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Se senala la enfermedad como una de las malformaciones quisticas pulmonares mis
raras de la clasificacién, y por su alta mortalidad informada en la bibliografia. Se destaca
la importancia del diagndstico precoz y de una terapéutica quirdrgica opartuna para lograr
una buena evolucién en los nifos afectados. Se presentan los 3 primeros cazos de nues-
tra literatura nacional, que aumentan a 197 el nimero internacional publicado. Se resaitan
los buenos resultados obtenidos y su supervivencla, que representa un triunfo mas para
la Cirugia Pedidtrica revolucionaria.

INTRODUCCION

Las afecciones quisticas pulmonares en el nifio constituven un variado
grupo de entidades, por lo que sus sintomas pueden comenzar en el re-
cién nacido o mas tarde, en otras ocasiones.

En la clasificacién de las malformaciones quisticas del pulman, la Aca-
demia Americana de Médicos del Térax! incluye 8 tipos de lesiones:

1. Malformaciones quisticas: quiste solitario. quistes multiples, secues-
tro quistico, malformacién adenomatoide quistica (MAQOCP) v linfangiec-
tasias quisticas difusas.

2. Quistes pulmonares congénitos: solitario, que a su vez puede ser asin-
tomatico y de tensién y comunicante; multiple y bronquiectasico.

De los tipos de lesiones de esta clasificacion, una de las mas raras es
la MAQCP, que se caracteriza por la presencia de quistes mdltiples en un
solo pulmén habitualmente, que le dan aspecto de panal. Estos quistes
estan revestidos de epitelio respiratorio y producen sintomas en el recién
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nacido por su expansion progresiva. Si el recién nacido lo soporta, mas
tarde la retencion de secreciones y la infeccidén secundaria son las causas
mas frecuentes de sintomas y aparecen niveles liquidos en dichos quistes.

El primero en describir una enfermedad quistica congénita del pulmon
fue Bartholinus. en 1687 (citado por Fischer et al.)? y en 1380, Grawilz' des-
cribe el primer casgo de MAQCP.

En 1943, Fischer, Troper y Bailey? resecaron totalmente un pulman de
un nino con dicha malformacion, sin éxito. Los 4 primeros recién nacidos
fueron operados en 1956 por Craig, Kirkpatrick y Neuhauser.' de Boston vy
rcalizaron reseccion.

Con la inclusién de 32 casos informados por Woll y colaboradores, (De-
trait, Michigan). on diciembre de 1980, aparecen en la literatura, hasta esc
aio. 174 casos. Hasta 1969 en que se habian informado 62 casos. la morta.
lidad era de 77.4 9> %

Actualmente la mortalidad ha disminuido algo. pero sigue muy alta al
nivel mundial.

En la literatura cubana no aparece ninglin caso publicado.

CUADRO CLINICO

Seqgun Halloran y colaboradores™ la enfermedad puede presentarse en 3
formas clinicas.

1. Recién nacido muerto o muerte neonatal frecucntemente asociada con
anasarca, prematuridad y polihidramnios.

Enfermedad respiratoria aguda progresiva en un recién nacido.
Un curso mas lento caracterizado por infeccion pulmonar.

Puede afectar uno o todos los l6bulos de un pulmédn, pero generalmen
te es unilateral. El unico caso bilateral publicado por Sternberg (citado por
Merestein)® fue en 1923. El I6bulo mds frecuentemente afectado es el basal
Las anomalias asociadas son raras. Sélo aparece un caso en 1954, de Bird-
sell® que presentaba atresia yeyunal asociada.

No hay frecuencia significativa mayor en ningin sexo.

En 1856, Craig' describié el cuadro radioldgico como una masa intrapu!.
monar con areas radiotransparentes de tamafios variables, limitadas por
tabiques de mayor 0 menor grosor que ocupan las porciones basales, casi
siempre unilaterales y comprimen el parénquima restante hacia el vértice.
E! corazon y el mediastino son desplazados y se produce herniacion pul-
nonar.

