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Introduccion

Resumen

La malformacion congénita de las vias aéreas respiratorias (MCVAP), anteriormen-
te conocida como malformaciéon adenomatoidea quistica (MAQ) es una malfor-
macion congénita poco frecuente, que forma parte de las lesiones quisticas pul-
monares. Puede ser diagnosticada de manera prenatal o bien ser de presentacion
tardia como hallazgo casual o manifestarse por neumonias recurrentes. Se clasifi-
ca en cinco tipos en relacion a condiciones anatomopatoldgicas y al tamarfo de las
lesiones. Se presentan dos casos de pacientes con malformacion congénita de las
vias aéreas respiratorias tipo 1y una revision de la literatura. En uno de los casos
se realizo el diagndstico prenatal por ecografia durante el control del embarazo'y,
en el otro, el diagndstico fue tardio como hallazgo casual.

Abstract

Congenital pulmonary airway malformation (CPAM), previously known as conge-
nital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is a less frequent congenital mal-
formation that is part of the cystic lungs diseases. It can be diagnosed in a prenatal
period or present itself later as a casual finding or as a recurrent pneumonia. It is
classified in 5 types in relation to anatomopathology conditions and the size of
the lesion. Two cases of type 1 congenital malformation of the pulmonary airway
are presented, together with a review of the literature. We describe the case of a
newborn which was diagnosed by prenatal sonography, and the other case was
diagnosed months after birth as incidental lesions.

La presentacion clinica de la MCVAP tipo 1 depende princi-

La Malformacién congénita de vias aéreas pulmonares (MC-
VAP) es una rara anomalia del desarrollo del tracto respira-
torio inferior. Se produce esporadicamente y la incidencia
informada es baja y oscila entre 1 en 5,000 a 1 en 35,000 na-
cimientos. '3

Se clasifica en cinco tipos seguin su tamafo y revestimiento
epitelial. El tipo 1 es la forma mas comun y comprende del
60 al 70 por ciento y es la de mejor prondstico por su falta de
asociacion con otras malformaciones.’> ¢

El diagndstico se puede realizar de forma prenatal mediante
el ultrasonido obstétrico, o bien ser postnatal por medio de
técnicas radiolégicas y anatomopatoldgicas.™”

palmente del tamano de los quistes.’

Aproximadamente tres cuartas partes de los pacientes con
diagnéstico prenatal de MCVAP son asintomaticos al nacer.
Cuando el paciente tiene sintomas en el periodo neonatal,
los signos tipicos incluyen taquipnea, aumento del esfuerzo
respiratorio, retracciones y cianosis. Algunos pacientes pue-
den permanecer asintomaticos y el diagnéstico se realiza
de forma incidental al tomar una radiografia de térax o se
sospecha, en nifos mayores, porque presentan neumonia
recurrente.'89

El abordaje terapéutico postnatal de la MCVAP depende de
si el paciente tiene dificultad respiratoria o estd asintomatico.
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En pacientes sintomaticos se realza la resecciéon quirurgica
siendo la lobectomia la técnica empleada con mas frecuen-
Cia que es curativa y tiene pocas complicaciones.>'° La con-
troversia surge en el manejo de lesiones quisticas pulmona-
res asintomaticas.

A continuacién presentamos dos casos clinicos y describi-
mos las caracteristicas de la MCVAP tipo |.

Caso clinico 1

El paciente es el cuarto hijo de una madre de 26 afos. Du-
rante el embarazo asistié a 5 controles prenatales y en la se-
mana 12 de gestacion se le realizé un ultrasonido en el que
se diagnosticdé una malformacién adenomatoidea quistica
(Figura 1) por lo fue controlada en la clinica de alto riesgo. En
los ultrasonidos prenatales de control no se informé presen-
cia de polihidramnios.

El paciente nacio a las 38 semanas de edad gestacional por
parto vaginal y ruptura de membranas 4 horas previas al
nacimiento y liquido amnioético claro. Nacié con un peso de
3.43 Kg, una talla de 50 centimetros, un perimetro cefélico de
35 centimetros y un APGAR de 8 al minuto y 9 a los cinco mi-
nutos. Estaba asintomatico, sin datos de trabajo respiratorio.

En las radiografias de térax realizadas en los dos primeros dias
de vida se describié una gran imagen radioltcida de aparien-
cia quistica en el sector medio del pulmén derecho, colapso
pulmonar ipsilateral y desplazamiento de las estructuras me-
diastinales hacia la izquierda con disminucién del volumen
pulmonar izquierdo. (Figura 2) Con estos datos se considerd
como diagnéstico muy probable una MCVAP tipo I.

