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RESUMEN

La Malformacién Adenomatoidea Quistica Congénita (MAQC) es una alteracién pulmonar poco frecuente, que se
presenta en | de cada 35.000 embarazos, generandose por un defecto durante el desarrollo bronquial entre la décima y
vigésima semana de gestacién, lo que produce masas quisticas, que dificultan la ventilacién. A continuacién
presentamos el caso de un neonato masculino en fallo ventilatorio, transferido desde la provincia de Manabi (Chone),

mismo que fue manejado exitosamente en el area de cuidados criticos neonatales.

Palabras clave: Malformacién adenomatoidea quistica congénita pulmonar.

SUMMARY

The congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is a less frequent pulmonary alteration, which is present in
one out of each 35.000 pregnancies, being generated by a defect during the bronchial development between the tenth
and twentieth week of pregnancy, which produces cystic tumors that make ventilation difficult. And now we are
presenting the case of a masculine neonate in a ventilation defect transferred from Manabi Province (Chone), which was
treated successfully in the area of critical care of neonatal.

Keg words: Pulmonarg congenital cystic adenomatoid malformation.

Introduccion

La expresion malformacion adenomatoidea
quistica congénita (MAQC) comprende un
espectro de malformaciones pulmonares que
abarcan grados variados de adenomatosis y
formacién de quistes; es una anomalia rara con
pocos casos reportados a nivel mundial®®, la
gravedad de los sintomas esta relacionado con la
cantidad de pulmén afectado, que genera sintomas
de insuficiencia respiratoria, tales como taquipnea
y cianosis™®. La MAQC aparece entre la décima y
vigésima semana de gestacion cuando se pierde el
control del brote pulmonar distal, produciéndose
multiples quistes dentro de los que se puede
encontrar cartilago, masculo liso, tejido elastico y

glandulas secretoras de moco*?®.

Se ha clasificado a las MAQC en 5 tipos
(Stocker)***®.

Tipo 0. Displasia acinar, con quistes cuyo
didmetro es menor a medio cm. que contienen
células de epitelio ciliado seudo estratificado,
células mucosas y cartilago, con ausencia de
musculo estriado”*°.

Tipo 1. Comprenden grandes quistes de 1cm. de
didmetro, que incluyen musculo liso, células
mucosas en un 33%, cartilago en un 10%, con
ausencia de fibras musculares estriadas. Este tipo
es el hallazgo mas frecuente en el 60 a 70% de los
casos reportados a nivel mundial®®.
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Tipo 2. Quistes de 2.5 cm. de didmetro, son muy
semejantes a alvéolos; su frecuencia varia entre el
10y 15% en los EE UU*2.

Tipo 3. Son quistes de contenido denso, que
ocupan un l6bulo o todo un pulmén; su frecuencia
es del 5% en los EE.UU®".

Tipo 4. Son quistes grandes de 7cm. localizados en
la periferia del lébulo, carentes de células
mucosas, raras veces, cartilagos. Su frecuencia es
de alrededor de un 15%.en los casos reportados en
EE.UU%®.

La MAQC genera insuficiencia respiratoria y
requiere un manejo adecuado en la unidad de
cuidado critico neonatal (UCIN) "9,

Presentamos el caso de un neonato sexo masculino
gue ingresé al hospital “Roberto Gilbert E.” a las
30 horas de vida, por su dificultad respiratoria
marcada, fue transferido desde la provincia de
Manabi (hospital de Chone Dr. Davila Cérdova).

Caso clinico

Recién nacido que ingresé al hospital el dia 19 de
abril de 2007, con 30 horas de vida, con
antecedentes perinatales de ser producto de madre
secundigesta. Embarazo controlado regularmente
obtenido por cesérea, llanto inmediato, con peso
de 3.6 Kg. y Apgar de 8y 9.

El cuadro clinico se inici6 desde su nacimiento
caracterizado por dificultad respiratoria, que fue
aumentando progresivamente (silverman 8), por lo
que requirié apoyo de oxigeno a través de tubo
endotraqueal.

En cuanto al examen biofisico presentaba tiraje
intercostal 'y retraccion  xifoidea; campos
pulmonares: murmullo vesicular disminuido;
ruidos cardiacos ritmicos, no soplos, relleno
capilar de 2 segundos. Abdomen globuloso,
cordon umbilical con signos de momificacion.
Genitourinario  sin  alteraciones morfoldgicas
aparentes; resto de la exploracion dentro de los
parametros normales.

La analitica sanguinea a su ingreso reportd
hemoglobina de 15.6mg/dl, con hematocrito en
45%, con gasometria arterial de insuficiencia
respiratoria que muestra hipercapnea e hipoxemia,
TPy TPT normales.

En cuanto a la valoracion radioldgica, en la Rx
Térax se observa retraccion de las estructuras del
mediastino, borramiento del seno

costodiafragmatico izquierdo, hiperventilacion
pulmonar derecha. Figura 1. Mientras en la
tomografia se confirma imagenes quisticas, cuya
sensibilidad es del 99%. Figura 2.

26/09/2007 04:53:3"¢

Rx de Térax en la que se aprecia retraccion de las estructuras
a la izquierda.