El diagndstico diferencial se hace con hernia diagragmatica, secuestros
pulmonares, hamartomas, enfisema lobar, neumotérax y neumatoceles.

La descripcién microscopica de Kwittken y Reiner,” en 1962, es:

1. Un incremento adenomatoideo de las estructuras terminales respirato-
rias con quistes de variable tamano que tienen epitelio pseudoestrati-
ficado ciliado columnar de tipo bronquial, o un epitelio cuboidal simple.

2. Configuracion polipoidea de la mucosa o incremento de tejido elastico
en la pared de los quistes.
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3. Ausencia de cartilago en el parénquima quistico, excepto como consti-
tuyente de una estructura bronquial no deformada y atrapada dentro del
pulmdén enfermo.

Ocasionales grupos de alvéolos tapizados con células mucogénicas.
Ausencia de inflamacién.

En 1959, Bain'® habia descrito la ausencia de formacién alveolar excepto
en la zona subpleural y el frecuente y considerable incremento en peso y
volumen de las partes afectadas del pulmén.

Presentacién de los casos

Caso 1

Paciente Y. G. C., del sexo femenino, de la raza blanca, que nacié el 24 de junio de
1875 en Cienfuegos, por cesdrea, con peso de 54 /6 A los 5 dias presentd ruidos cardia-
cos a la derecha que se comprobaron con rayos X de térax simple por desplazamiento
causado por imdgenes radiotransparentes de distintos tamafios, limitadas por tabiques
en la base pulmonar izquierda, A los 15 dias se ingresa por remisién con polipnea de
80/m, tiraje intercostal bajo, algunos ruidos trasmitidos y frecuencia cardiaca de 190/m.
Los andlisis de laboratorio, el urograma descendente (figura 1) ¥ el colon por enema
(figura 2) fueron normales.

Figura 1. Urograma descendente con ef
gue se descartd enfermedad poliquistica
con participacldn renal. Obsérvonse los
miltiplas quistes hiperinsuffados en la
base pulmonar izquierda.
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Figura 2. Rayos X de colon por enema
con el gue se descerto la posibilidad do
hernia disfragmdtica izquierda. Obsérvese
un gran guiste insuflado en la base pul-
monar.

Por broncogralia (figura-3) se comprobo la lesion situada en el l6bulo inferior 1zquicrdo.
fue toracotomizada a través del 4to. espacio intercostal ¥ se encontro dicho lobuio hiper-
insuflado con formacidén quistica gigante y grandes dreas de aspecto enfisematoso.

Se realizé lobectomia Inferior izquierda (figura 4) con magnifica evolucién y alta hos.
pitelaria al 9no. dia.

El Informe histopatologico fue de MAQCP (figura 5).
Caso 2

Paciante A. H. 0. del sexo femenino, de la raza blanca, que necino el 25 de noviemire
de 1975 en Placetas, por parto eutdcico, con peso de 3420 g. Tuvo dificuitad respiratoria
Inmediata con polipnea de 70/m., tiraje subcostal, ruidos cardiaces ritmicos, desplazados
a la derecha y frecuencia cardiaca de 144/m.

Los andlisis de laboratorio fueron normales con excepcion de o oxihemoglobina que
fue de sélo el 64 %. En rayos X de térax simple (figuras 6 y 7] aparecicron imdgenes
radiotransparentes lobuladas en la base del hemitérax izquierdo. con desplazamiento del

corazdn hacia la derecha, el colon por enema y la movilidad e .integridad del diafragma
en fluocrascopia, fueron normales. .

Al segundo dia aumenté la polipnea, aparecio cianosis y un mayor desplazamiento
cardiaco, por lo que se realizé de urgencia toracolemia latera! izquiesda por el 4to. espacio
intercostal v lobectomia inferior al encontrar multiples quistes insuflados en dicho l6bulo
El alta quirdrgica se concedid a los 12 dias y la hospitalaria a los 20 dias.

