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MALFORMACION ADENOMATOIDE QUISTICA.
PRESENTACION DE UN CASO
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Bastiin Manso, L.; A. Agliero Diaz: Malformacidn adenomatoide quistica. Presentacidn de un caso.

Se presenta un caso letal de malformacién adenomaroide quistica acompafiada de hidrops y clasificada
como variante tipo I. El reconocimiento de los aspectos morfolégicos de cada variante permite una
mejor comprension de las caracteristicas clinicas, radiolégicas y ultrasonogrificas informadas en la
literatura, lo cual posibilita el diagnéstico de esta entidad, cuya patogenia es discutida.

La malformacion adenomatoide quisﬁn,l hamartoma adenﬂmltoidt,z displasia
quistica adenomatoide,® malformacién adenomatoide bronquiolar congénita,” son varian-
tes raras y potencialmente letales de la enfermedad pulmonar quistica congénita. Desde
su descripcion inicial en 1949, aproximadamente 200 casos se han informado® de esta
entidad a la cual corresponden el 25 % de todos los casos de malformaciones congénitas
del pulmaén. ®

RESUMEN DEL CASO

HC 159387. Primigesta de 17 afos de edad, que ingresa el 28/11/78 por rotura prematura de
membranas (RPM) y tiempo de gestacion de 38,6 semanas, con altura uterina de 42 cm refiriendo
ingresos anteriores por hidramnios, constatado desde las 30 semanas. A las pocas horas de su actual
ingreso para un feto no macerado hidrépico (figura 1) con un peso de 2 520 g

Cuando s¢ practica la autopsia se encuentra a la apertura de la cavidad toricica, el pulmén dere-
cho marcadamente aumentado de volumen, desplazando a las estructuras mediastinales con compre-
sion del pulmoén contralateral [figura 2). Al abrir la cavidad abdominal se observa hepatomegalia por
rechazamiento del hemidiagragma derecho a partir del aumento marcado de volumen del pulmén a
expensas del lobulo superior y medio derecho (figura 3) presentando las secciones de los mismos
multiples quistes, los mayores de 5 cm (figura 4), lenos de un liquido claro y existe comunicacion
de estos quistes con el drbol bronquial.

El estudio microscopico del pulmén afectado permitié apreciar que existia una proliferacién
adenomatosa de estructuras semejantes a bronquiolos con supresidn casi completa del desarsollo
alveolar (figura 5) y quistes revestidos por epitelio cibico-cilindrico con ausencias relativas de carti.
lagos y total de glindulas seromucinosas en su pared (figura 6).

Las conclusiones finales anatomopatologicas fueron: malformacién adenomatoide quistica
tipo | acompafiada de hidrops fetal,
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Figura 1. Feto no macerade hidropico. Figura 2. La cavidad tordcica abierta donde
se abserva el volumen aumentado del pulmdn
derecho,

Figura 3. Los lébules medio ¢ inferior se observan
aumentados de velumen,
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Figura 4. Quistes grandes en
las secciones de estos [Gbulos,

Figura 5. Preliferacién ade-
nomatosa de estructura jeme-
jantes a brovguiclos,

Figura 6. Awugencia de carti-
lage en la pared de los quis
res,
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COMENTARIOS

Clinicamente esta enfermedad pulmonar ocurre casi con igual frecuencia en recién
nacidos a término y e¢n prematuros. La mayoria de los casos se informan en menores de
un afio, pero puede encontrarse en niflos de 11 y 14 aos. ® El sexo masculino presenta
un ligero predominio, sin que se mencione en la literatura una predisposicion familiar o
racial. Malformaciones congénitas asociadas han sido descritas en 25 de los casos infor-
mados *

Desde ¢l punto de vista morfologico afecta con igual frecuencia uno o varios lobulos
del pulmén derecho o iz:.:nr.anit:r-:i-:r"r y casi siempre es unilateral y con un aporte vascular ¥
drenaje venoso normales o anémalos.®’ ® Teniendo en cuenta el tamaiio de los quistes,
su aspecto microschpico y que la malformacion sea sdlida o con predominio de los quistes
se han descrito variantes,”* ? si bien todas tienen en comiin microscopicamente:

a) Proliferacion adenomatosa de estructuras semejantes a bronquiolos con ausencia casi
completa del desarrollo alveolar.

b) Formacién de quistes con proyecciones papilares.

¢) Aumento del tejido elistico en su pared.

d) Ausencia de inflamacion, cartilago maduro y glindulas a su alrededor.

El reconocimiento de estas variantes es importante para explicar algunas de las mani-
festaciones clinicas,® radiologicas'® y para su diagnéstico diferencial® y por ultra-
sonido.* !+ 2

Asi, la variante tipo | a la cual pertenece nuestro caso, debido al gran tamano de sus
quistes, ocasiona al igual que la tipo IlI, desplazamiento mediastinal, produciendo por
lo tanto un mayor distress respiratorio, al comprimir ademas ¢l pulmén contralateral y
la tdnica que presenta islotes de cartilago inmaduro y células mucosecretorias en el estudio
microscopico de los quistes en 1/3 de los casos.®

La patogenia de esta entidad no estd definida, algunos la consideran un hamartoma,”
una forma focal de displasia pulmonar® o una anomalia del desarrollo;* esto ultimo se
deduce sobre la base de los hallazgos con el microscopio electronico, donde se demuestra
la inmadurez estructural del pulmén y de la barrera alvéolo capilar.}?

Precisamente, ¢l engrosamiento de la barrera alvéolo capilar, por ausencia del neumo-
cito tipo | ¥ prominencia del endotelio, contribuiria a la disminucion de la absorcion del
liquido pulmonar, !* lo que unido a la compresion de la masa quistica sobre el tejido pul-
monar residual explicaria la produccion del polihidramnios presente en el 25 % de los
embarazos.** 1*

El hidmps? se atribuye a un aumento de la presion hidrostitica por compresion de
la EWL“ 115

La reseccion quirirgica del lébulo pulmonar afectado es el tratamiento de eleccion
en los nacidos vivos ¥ si s¢ ha hecho el diagnostico previo intrauterino, con ¢l ultrasonido,
podri planificarse la intervencion en el periodo posnatal si fuese necesario.!?
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SUMMARY
Bastian Mansa, L., A. Aglero Diaz: Cystic adenomatoid malformation. Presentation of a case

A lethal case of cystic adenomatoid malformation associated with hydrops and classified as type |
variant, is presented. The recognition of morphologic aspects of each variant allows a better compre-
hension of clinical, radiological and ultrasonographic characteristics reported in the literature, which
makes possible the diagnosis of this entity of discussed pathogeny.

# *
RESUME
Bastian Manso. L.; A, Agiiero Diaz: Malformation adénomatoide kystique. A propos d'un cas.

Les auteurs présentent un cas létal de malformation adénomatoide kystique accompagnée d'hydrops
et classifiée comme variante type L. La reconnaissance des aspects morphologiques de chagque variante
permet une meilleure compréhension des caractéristiques cliniques, radiologiques et ultrasonogra-
phigues rapportées dans la littérature, ce qui rend possible le diagnostic de cette entité, dont la patho
genése est discutée,
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