Se realizé una tomografia de térax simple y contrastado. En
este estudio se observé una imagen quistica hipodensa con
dimensiones de 4.5 cm x 4 cm de diametro, ubicada en el
parénquima del pulmén derecho. Se describié que esta ima-
gen se acompana de otras imagenes quisticas pequeias en
estrecha relacién al quiste principal y su periferia. El quiste
principal ocasiona colapso pulmonar ipsilateral con disminu-
cién importante del volumen pulmonar izquierdo secunda-
rio a efecto de masa. (Figura 3) Se consideré como primera
posibilidad diagnéstica una MCVAP tipo | por lo que se reali-
z6 la lobectomia del I6bulo superior derecho a los 7 dias de
vida. Fue trasladado a la sala de cuidados intensivos neona-
tales en donde estuvo en ventilacién asistida durante cinco
dias. La evolucion fue favorable y egresé a los 23 dias de vida.

El estudio histoldégico reporté una MCVAP tipo I. La aparien-
cia macroscoépica del I6bulo superior derecho se describié
como tejido pulmonar que mide 9 x 6 x 2.4 cm y su super-
ficie es crema y marrén. Al corte se encontrd una formacion
quistica circunscrita de 3.9 x 3.2 cm de didametro y su pared
es trabecular rodeada por pequeios quistes de varios tama-
Aos que se intercomunican entre si (Figura 4). El quiste de
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Fig. 1. Ultrasonido obstétrico, vista sagital. (a) La imagen pulmonar
ecogénica (blanca) con presencia de gran cavidad quistica en su in-
terior (negra) en el sector basal anterior del térax. (b) En la porcion
superior se aprecia la columna vertebral.

Fig. 2. Radiografia antero posterior de térax. (a) Gran cavidad aérea
en el sector medio del pulmén derecho. (b) Consolidacién basal de-
recha. (c) Desplazamiento mediastinico a la izquierda

Fig. 3. Tomografia computada en vista axial. (a) El pulmén derecho
muestra una gran cavidad aérea en el sector anterior con consoli-
dacién y cavidades aéreas en el sector posterior del pulmén dere-
cho. (b) Desplazamiento a la izquierda del mediastino. (c) El parén-
quima pulmonar izquierdo se aprecia colapsado por el efecto de
masa contralateral.
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Fig. 4.Tejido pulmonar que mide 9 x 6 x 2.4 cm, la superficie es cre-
ma y marrén. Al corte, formacidn quistica circunscrita (3.9 x 3.2 cm
de didmetro), su pared es trabecular rodeado por pequenos quistes
de varios tamafos que se intercomunican entre si.

Fig. 5. El quiste de mayor tamaiio esta formado por proyecciones

polipoides y papilares, delineadas por epitelio cuboidal a columnar

pseudoestratificado ciliado, sobre una capa de tejido fibromuscular.

Fig. 6. Radiografia de térax. La traquea y los bronquios principales
presentan calibre y trayecto normal. No hay ensanchamiento del
mediastino. A nivel pulmonar no se observan infiltrados alveolares,
cambios intersticiales ni signos de atrapamiento aéreo. Diafragma
con morfologia y posicion normal.
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mayor tamano estd formado por proyecciones polipoides y
papilares delineadas por epitelio cuboidal a columnar pseu-
doestratificado ciliado sobre una capa de tejido fibromuscu-
lar (Figura 5).

El paciente acude a citas de control en la consulta de neumo-
logia desde el periodo neonatal hasta la fecha. Se encuentra
asintomatico, la radiografia de térax de los cinco afos es nor-
mal (Figura 6) y la espirometria, una vez realizada la correccion
por la lobectomia superior derecha, también es normal.

Caso clinico 2

Es un paciente masculino quien es el segundo hijo de una
madre de 32 afos. Fue un embarazo normal con ocho con-
troles prenatales y sin patologias durante el mismo. El pacien-
te nacié a los nueve meses y no presentd ningun problema
durante el periodo neonatal. A los 5 meses de vida acudio
a la cita de control de crecimiento y desarrollo. Durante su
evaluacién, se encontrd que tenia un aumento del trabajo
respiratorio con taquipnea y leves retracciones intercostales
por lo que se le tomo una radiografia de térax. El médico tra-
tante observé una elevacion diafragmatica izquierda por lo
que refirié al paciente a cirugia pediatrica.

En la hospitalizacion para realizar la cirugia el paciente te-
nia una frecuencia cardiaca de 106 latidos por minuto, una
frecuencia respiratoria de 31 por minuto y una temperatura
de 36.4°C. En la auscultacién pulmonar se describié disminu-
cién de ruidos respiratorios a nivel basal izquierdo y el resto
del examen fisico no presenté alteraciones.

