o
ser totalmente sélido. Debido a su gran
tamafio y la falta de diferenciacion,
CPAM tipo 3 se cree que el resultado
de un insulto temprano en la gestacion
(26 a 28 dias). Los numerosos quistes
pequefios son menos de 0.5 cm de dia-
metro y estin revestidos con epitelio
citbico no ciliado. Tienen una fina capa
fibromuscular y tejido elastico mayor,
similar al tipo 2 lesiones. Células se-
cretoras de moco vy ¢l cartiago estin
ausentes. Los nifios afectados presen-
tan una dificultad respiratoria grave o
la muerte en el periodo neonatal [13].
Este tipo de CPAM no se ha asociado
con malignidad.

Tipo 4.- Comprende del 10 a 15
por ciento de CPAM [13, 25]. Los quis-
tes tienen un didmetro méaximo de 7
cm y consisten en célulasno ciliadas,
aplanadas, sin células mucosas o del
musculo esquelético. EI CPAM Tipo 4
puede presentar al nacer o en la nifiez,
a menudo con neumotérax a tensién o
unia infeccidn, pero también pueden ser
identificados como hallazgos casuales
en pacientes asintomaticos. Es impor-
tante destacar que este tipo de CPAM
esta fuertemente asociado con tumores
malignos, especialments con el blasto-
ma pleurcpuimoenar (PPB).

Clinicamente podemos diferenciar
tres formas: a} Fetos muertos o muerte
perinatal. b) Sindrome de distrés respi-
ratorio neonatal progresive (caso que
presentamos) ¢) Diagnosticos tardios en
nifios o adultos como consecuencia de
sobreinfeccion del proceso, neumotérax
o exploraciones de imagen ocasionales.
De entre las malformaciones asociadas
descritas (no presentes en nuestro pa-
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ciente) cabe citar genitourinarias, como
agenesia renal y sindrome de Potter,
hidranencefalia, atresia yeyunal, hipo-
plasia pulmonar, secuestro extralobar,
pectus excavatum, sindrome de Prune-
Belly, cardiopatias, etc. El diagnosti-
co prenatal mediante ecografia permi-
te considerar tratamientos intraitero,
como toracocentesis por aspiracion,
colocacion de shunt amnidtico-toracico
o reseccidn lobar en situaciones en que
el ¢recimiento de la lesion provoca hi-
poplasia del parénguima vecino, o fa-
cilitar el manejo postnatal del paciente.
El diagnostico postnatal se basa en la
clinica y en las pruebas de imagen des-
tacando entre ellas la TC y la RM que
nos permiten establecer con mayor se-
guridad la naturaieza quistica de la le-
sién, siendo el diagnéstico de certeza
solo posible tras el estudio anatomopa-
tologico postexéresis. Debe diferenciar-
se especialmente de entidades capaces
de producir compromiso respiratorio
neonatal, como neumonia estafilocéci-
ca, enfisema lobar congénito, secuestro
pulmonar, quiste pulmonar congénito y
hernias diafragmaticas cuyo aspecto ra-
dioldgico pueden imitar.

El tratamiento serd quirGrgico in-
cluso en pacienfes asintométicos debi-
do a la posibilidad de complicacicnes,
como sobreinfeccién y malignizacién;
¥ la urgencia del misme estard condi-
cionada al grado de distrés respiratorio.
La complicacién mds frecuente de una
malformacidn congénita pulmonar via
aérea (CPAM) es la infeccién pulmo-
nar recurrente. En algnunos casos, esto
puede ser el signo de presentacion. Una
complicacidn rara es hemoneumotérax
espontineo. El desarrollo de cancer en
algunos pacientes con CPAM no reco-
nocida previamente, aungue es raro, s
otra de las razones para la recomenda-
cién de la reseccion de fas lesiones, in-
cluso en pacientes asintomdticos.

El pronéstico de la CPAM depende
en gran medida el tipo de malforma-
cidn. Tipo 0 es un frastorno severo del
desarrolto fetal y se asocia con otras
anomalias. No es compatible con la su-
pervivencia [23, 24]. Para la mayoria
de las lesiones de tipo 1, la extirpacién
quirdrgica en el periodo neonatal es cu-
rativa y tiene excelente pronostico. El
parénquima pulmonar restante experi-
menta un crecimiento compensatorio y
de desarrollo. El prondstico para CPAM
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tipo 2 ¥ 3 no es tan favorable, aunque la
recuperacion es posible, como el caso
presentado. Los resultados en nifios con
lesiones de tipo 2 pueden estar influen-
ciados por la gravedad de las anomalias
congénitas que se acompafian. Los ni-
fios con lesiones de tipo 3 confrecuen-
cia tienen hipoplasia severa del pulmon
contralateral y se encuentran en riesgo
de desarrollar hipertensién pulmonar.
(No se presentd en nuestro paciente).
El resultado de CPAM tipo 4 también
es bastante bueno. con la reseccion
quirirgica. Sin embargo, debido a que
esta lesion probablemente represente un
blastoma pleuropulmonar quistico, la
consulta oncoldgica vy la reseccion qui-
rirgica completa es esencial.

Conclusion

En el presente caso se incluyé en el
diagnnostico diferencial a la neumonia
y las lesiones neoplasicas quisticas. El
diagnostico se establecio en forma pos-
tquirargica con el reporte de patologia.
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