El informe histopatolégico fue de MACCY (figuia 8).
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Figura 3. Vista anieroposterior de bronco-
grafiz en que se visualiza un gran fuisto
en la base pulmonar fzqguierda donde na
presenta el contraste. Hay gran desplaza-
miento mediastinal v del Iébulo superios
fzguierdo.

Figura 4. Rayos X de tdrex simple reali-
zado sl alta. El mediastino ha ocupado so
sitio v el Iébulo superior izquierdo se ha
expandido y ocupa casi toda lo cavidad
pleural izquierda. Obsérvense los puntos
metdlicos de sutura bronguial.
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Figura 5. Tejido pulmonar formado por cz-
vidades quisticas de diferentes tamafos,
tapizadas por epitelio de tipo bronguiolar.
No se encuentra infiltrado inflamatorio en
les paredes ni en fa luz de las cavidades
quisticas.

Figura 6. Rayos X de tdrax simple en vis-
ta anteroposterior con miltiples imédgeanas
quisticas en base pulmonar izquigrda y
gran desplazamiento mediastinal.

Figura 7. Vista lateral de rayos X de 1drax
simple. Se visvalizan las imigenes quisti.
cas en la base pulmonar.
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Figura 8. Proliferacién bronquial de aspec-
to adenomatoide. Se puede observar la
ausencla de cartilago en los parcdes de
astos bronguios.

Caso 3

Paciente O. R. G. del sexo masculino, do la raza blanca, que nacié ol 8 de agosto de
1970 en Trinidad. ingresd el 12 de marzo de 1979 en la Sala de Vies Respiratorias <ol
Hospital Infantil por ncumonia de base derecha con 8 afos y 30,5 kg de peso. Entro sus
antecedentes tenfa 2 neumonias en el mismo sitio. En rayos X de térax (figura 9) v tomo-
gralia, aparecieron leslones quisticas en la base pulmonar derecha y en la broncografia,
selectivamente situadas en el l6bulo Inferior.

Figura- 9. Vista enteroposterior de tdrax
simple - con imdgenes radictransparéntes
en la base pulmonar derechs,
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Se reallzd, el 3 de abril de 1979, una toracotomia derecha donda se cncontraron mul
tiples quistes de paredes gruesas llenas de pus en el Idbule Inferior, con adesamicnts
de la pleura a ese nivel. Se rosecd el I6bulo inferlor y a los 10 dias fue dado de alta con
huena evoluclén. En este caso el diagnéstico histopatolégico fue de MAQCP con marcadds
camblos inflamatorios crénicos del l6bulo inferior derecho.

Los 3 casos han sido seguldos en consultas periddicas con buena evolucion,

DISCUSION

Belanger y colaboradores'! seialan que la mayorfa de los nifos super.
vivientes recibieron resecciéon pulmonar después de hecho el diagndstico
de malformacién adenomatoide quistica pulmonar. En nuestro primer caso
se planteé el diagnéstico de quistes pulmonares multiples, y recibicron
posteriormente el informe histopatolégico de malformacién adenomatoide
quistica. En el segundo caso informado, que se atendid unos pocos meses
después y con la experiencia adquirida en el anterior, se planted el diag-
néstico correcto en el preoperatorio, pues presenté un cuadro clinico y ra-
diologico muy similar. A pesar de la mayor benignidad del cuadro clinico
que en los 2 casos precedentes, en el tercer caso informado también se
planteé el diagnéstico correcto preoperatoriamente aunque se penso en las
posibilidades de quistes bronquiectédsicos, quistes multiples o secuestro
quistico.

En 1977, Kazuhiro Uede y colaboradores,'? informaron el tnico caso co.
nocido hasta ahora de un rabdomiosarcoma del pulmén en una nifia de 1.5
afio, de la raza blanca, con una malformacién adenomatoide quistica congé-
nita donde se desarrollé la neoplasia, que comenzé con fiebre solamente.
sin cianosis, vomitos, aspiracién u otros sintomas.