El paciente fue llevado al salén de operaciones para cirugia
electiva, en donde se le realizé una plicatura diafragmatica iz-
quierda por eventracidon del mismo. Luego del procedimien-
to quirdrgico, se evalud la radiografia de térax, observando
una imagen radiolucida a nivel basal izquierdo (Figura 7).
Ante estos hallazgos radioldgicos se consulté al servicio de
neumologiay se estableci6 la posibilidad diagnéstica de una
MAQ tipo | y se solicité una tomografia axial computarizada
donde se identificé una gran bula en el sector basal y poste-
rior del pulmén izquierdo que causaba desplazamiento del
parénquima pulmonar vecino en especial del bronquio infe-
rior produciendo una atelectasia distal y desplazamiento del
mediastino contralateral. En el interior de la bula, en las re-
giones basales, se detectan otras imagenes cavitadas aéreas
de paredes finas. La lesidn tenia didmetros de 6.2 x 4.8y 5.5
centimetros. Ademas, se observaron infiltrados pulmonares
bilaterales y los diafragmas sin imagenes patoldgicas. Se
dio egreso al paciente y un mes después se realizé la
lobectomia inferior izquierda sin complicaciones.

El estudio histolégico reportd una MCVAP tipo I. Se recibio
el I6bulo inferior izquierdo que mide 8 x 7 x 3.5 centimetros
y su superficie con pleura lisa con un area extensa de color
rojizo despulido. Al corte, se encontré una tumoracién quis-
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tica biloculada de contenido serohematico y de superficie
externa trabeculada. Presencia de quistes grandes mayores
de 3 centimetros rodeados de multiples quistes pequefos
de aspecto bronquioloide. Los quistes estan bordeados por
epitelio columnar y cuboidal ciliado. Hay presencia de moco,
inflamacion crénica y sangre. No se observa cartilago en la
pared (Figura 8).

Después de la cirugia acudié a cinco controles con el neu-
mologo tratante y durante los dos aflos de seguimiento ha
estado asintomatico y la radiografia de térax de los dos afos
es normal.

Discusidn

Las malformaciones pulmonares congénitas constituyen una
alteracién en el desarrollo embriolégico y fetal de las distin-
tas estructuras pulmonares. Representan aproximadamente
un 10% de todas las malformaciones congénitas, siendo las

mas frecuentes aquellas que alteran el arbol bronquial, el pa-
rénquima pulmonar y las estructuras vasculares.®

Las lesiones quisticas congénitas del pulmén estan presen-
tes en 1 de cada 10,000-35,000 nacimientos y se presentan
como un espectro de anomalias. La mayoria comprenden
malformaciones adenomatoideas quisticas congénitas, se-
cuestros pulmonares, enfisema lobar congénito y quistes
broncogénicos.?

La MAQ, también llamada MCVAP constituye el 25% de las
lesiones pulmonares quisticas congénitas.''?Es el resultado
de anormalidades en la ramificacion de la morfogénesis del
pulmon.'3# Se cree que los diferentes tipos de MCVAP se
originan en diferentes niveles del arbol traqueobronquial y
en diferentes etapas del desarrollo pulmonar, posiblemente
influenciados por la obstruccidn y / o atresia de las vias respi-
ratorias en el Utero."’>'¢ Usualmente este tipo de malforma-
cién se presenta entre la séptima y la décimo sexta semana
de gestacion, correspondiendo a la etapa pseudoglandular
del desarrollo pulmonar; de ahi que las estructuras afectadas
sean las bronquiolares. 3

Los mecanismos moleculares que dan lugar a la formacién de
la MCVAP son desconocidos, pero pueden incluir un desequi-
librio entre la proliferacién celular y la apoptosis durante la
organogénesis.””'® Los trastornos del gen HOXB5 han sido im-
plicados en este proceso que puede estar mediado en parte
por el factor neurotrofico derivado de células gliales (GDNF),
un factor de crecimiento que se expresa ampliamente en 6r-
ganos con desarrollo caracterizado por interaccién epitelio-
mesenquimal.’

Las MCVAP son lesiones hamartomatosas que se componen
de elementos quisticos y adenomatosos que surgen de teji-
do traqueal, bronquial, bronquiolar o alveolar.'
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Fig. 7. Radiografia de térax antero posterior. Gran cavidad de con-
tenido aéreo, con paredes finas bien delimitada en el sector basal y
posterior del pulmon izquierdo condicionando desplazamiento del
parénquima contiguo a nivel mediastinal a la derecha y de la cupula
diafragmatica en direccién caudal.

Fig. 8. Quistes grandes mayores de 3 cm que estan rodeados de
multiples quistes pequeios de aspecto bronquioloide.
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Las MCVAP tienen conexiones con el arbol traqueobron-
quial, aunque los bronquios de conexién generalmente no
son normales. El suministro arterial y el drenaje venoso de
la lesion provienen casi siempre de la circulacién pulmonar,
aunque se han informado conexiones vasculares a la circula-
cion sistémica.

