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MALFORMACION CONGENITA DE LA VIA AEREA
PULMONAR (ADENOMATOIDE QUISTICO)

Son lesiones pulmonares quisticas congénitasraras que surgen de la proliferacion

. i
excesiva de estructuras bronquialestubulares. =

Se clasificé en 3 subtipos en 1977, y se expandid a cinco tiposy Stocker la renombré

como malformacién congénita de lasvias respiratorias pulmonares (CPAM) en 2002.

80% de las lesiones se reconocen en el periodo neonatal; sin embargo, hay informes

incluso en poblacién adulta. | \\-/



EPIDEMIOLOGIA




4
PA I O G ENE S I S Figura 3. Tipos de MCVAP segun el nivel en que se

produce la lesion en época prenatal: 0) traqueo-
bronquial (disgenesia acinar), 1) bronquial/bron-
quiolar (quistes grandes), 2) bronquiolar (quistes

* Resultan de anormalidades de la morfogénesis ramificada del pequefios), 3) bronquiolar/ductoalveolar (adeno-
pulmén. Se cree que los diferentes tipos de CPAM se originan en matoidea), 4) distal acinar (periférica)
diferentes niveles del arbol tragueobronquial y en diferentes etapas o
del desarrollo pulmonar, posiblemente influenciados por |la %
obstrucciony / o atresia de las vias aéreas intrauterinas G

1
2
3
+ Consiste en la existencia de tejido pulmonar hamartomatoso o : P23 o T

displasico mezclado con el pulmdén normal, generalmente limitada a

7
N 4 _./
un lébulo. A XY /



ETIOLOGIA

determina un desarrollo
inadecuado de las
estructuras
bronquiolares
terminales.

Lesion en el periodo antes del dia 35 de

embrionario gestacion

Aunque se ha implicado en la alteracién de la morfogenia de las ramificaciones pulmonares a las interacciones entre
factores de crecimiento y mecanismos de transduccion de sefiales, todavia no esta clara su participacién exacta en la
alteracion del desarrollo que se ve en este trastorno.



Tipo MAQ NA Tipol Tipoll Tipolll NA
(Stocker 1977)
Tipo MCVAP Tipo0 Tipol Tipo2 Tipo3 Tipo4
(Stocker 2002)
Nombre descriptivo  Displasia o Grandes quistes Pequefios quistes  Adenomatoidea Periférica
disgenesia acinar The unlined cyst
lesion
Origen de la lesion Traqueal/bronquial ~ Bronquial/ Bronquiolar Bronquiolar/alveolar  Acinar distal
bronquiolar
¢Es quistica? No Si Si,multiple No(odiseminados)  Si
;Esadenomatoidea?  No No No Si No
Porcentaje 2% 60-70% 15-20% 5-10% 10%
Caracteristicas Afectacion de todos Casi exclusiva Neumotorax
unicas los lbulos: de varones a tension
incompatible
con la vida
Ecografia prenatal Pulmones pequefios ~ Masa quisticaen Desde normal a Masa que crece Desde normal a
1ertrimestre masa mal definida progresivamente. masa quistica similar
que crece en Hydrops fetalis 80%  a MCVAPtipo1
2832 tnmestre
Edad tipica de Nacimiento Intratitero si es Primermesdevida  Intralterooal Nacimiento a 6 anos
presentacion grande; varios anos nacimiento de vida, incluso mas
de vida si es tardia
pequefia
Presentacion y Pulmones no Asintomatico De asintomatico Mortinato/DR grave  Asintomatico
sintomas aireados. (hallazgo casual), a DR leve. Se (hallazgo casual),
Feto muerto/ DR neonatal, pueden dx antes DR neonatal,
DR grave desplazamiento otras anomalias neumotorax a
mediastinico, extrapulmonares tension, infeccion
infeccion o tumor o tumor maligno

maligno




Tipo MAQ NA Tipol Tipoll Tipolll NA

(Stocker 1977)

Tipo MCVAP Tipo0 Tipol Tipo2 Tipo3 Tipo4

(Stocker 2002)