Fuente: area de imagenes, hospital “Roberto Gilbert
Elizalde”.

Figura 2

Tc de Toérax mostrando multiples iméagenes

quisticas.
Fuente: é&rea de imagenes, hospital “Roberto Gilbert
Elizalde”.

Evolucién del cuadro clinico

El paciente es transferido a la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales a las 32 horas de

243



Rev. “Medicina” Vol. 14 N° 3. Afio 2008

vida recibiendo manejo adecuado de liquidos
parenterales, antibioticoterapia y fisioterapia
respiratoria.

Mediante la tomografia se descarta que las
imagenes hiperllcidas que se observan en la placa
de térax sean de hernia diafragmatica,

confirmando que las &reas  hipodensas
corresponden a una MAQC.
Se realizd0 la  valoracion  cardioldgica

prequirdrgica, con ecocardiograma normal sin
cardiopatia estructural, una vez estabilizado el
paciente es intervenido quirdrgicamente el dia 23
de abril de 2007, realizandole una reseccion del
I6bulo medio derecho; permanecié en quiréfano
lhora 10 minutos. Figura 3,4y 5.

Figura 3

i s vt msmomarns

o
i e
Macrosccopia del 16bulo medio de pulmén.
Fuente: éarea de imagenes, hospital “Roberto Gilbert
Elizalde”.

Figura 4

Microscopia en la que se observa parénquima pulmonar con
alteracion de su histoarquitectura.

Fuente: area de imagenes, hospital “Roberto Gilbert
Elizalde”.

Figura 5

ciliado simple.
Fuente: area de anatomopatologia, hospital “Roberto Gilbert
Elizalde”.

Se envia la muestra a patologia cuyo reporte
indica cavidades de 2.5cm. de didmetro con
superficie interna trabeculada, con alteracion de la
citoarquitectura, con bandas fibromusculares,
ocasional cartilago e infiltrado inflamatorio focal,
alvéolos adyacentes hiperinsuflados tapizados de
neumocitos tipo 2.

Luego de la cirugia requirié apoyo con asistencia
respiratoria mecénica por 72 horas, casco cefalico
por 4 dias y canula nasal durante 48 horas, con 15
dias de vida se descontinud el apoyo de oxigeno y
a los 20 dias es dado de alta el 7 de mayo 2007,
en buenas condiciones generales, alimentandose
con pecho materno, peso al alta 3.4Kg, perimetro
abdominal 34cms. y perimetro cefalico de 36¢cms,
figura 6.

Figura 6

Paciente en la Unidad de terapia Intensiva neonatal.
Fuente: hospital “Roberto Gilbert Elizalde”.
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Discusion

La MAQC fue descrita desde el afio 1769 por
Morgagni 9,14, luego en 1880 Grawtz hizo la
primera clasificacion de esta patologia, en el afio
1949 debido a sus caracteristicas macro vy
microscopicas Chin 'y Tang le dieron la
denominacion que actualmente utilizamos, siendo
Stocker en 1977 quien desarrolla una clasificacién
anatomopatolégica  definiendo en  primera
instancia 3 tipos, pero posteriormente, este mismo
autor ampli6 la clasificacion a 5 tipos®'*%.

Por las caracteristicas del caso descrito, en cuanto
a su sintomatologia temprana con dificultad
respiratoria  progresiva, con un  estudio
histopatolégico en el que se aprecia epitelio
columna alto, areas quisticas tapizadas de epitelio
ciliado y con escaso cartilago, se lo define como
una M.A.Q.C. Stocker tipo 1.

La radiografia de torax constituye una gran ayuda
diagnostica, ya que en el caso de el paciente nos
permitid evidenciar niveles hidroaéreos en pulmén
izquierdo, y con la tomografia ya definimos el
tamafio, tipo de lesion y localizacion exacta de los
quistes, determinandose que las lesiones quisticas
involucraban todo el I6bulo medio, mismo que fue
resecado.

La lobectomia es la técnica empleada con mayor
frecuencia™!’ y la que da mejores resultados,
como sucedié con el neonato cuya recuperacion
fue satisfactoria.

Conclusiones

La MAQC se trata de una patologia poco
frecuente, sin embargo debe sospecharse, en
neonatos que presentan signos de distres
respiratorio agudo, que incluso pueden requerir
intubacion.

Un 55% de los pacientes pueden ser asintomatico
al nacimiento y después desarrollar los sintomas
durante las primeras semanas de vida.

Dada la complejidad de esta patologia, es
necesario su manejo en la unidad de terapia
intensiva neonatal requiriendo la presencia de un
equipo médico capacitado para su estabilizacion y
tratamiento adecuado.

El tratamiento de eleccion es la lobectomia®*, ya
gue la segmentectomia tiene complicaciones
como recidiva de la lesion y fistulas
broncopleurales.

Se ha reportado que los nifios sometidos a esta
cirugia presentan un adecuado intercambio
gaseoso, como es el caso del paciente descrito,
quien tuvo una cirugia sin complicaciones y una
recuperacién Optima; actualmente acude a los
controles mensuales en la consulta externa de
neonatologia del hospital “Roberto Gilbert E”.
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