Las MCVAP se distribuyen por igual entre los pulmones de-
recho e izquierdo y pueden surgir en todos los l6bulos. Las
lesiones generalmente se limitan a un Iébulo, pero con poca
frecuencia pueden afectar multiples 16bulos.'2°

Las lesiones grandes pueden comprometer el crecimiento y

desarrollo alveolar al comprimir el tejido normal adyacente.”
2,6,21,22

La MCVAP fue descrita inicialmente por Bartholinuis en 1687.
La primera descripcion en la literatura americana estuvo
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Tabla 1. Clasificacion de la malformacion congénita de las vias aé-
reas pulmonares. Stoker 1998

) . . Apariencia Apariencia Otras
Tipo Incidencia . L . i
macroscopica microscopica caracteristicas
0 1-3% Solida, Via aérea tipo Neonatos,
pulmones de bronquial, conformada relacionada con
aspecto por cartilago, musculo otras
pequefio y liso y glandulas malformaciones,
firme separadas por mal pronéstico
abundante tejido
mesenquimatoso
1 60-70% Quistes con Los quistes estan cubiertos Manifestacion
diametro mayor Por un epitelio tardia, resecable,
a10cm pseudoestratificado ciliado buen pronéstico,
in’tercalado con filas de baja incidencia de
células mucosas L
malignidad
2 10-15%  Multiples Los quistes son Neonatos,
quistes con similares a bronquiolos relacionada con
diametro dilatados separados otras
alrededor de 2 por alvéolos normales, malformaciones,
cm, con musculo estriado mal pronéstico
aspecto presente en 5%
esponjoso
g 5% Sdlida Exceso de estructuras Neonatos, mal
bronquiales separadas prondstico
por pequefos espacios
aéreos, con epitelio
cuboide, que asemejan
el pulmon fetal
4 15% Quistes con Quistes cubiertos por ~ Neonatos y
diametro mayor epitelio plano que preescolares,

a10cm descansa en el tejido

mesenquimatoso

buen prondstico

a cargo de Chin y Tang quienes en 1949 la definieron, mas
detalladamente como un sobrecrecimiento de bronquiolos
principales terminales los cuales sustituyen a los alvéolos,
produciendo aumento de volumen del I6bulo afectado.34722

La MCVAP ocurre esporadicamente y la incidencia informada
es bajay oscila entre 1 en 5,000 a 1 en 35,000 nacimientos. Su
formacion no esta relacionada con factores maternos como
la raza, la edad o las exposiciones a algun agente conocido
2323 En algunas series, las lesiones que se presentan en la in-
fancia tienen una ligera preponderancia masculina, ' otros
autores describen un discreto predominio de las mujeres so-
bre los varones.?’

Los subtipos de quistes grandes representan alrededor del
70 por ciento de las MCVAP o de 2 a 8 por cada 100,000 na-
cidos vivos.!

En 1977 Stokery colaboradores clasificaron las lesiones bron-
copulmonares quisticas en 3 tipos dependiendo del tamaio
de los mismos y de su aspecto microscépico.? Posteriormen-
te, tras la descripcion de lesiones de caracteristicas mixtas, el
mismo autor, en 1998 modifica esta clasificacion, que pasa a
llamarse MCVAP, ailadiendo dos nuevos tipos de lesiones. La
clasificacion de Stocker subtipifica los quistes resecados en 5

Pediatr Panama 2020; 49(2): 59-68

Tabla 2. Clasificacion de Adzick de la malformacién congénita de
las vias aéreas pulmonares por sus hallazgos ecograficos y su ana-
tomia macroscépica

Funciones de
Tipo . Predominio
ultrasonido

Quistes simples o

- 58%
multiples >5 mm

Macroquistico (tipo 1)

Quistes simples o

- 42%
multiples <5 mm

Microquistico (tipo 2)

categorias, segun su tamafo y revestimiento epitelial (Tabla
'I ).1,2,4,6,25

Este sistema de clasificacion ha sido criticado por no recono-
cer las lesiones hibridas que tienen caracteristicas de MCVAP
y secuestros pulmonares y que no son aplicables a las lesio-
nes detectadas prenatalmente.?®

La MCVAP es una de las lesiones pulmonares mas comunes
diagnosticadas prenatalmente. El diagnéstico prenatal ge-
neralmente se realiza mediante ultrasonografia. Las MCVAP
que se presentan prenatalmente se clasifican por sus hallaz-
gos ecograficos y su anatomia macroscépica. (Tabla 2) En el
caso uno se realizé el diagnéstico por ultrasonografia prena-
tal que se hizo en la semana 12 de gestacion.

Las lesiones microquisticas consisten en quistes <5 mm de
didmetro y aparecen ecogénicas y sélidas, mientras que las
lesiones macroquisticas contienen uno o mas quistes > 5
mm de didmetro. Los hallazgos del ultrasonido prenatal del
caso uno, corresponden a la clasificacién macroquistica (tipo
1) propuesta por Adzick. Esta clasificacién es util para realizar
una monitorizacién estrecha de la lesién detectada prenatal-
mente con ultrasonidos en serie para determinar el tamafo
de la lesién, la ubicacién, el volumen, el suministro de sangre
y el compromiso del feto.>?

El tipo 1 es la forma mas comun de MCVAP, que comprende
del 60 al 70 por ciento y la de mejor prondstico por su falta
de asociacidon con otras malformaciones. Se cree que este
tipo se origina en los bronquios distales o en los bronquiolos
proximales. Debido a que existe un tejido bien diferenciado
dentro de las lesiones, este tipo probablemente se origina
relativamente tarde durante la embriogénesis entre las 7 a
10 semanas.’