Afectacion lobar Todos los lobulos 95% de casos un Habitualmente Todo un lobuloo Habitualmente
|6bulo; raramente un lébulo todo un pulmén un lébulo
bilateral

Anomalias asociadas  Raras: anomaliasCV,  Muy raras Frecuentes (50%): Raras. Hipoplasia Raras

hipoplasia renal, anomalias CV, hernia  pulmonar

hipoplasia cutanea diafragmatica, SEL,  contralateral

focal agenesia o secundaria
disgenesia renal

Lesion y tamanio Pulmones pequefios  1-10cm 0,5-2cm Todoun lobuloo Quistes grandes

de los quistes todo un pulmén multiloculares

Riesgo de No Carcinoma No No Blastoma

malignizacion bronguicloalveolar pleuropulmaonar

Tratamiento Ninguno Reseccion lobar/es Reseccion. Reseccion lobar/es Reseccion lobar/es

Depende del resto
de anomalias

Evoluciony Incompatible Excelentetrascirugia  Depende de Mala.Dependedela  Excelente tras cirugia

prondstico con la vida severidad resto severidad dela

anomalias hipoplasia pulmonar




DIAGNOSTICO

Area
multiquistica en
el torax.

Ecografia

Vida intrauterina

21 semanas de
gestacion.




DIAGNOSTICO

RXDE TORAX TAC RNM

Multiples quistes de Permite determinarel  Util en los casos en los
paredes finas, con tamano de los quistes,  que el diagnostico no
ocupacion interior o la extension anatomica es claro.

contenido aéreo, y y la identificacion de Ayuda con DX
desplazamiento de otras alteraciones diferencial.
estructuras

mediastinicasy efecto

de la masa.

El diagndstico diferencial incluye los neumatoceles, abscesos, quiste broncogénico, secuestro
pulmonar, hernia diafragmatica, enfisema lobar congénito y masas del mediastino.



Figura 2. Rx torax: Hemitorax derecho hiperclaro con neu-
momediastino y pequenas burbujas aéreas, que desvia con-
tralateralmente la silueta cardiaca, en relacion con malfor-
macion congénita via aérea pulmonar.

Figura 3. TAC toracico: Imdgenes quisticas aéreas en LID
< | cm, con cierta expansion de dicho lobulo, compatible
con malformacion pulmonar de via aérea.



Imagen ecografica antenatal y RNM fetal que muestra una masa toraxica que desplaza el mediastino v signos de hidrops fetal.



MANIFESTACIONES CLINICAS

Dificultad

) . Asintomatico
respiratoria

Hidropesia

Desplazamiento
de mediastino a
lado contrio de la
lesion

Infecciones
respiratorias
de repeticion

& Memornal Hermann

RUIDOS Neumotoérax Resolucién espontanea de
RESPIRATORIOS

DISMINUIDOS /Hemoptisis lesiones



TRATAMIENTO

CORTICOIDES: Alto riesgo de predomino solido-microquistico. sometidos a
inyecciones prenatales maternas de betametasona, han evidenciado reducciéon
del volumen de la lesidn, sobrevida en torno al 85%

-SHUNT TORACO AMNIOTICO: lesiones de alto riesgo con multiples
comunicaciones y predominio macroquistico. Instalacién de una comunicaciéon
entre los grandes quistes y la cavidad amni6tica que permite su drenaje. Permite
una reduccion del volumen de la masa entre un 50 y un 80%, con
sobrevidas cercanasal 75%




TRATAMIENTO

CIRUGIA FETAL,: la lobectomia, neumonectomia o la reseccién de la masa en
fetos menores de 30 semanas que no respondieron a los corticoides
prenatales es una alternativa terapéutica para aquellos fetos portadores de
lesiones de predominio s6lido o microquistico con alto riesgo de
mortalidad.

-CIRUGIA POSNATAL: cuando el RN evoluciona sintomatico la indicacién
quirtrgica es inmediata, y la reseccionde la malformacioén, generalmente por
lobectomia, es el tratamiento de eleccidon. La evidencia actual sugiere que
debe resecarse aun siendo asintomatico, debido al riesgo de infecciones,
neumotorax y de malignizacion futura..
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