Anteriormente, en 1971, Fallon y colaboradores'® informaron el primer
rabdomiosarcoma del pulmén en un nifio, desarrollade primariamente cn
un bronquio. pero como entidad aislada, sin asociacién con otra enfermedad
congénita o quistica pulmonar.

Segln el informe histopatoldgico, y asi lo ha demosiraedo la cvolucion.
en los 3 pacientes no existia lesion maligna sobreafadida.

Segiin Potter y Cralg'* la imagen histopatolégica tipica que decide el
diagnéstico de MAQCP estd constituida por un penacho de células colum-
nares mucosecretoras que recuerdan a la mucosa géstrica. como aparccié
en los 3 casos informados (figura 10).

En abril de 1983, Hertenber y Brewer'® describieron lo beneficiosa que
resulta la identificacién por sonografia de la MAQCP que no realizamos en
nuestros pacientes, pues la radiologia no dejé dudas de la existoncia de las
formaciones quisticas.

La funcién pulmonar posoperatoria de los casos aqui informados fue
evidentemente satisfactoria, por lo que no ha sido necesario realizar prue-
bas funcionales respiratorias como sefalan en su trabajo Frenckner y Freys.
chuss'® de Estocolmo.

La evolucién posoperatoria cursada en nuestros pacientes fue tan bue-
na, como se ha senalado, que no podemos referirnos a ninguna de las fre-
cuentes complicaciones informadas por Buntain y colaboradores.'”
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Figura 10. Imagen tipica diogndstica de s
MAQCP constituida por un penacho de
cflulas columnares mucosscrelores quo
recuerdon 8 le mucosa gdstrico.

Los S nnos de nuestra serie requirieron lobectomia mferior por la sxien.
sién de las lesiones, que concuerda con el mayor nimero de pacivntes en
que se efectud reseccion similar (15 casos) de la serie de 20 casos infor-
mados por Nishibayashi y colaboradores'® (Los Angeles, California) en 30
anos de experiencia. Estos autores lograron reseccién del quiste cn 2 pa-
cientes y reseccion segmentaria en otros 3, por la limitacion de los proce:
50s quisticos.

Con estos 20 pacientes aumenté la cifra mundial de casos informados
a 194, en octubre de 1981 y con nuestra publicacién alcanzan la cifra de
197 pacientes con MAQCP.

SUMMARY

Lipcz, R.; R, Torrens.: Cystic adenomateld malformation of the lung. Reqse: ol thrco survis
vor infanis.

Cystic adenomatoid malformation of the lung is pointed out as one of the most vacome
mon within the classification of cystic malformations of the lunns and bBueause of s
ihigh mortality, as is reported in_the bibliography. Importance of early diagnosis and
timely surgical therapy in order to achieve a good evolution in the infants aliected, is
stressed. The first three cases reported in our national literature sre presented, whish
increase to 197 the number of cases published in the international litcrature. Salisfactery
results obtained as well as survival are emphasized. thus it is a triumph for Revoluilonary
pediatric surgery.

RESUME

Lopez. R.: R. Torrens: Mallormation adénomatoide kystiqua pulmeonsire. A preusos de 3 en
fants survivanis.

Cette maladie est une des malformations kystiques pulmonaires les plus rares de la clas.
sification et elle montre une haute mortalité. Il est souligné I'importance du diagnostic pré-
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coce et d'une thérapeutique chirurgicale opportune pour parvenir & une évolution satistal.
sante des enfants atteints. Il est présenté ici les trois premiers cas de notre littdrature
nationale, qul élévent & 197 le chiffre rapporté au niveau international. Il est souligné los
hons résultats obtenus et la survie des malados, ce cui représente un succds pour la chi-
rurgie pédiatrique rédvolutionnaire
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