Las lesiones de tipo 1 estan compuestas por quistes de pared
fina mayores de 2 a 10 cm de didmetro y estan revestidos con
epitelio cilindrico pseudoestratificado ciliado y las paredes
contienen tejido liso y tejido elastico. Las células productoras
de moco estén presentes y la pared estd compuesta por teji-
do eldstico y fibromuscular. Pequenas islas de cartilago anor-
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mal se encuentran en 5 a 10 por ciento de las lesiones. Estos
fueron los hallazgos histolégicos descritos en los dos casos
que presentamos, confirmandose el diagnéstico clinico sos-
pechado de MAQ. Los alvéolos adyacentes son relativamen-
te normales y existe comunicacion con el arbol bronquial y
de manera ocasional con una arteria sistémica.’'?

Los quistes generalmente son Unicos, pero pueden ser mul-
tiloculados y se refiere que hasta en 51% se ubica en el hemi-
torax izquierdo. En el 95% de los casos, solo estd involucrado
un lébulo, en 2% de los casos se encuentra compromiso bila-
teral y es rara la afectacién de todo el pulmén.’723 En los dos
casos que presentamos estaba comprometido solo un l6bu-
lo; en el caso uno el I6bulo superior derecho y en el caso dos
el [6bulo inferior izquierdo. En el caso uno se encontrd un
quiste no loculado de 3.9 x 3.2 cm de didmetro rodeada por
pequeios quistes de varios tamanos que se intercomunican
entre si. En el caso dos, se describié un quiste biloculado y la
presencia de quistes grandes mayores de 2 cm rodeados de
multiples quistes pequenos.

Aproximadamente tres cuartas partes de los pacientes con
diagnéstico prenatal de MCVAP son asintomaticos al na-
cer.?®3 E| paciente del caso 1 con diagndstico prenatal es-
taba asintomatico al momento del nacimiento. La historia
natural de las MCVAP que son asintomaticas en el momento
del nacimiento no estd bien descrita. Esta claro que algunos
de estos neonatos desarrollaran complicaciones, principal-
mente infeccién, durante los primeros aios de vida, pero la
frecuencia varia marcadamente entre las diferentes series de
casos.!

El 25% restante de los pacientes con diagnéstico prenatal de
MCVAP tiene sintomas al nacer.?*®' Como ejemplo, en una
serie de 89 lactantes con una MCVAP diagnosticada prena-
talmente, 22 tenian respiracion anormal, incluidos 12 con
dificultad respiratoria grave.®' La probabilidad de dificultad
respiratoria y su gravedad aumentan con el tamano de la
lesidn. Otros predictores sonograficos de dificultad respira-
toria al nacer incluyen desplazamiento mediastinico, polihi-
dramnios y ascitis.’

Aproximadamente un tercio de las MCVAP se diagnostican
después del periodo neonatal. Estas lesiones suelen ser
MCVAP tipos 1,2 6 4, y tienden a ser mas pequenas que las
MCVAP que presentan sintomas respiratorios en el momen-
to del nacimiento.”

La presentacion clinica de las MCVAP de tipo 1 depende prin-
cipalmente del tamano de los quistes. Las MCVAP de tipo 1
comprenden la mayoria de las MCVAP que se presentan en
los recién nacidos. Cuando son sintomaticos, los signos tipi-
cos incluyen taquipnea, aumento del esfuerzo respiratorio,
retracciones y cianosis. Los quistes grandes pueden compri-
mir al pulmoén normal adyacente, desplazamiento mediasti-
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nico hacia el lado contralateral y aplanamiento del diafrag-
ma ipsilateral.

Algunos pacientes pueden permanecer asintomaticos y el
diagnéstico se realiza de forma incidental al tomar una ra-
diografia de térax."#?

El paciente del caso 2, nacio a los nueve meses y no presenté
ningun problema durante el periodo neonatal. A los 5 meses
de vida acudié a la cita de control de crecimiento y desarrollo
y durante su evaluacién, se encontré que tenia un aumento
del trabajo respiratorio con taquipnea y leves retracciones
intercostales por lo que se le tomé una radiografia de térax y
se sospecho un defecto diafragmético.

Una presentacién comun en nifios mayores es la neumonia
recurrente. Otros sintomas de presentacién incluyen tos, dis-
neay /o cianosis."*> En un informe de 12 pacientes que fueron
diagnosticados con MCVAP entre los seis meses y los 23 afios
de edad (edad media de 6,7 aios), nueve presentaron infec-
ciones pulmonares recurrentes, uno se presentd con neumo-
térax y dos se descubrieron como hallazgos incidentales.® En-
tre los 11 pacientes que se sometieron a reseccién quirtrgica
de MCVAP, se identificaron MCVAP tipo 1 en siete pacientes, y
se identificaron MCVAP tipo 2 en cuatro pacientes.!

Las lesiones de tipo 1 rara vez se asocian con malignidad. En
algunos casos se reporta malignizacion de la lesién quistica a
rabdomiosarcoma, o blastoma pleuropulmonar, lo que ocurre
para la tipo | en menos de 1%.2 Se han notificado casos aislados
de blastoma pleuropulmonar en MCVAP tipo 1%; sin embargo,
segun Priest et al, 3* las 2 entidades no estan relacionadas, pero
ocasionalmente son incidentales. Hay una asociaciéon débil de
MCVAP tipo 1 con el carcinoma broncoalveolar , también co-
nocido como adenocarcinoma in situ. 2%

El carcinoma broncoalveolar generalmente se descubre inci-
dentalmente en quistes resecados durante la adolescencia o
la edad adulta (rango de 6 meses a 75 afos de edad).”” Se ha
estimado que el carcinoma broncoalveolar eventualmente
se desarrolla en aproximadamente el 1 por ciento de MCVAP
no resecado tipo 1, pero la tasa real de esta malignidad y su
importancia clinica sigue sin estar clara."'?

El examen fisico puede mostrar abombamiento del hemité-
rax afectado, hiperresonancia ipsilateral, disminucién de los
ruidos respiratorios sobre la lesidn, ruidos cardiacos velados
y contralaterales, hepatoesplenomegalia por hiperexpan-
sion toracica.' Los pacientes que presentamos no tuvieron
sintomas ni signos al momento del nacimiento y el pacien-
te del caso 2 estuvo asintomatico hasta los cinco meses de
edad cuando se noté aumento del trabajo respiratorio con
taquipnea y leves retracciones intercostales muy probable-
mente debido a un cuadro infeccioso y se le solicité una ra-
diografia de toérax.
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El diagndstico se puede realizar de forma prenatal mediante
el ultrasonido obstétrico, o bien ser postnatal por medio de
las técnicas radioldgicas y anatomopatoldgicas. Cerca del 80
a 95% de los casos se detectan en el ultrasonido prenatal a
las 20 semanas de gestacion.” 247123 En |la gran mayoria se
le detecta en el segundo trimestre del embarazo; en un estu-
dio (n = 22) fue detectada a las 22 semanas de gestacion en
el 86% de los casos.? El diagndstico por ultrasonido prenatal
se hizo a las 12 semanas de edad gestacional, en el segundo
trimestre de gestacion como estd descrito en la literatura.

El diagndstico prenatal mediante ecografia posibilita con-
siderar tratamientos intraltero, como toracocentésis por
aspiracion, colocacién de derivacion amnidtico-toracico o
reseccion lobar en situaciones en que el crecimiento de la le-
sion provoca hipoplasia del parénquima vecino, permite un
control mas estricto del embarazo, ofrecer consejeria a los
padres y facilita el manejo posnatal del paciente.*”

Aproximadamente un 20% se diagnostica después del perio-
do neonatal, otras veces el diagnéstico es tardio y en muchas
otras es un hallazgo casual.?

El diagnostico de la MCVAP se realiza mediante imagenes
radiograficas. La apariencia de la MCVAP en la ecografia pre-
natal varia desde los hallazgos incidentales de lesiones de
aspecto quistico hasta la afectacién pulmonar masiva.'61%31
MCVAP que se presentan prenatalmente se clasifican por sus
hallazgos ecogréficos y su anatomia macroscépica. Las lesio-
nes microquisticas consisten en quistes <5 mm de didmetro
y aparecen ecogénicas y solidas, mientras que las lesiones
macroquisticas contienen uno o mas quistes> 5 mm de dia-
metro. 2?7 (Tabla 2)

Entre las lesiones presentes en el nacimiento, se ha infor-
mado una resoluciéon espontdnea completa en el periodo
postnatal en un pequefo nimero de casos. *2?° Una revisién
retrospectiva sugirié que el tamafio maximo de MCVAP se
produjo aproximadamente a las 25 semanas de edad gesta-
cional y que la regresion en el tamafio condujo a resultados
favorables a menos que se presentara hidrops grave. '3¢

El diagnostico postnatal se basa en la clinica y en las pruebas
de imagen destacando entre ellas la tomografia computa-
da y la resonancia magnética que permiten establecer con
mayor seguridad la naturaleza quistica de la lesién, siendo el
diagnéstico de certeza sélo posible tras el estudio anatomo-
patoldgico postexéresis.

La sensibilidad de la radiografia de térax en el periodo post-
natal para detectar MCVAP es solo del 61%, lo que exige la
necesidad de otras modalidades de imdgenes posnatales
para determinar la presencia persistente.?Se ha demostrado
que la tomografia computada era 100% sensible en la detec-
cién de MCVAP postnatales.”? A los pacientes de los casos
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presentados se les realizaron radiografias simples y tomogra-
fia axial computada de térax.

En el periodo postnatal la radiografia de térax puede mostrar
varios tipos de lesiones, siendo la mas frecuente la presen-
cia de imagenes quisticas.®La apariencia radiografica de los
tipos de MCVAP 1, 2 y 4 se caracteriza por quistes llenos de
aire. La radiografia no distingue de manera confiable entre
ellos. Sin embargo, los tipos 1y 4 tienden a aparecer como
una Unica lesién, con uno o unos pocos quistes grandes que
pueden estar completamente llenos de aire o tener niveles
hidroaéreos.' La radiografia de térax del periodo neonatal en
el caso 1y durante el periodo de lactante en el caso 2 mos-
traron iméagenes quisticas grandes llenas de aire muy suges-
tivas de la MAQ tipo .

La tomografia computada (TC) confirma el diagndstico, la ex-
tension de la lesion, su asociacidon con otras malformaciones
no pulmonares y permite diferenciarla de otras anomalias
pulmonares como el secuestro pulmonar, el quiste bronco-
génico, el enfisema lobar congénito, los neumatoceles y las
bronquiectasias.® En nuestros casos, la tomografia computa-
da confirmé el diagnéstico y la extension de la lesion y des-
carté alguna asociacion con otras malformaciones.

Las tomografias computarizadas del térax se correlacionan
con los hallazgos patolégicos. En un informe, los hallazgos
de la tomografia preoperatoria se compararon con los hallaz-
gos patoldgicos.’” La tomografia computada identificé con
precision tanto quistes pequeios (<2 centimetros de didme-
tro) como grandes, y si estaban llenos de aire y / o fluido. Las
areas de consolidacion correspondieron a estructuras glan-
dulares o bronquiolares; esto se observé en el 43 por ciento
de los escaneos. El 4rea alrededor de las lesiones quisticas
donde la atenuacion fue menor que en el pulmén normal re-
presenté microquistes que se mezclaron con el parénquima
pulmonar normal; esta caracteristica se observé en el 29 por
ciento de las tomografias computarizadas." ¥

La resonancia magnética ha demostrado ser una herramien-
ta util para obtener imagenes de masas en el térax fetal, ayu-
da en el diagnéstico diferencial de otras lesiones intratora-
cicas, indica la situacidon geogréfica del [6bulo afectado y la
visualizacion y determinacion de la presencia de compresion
del pulmonar normal. '63%3° No se le realiz6 resonancia mag-
nética a ninguno de los casos que presentamos.

El diagnostico diferencial ecogréfico se establece con el en-
fisema lobar congénito, la atresia bronquial y el blastoma
pleuropulmonar quistico.? En el diagndstico diferencial se
deben incluir patologias como hernia diafragmatica, secues-
tro pulmonar, enfisema lobar congénito, atresia de las vias
aéreas, quiste broncogénico, teratoma mediastinal o quiste
pericardico y enfisema obstructivo causado por aspiracién
de cuerpo extrano. >'" Al paciente del caso 2 se le realiz
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una plicatura diafragmatica izquierda por un diagnéstico de
eventracion diafragmatica y se pensé en la posibilidad de
una MCVAP tipo | por la persistencia de la imagen radioluci-
da a nivel basal izquierdo.

Las MCVAP tipo 2 presentan signos y sintomas respiratorios
que son similares a los observados con las MCVAP de tipo 1.
Las MCVAP de tipo 4 pueden presentarse en el periodo neona-
tal y pueden ser dificiles de distinguir de las lesiones de tipo 1.!

El abordaje terapéutico postnatal de la MCVAP depende de si
el paciente tiene dificultad respiratoria o estd asintomatico.

En pacientes sintomaticos se realza la reseccion quirirgi-
ca."*4! | a técnica empleada con mas frecuencia es la lobecto-
mia que es curativa y tiene pocas complicaciones. La reseccién
se requiere con frecuencia en recién nacidos con dificultad
respiratoria significativa, pero a menudo se realiza de mane-
ra electiva en nifos mayores que presentan menos sintomas
agudos para prevenir la infecciéon recurrente y para eliminar
las preocupaciones relacionadas con la malignidad.''03¢

La observacién minuciosa durante el periodo neonatal es im-
portante porque algunos lactantes son asintomaticos inme-
diatamente después del nacimiento, pero luego se vuelven
sintomaticos a medida que las lesiones pulmonares quisticas
se expanden debido a la sustitucion del liquido por aire.®

La controversia surge en el manejo de lesiones quisticas pul-
monares asintomaticas y de escaso tamano, ya que existe
evidencia de que algunas de ellas pueden involucionar por lo
que algunos autores defienden el tratamiento conservador.2'

La razén principal a favor de la observacién es que la cirugia
puede evitarse por completo para algunos pacientes. Los in-
convenientes de la estrategia de observacién son el riesgo
de que se desarrolle una infecciéon dentro de los quistes, el
riesgo bajo, pero presente de transformacién malignay la ex-
posicion a la radiacion. Los defensores de este enfoque citan
la tasa de infeccidn relativamente baja (5 a 10 por ciento)*? y
sefalan que soélo se ha informado de un caso de blasto-
ma pleuropulmonar que surge en una MCVAP diagnosticada
de antemano sintomatica.*’ No obstante, reconocen que la
cirugia debe considerarse para los bebés con caracteristicas
de alto riesgo.

En algunos reportes, se ha informado regresién espontanea
en hasta 20 por ciento de los lactantes asintomaticos con
lesiones quisticas congénitas confirmados por tomografia
computarizada en el periodo neonatal.®** Sin embargo, es-
tos casos no estan bien documentados y son probablemente
raros o representan casos de secuestro pulmonar extralobar
en lugar de MCVAP!

Algunos autores recomiendan la reseccion de las lesiones
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persistentes incluso si son asintomaticas'' mientras que otros
indican la cirugia cuando la lesién ocupa mas del 25% de un
hemitérax' 6 si son mayores de 3 centimetros de didmetro
enlaTC>'3 Alos dos pacientes se les efectud una lobectomia.
Este procedimiento se efectud en el periodo neonatal en el
primer paciente y a los seis meses en el sequndo caso. Las
lesiones quisticas, descritas en las tomografias, eran mayores
de 3 centimetros de didmetro y causaban colapso pulmonar
ipsilateral con disminucién importante del volumen pulmo-
nar contralateral secundario a efecto de masa.

El motivo principal de la cirugia es que elimina los riesgos
de infeccidn futura y el potencial de transformacién malig-
na."™ Sin embargo, la magnitud de estos riesgos no esta
bien establecida. La frecuencia estimada de infeccién que se
desarrolla en un nifo que es asintomatico en el momento
del nacimiento y no se somete a cirugia probablemente sea
de aproximadamente 5 a 10%. Ademas, hay menos compli-
caciones postoperatorias en pacientes sometidos a cirugia
electiva en comparacién con los sometidos a cirugia después
de que se desarrollan los sintomas infecciosos (10% frente a
32% en un metaanalisis)** El riesgo de malignidad es extre-
madamente bajo en las lesiones de tipo 1 también pueden
tener algun potencial maligno. Una consideracion secunda-
ria es que la cirugia temprana puede tener ventajas para el
crecimiento pulmonar compensatorio. Esta posibilidad esta
respaldada por observaciones de la funciéon pulmonar nor-
mal en la mayoria de los niflos que se sometieron a cirugia
para la MCVAP durante el periodo neonatal.!>1420364546 A| pa-
ciente presentado en el caso 1 se le practico la lobectomia en
el periodo neonatal y tiene una funcién pulmonar normal y
se encuentra sin sintomas.

También se debate el momento mas adecuado de la cirugia,
algunos recomiendan la cirugia en el periodo neonatal o pa-
sado el mes de edad, otros prefieren esperar al afto o los dos
anos de edad.® Se ha demostrado que la cirugia temprana es
técnicamente mas facil, reduce el riesgo de infeccion y dis-
minuye la necesidad de apoyo respiratorio. Por lo tanto, el
momento recomendado de la cirugia es entre los 3y 6 meses
de edad, ya que el procedimiento es bien tolerado, existe un
menor riesgo de infeccién y permite mas tiempo para com-
pensar el crecimiento pulmonar.23¢

Para las MCVAP tipo 1 diagnosticadas prenatalmente, la tasa
de supervivencia general es mas del 95%. Para la mayoria de
los lactantes sintomaticos o asintomaticos con MCVAP tipo
1, la escisién quirurgica en el periodo neonatal es curativa y
el pronéstico es excelente."'* El parénquima pulmonar res-
tante experimenta un crecimiento y desarrollo compensato-
rio,” y la funcién pulmonar es generalmente normal en el
seguimiento a largo plazo.'*#432E| buen prondstico global
descrito refleja el predominio de la lesion tipo 1. Los dos ca-
sos que presentamos han tenido una evolucién buena y se
encuentran asintomaticos. Las radiografias de térax mues-
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tran un crecimiento pulmonar compensatorio y el paciente
del caso 1 a quien se le realizé la espirometria tiene una fun-
cién pulmonar normal.

Los casos comparten la mayoria de las caracteristicas mas
comunes previamente reportadas de la MCVAP tipo 1. En el
caso 1, hubo una adecuada deteccidn prenatal, que, si bien
no fue manejada in Utero, si permitié dar un manejo prontoy
oportuno y el paciente evolucion6 favorablemente sin com-
plicaciones y con un buen prondstico a futuro.

El paciente del caso dos se comportd practicamente de ma-
nera asintomatica y el diagndstico se realizé a los seis meses
de edad; sin embargo, se consideré como diagndstico inicial
una eventracion diafragmatica y posteriormente se estable-
ci6 el de una MAQ.

Debe establecerse un control prenatal adecuado en las pa-
cientes embarazadas, con la finalidad de lograr el diagndsti-
co oportuno de las malformaciones congénitas pulmonares.
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