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RESUMEN

La malformacion de la via 4&rea pulmonar congénita (MVAPC), previamente conocida como
malformacion adenomatoidea quistica congénita (MAQC), es una anomalia rara en el desarrollo
pulmonar, cuyo diagnostico comiinmente se hace antes de los 2 afios de vida, resultando excepcional en
adultos. El presente caso hace referencia a una mujer adulta joven que tiene como antecedente
infecciones respiratorias recurrentes, ademas de hallazgos imagenoldgicos sugerentes de cavidades
quisticas y, concomitantemente se documenta la persistencia del conducto arterioso. El diagnostico de
esta patologia requiere una acertada disertacion clinica entorno a la sintomatologia y signologia
manifestada por la paciente, para asi poder llegar a la conducta quirargica y asi mejorar sustancialmente

su calidad de vida.
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Congenital Pulmonary Airway Malformation in Adulthood with Patent
Ductus Arteriosus

ABSTRACT

Congenital pulmonary airway malformation (CPAM), previously known as congenital cystic
adenomatoid malformation (CCAM), is a rare abnormality in the lung development, in which the
diagnosis is commonly made before the age of 2, resulting exceptional during adulthood. This case
presents a young female adult who has recurrent pulmonary infections and radiological findings
suggesting cystic cavities, and concomitantly there is evidence of patent ductus arteriosus. Timely
diagnosis of this pathology requires accurate clinical dissertation based on the symptomatology and
physical findings described by the patient, so that a surgical approach could be planned most certainly

to improve the patient’s life quality.
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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas pulmonares son entidades poco frecuentes que ocurren durante el
desarrollo del parénquima, arbol traqueobronquial y/o vasos pulmonares. Dentro de las anomalias
congénitas pulmonares mas frecuentes se encuentran la malformacion congénita de la via area pulmonar
(MVAPC), previamente conocida como malformaciéon adenomatoidea quistica congénita (MAQC),
secuestro broncopulmonar, sobre insuflacion lobar congénita, quiste broncogénico y atresia bronquial
congénita aislada (1). Las MVAPC representan el 18% de todas las anomalias congénitas (1) y
constituyen la anomalia mas frecuente a nivel pulmonar con el 25% de casos (2); se caracterizan por la
formacion de estructuras quisticas por la proliferacion anormal de elementos mesenquimatosos durante
la bifurcacién y diferenciacion de las estructuras bronquiales (3).

Previamente se estimaba que la incidencia de la MVAPC era de 1 en cada 25 000 - 35 000 embarazos
(4), siendo mas frecuente en varones; sin embargo, en el Reino Unido en 2015 se ha establecido una
incidencia de 1 caso por 2500 nacidos vivos (1), y de 1 por cada 7200 nacidos vivos en Hong Kong en
2016 (5). La mayoria de recién nacidos son asintomadticos, y menos del 10% desarrollan complicaciones
respiratorias (1).

Las MVAPC se asocian con distrés respiratorio neonatal, infecciones recurrentes en la infancia, y de no
ser extirpados, con la posibilidad de desarrollo de lesiones malignas durante la vida adulta (blastoma
pleuro-pulmonar o adenocarcinoma mucinoso) (3,6). Resulta poco frecuente, entre 5-10%, la asociacion
de otra malformacion congénita importante en contexto de compromiso pulmonar (7), identificaindose
con mayor frecuencia anomalias a nivel cardiaco (32%) y gastrointestinal (18%) (8).

El reconocimiento de los casos se produce, en un 80% al 85%, antes de los 2 afios de vida, por distrés
respiratorio o infecciones a repeticion o neumotérax (1), siendo su identificacion en edad adulta muy
infrecuente, a partir de un hallazgo imagenoldgico o relacionado con infecciones recurrentes, con menos
de 100 casos reportados en la literatura (9). En el caso de adultos se suele complicar con la presencia de
infecciones bacterianas pulmonares y formacion de abscesos (10).

En cuanto al manejo de las MVAPC, en aquellos casos sintomaticos, independientemente de la edad, el
tratamiento de eleccion es la reseccion quirtrgica (1,11), ya sea a través de toracoscopia o toracotomia;

en contraparte, persiste la falta de consenso sobre la actitud terapéutica a tomar en los casos
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asintomaticos, ya que un grupo de cirujanos sugieren un manejo expectante, dado que la incidencia de
eventos adversos se mantiene incierta (12). De cualquier modo, se aconseja fuertemente el seguimiento
periodico.

Se presenta el caso de una paciente mujer adulta joven, con infecciones respiratorias recurrentes desde
la infancia, atendida en un centro hospitalario en Arequipa, PerQ, en quien, tras anamnesis, exploracion
fisica y exdmenes auxiliares, se plantea la posibilidad de una malformacién congénita pulmonar, siendo
intervenida quirargicamente para la exéresis de la misma, con optima evolucion posterior. A nuestro
entender se reporta el primer caso de MVAPC en adulto del pais.

Caso clinico

Mujer de 35 afios, casada, de raza mestiza, con el antecedente de tratamiento completo por tuberculosis
pulmonar a los 10 afios. Refiri6 un tiempo de enfermedad actual de 5 afos aproximadamente,
caracterizado por dolor toracico en hemitérax izquierdo, tos productiva con esputo verdoso y disnea. En
los procesos infecciones respiratorios recurrentes manifestod un incremento de la sintomatologia descrita,
principalmente el incremento de disnea y dolor toracico. La paciente fue referida a un hospital de mayor
resolucion por sospecha de tuberculosis reactivada.

La radiografia de térax mostré una dilatacion del cono de la pulmonar, asi como un patrén de
panalizacion en la base izquierda, sin mayor evidencia de fibrosis (Figural).

Figura 1: Rx torax con dilatacion del cono de la pulmonar (flecha), cardiomegalia y panalizacion en
HTIL
A
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Se solicité una TEM de torax contrastada, la cual reveld multiples cavidades quisticas de paredes

delgadas en el pulmoén izquierdo, ademas de dilataciones bronquiales (Figura 2).
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Figura 2: TEM térax, ventana pulmonar con cavidades quisticas de paredes delgadas y dilataciones
bronquiales.

Se le realiz6 una broncofibroscopia, obteniéndose secreciones purulentas de segmentos basales
izquierdos. La baciloscopia y cultivo de hongos resultaron negativos, asi como la citologia para células
neoplasicas.

Los hallazgos descritos sugerian una patologia congénita, correspondiente a MVAPC tipo 2. Ante la
posibilidad de coexistencia de otra malformacion congénita, se decide ampliar los estudios de extension
y realizar una ecocardiografia, identificdndose la persistencia del conducto arterioso (PCA), responsable
de la cardiomegalia y la prominencia del cono pulmonar.

Con los examenes mencionados, la paciente fue sometida a lobectomia inferior izquierda y reparacion
simultanea de la cardiopatia congénita. Tras un 6ptimo post operatorio, es dada de alta; posteriormente
es perdida de vista.

Figura 3: Pieza

quirtirgica de lobectomia con multiples estructuras quisticas.
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DISCUSION

Como se ha descrito, las MVAPC representan la anomalia congénita pulmonar mas frecuente.
Histoéricamente se tiene la primera descripcion de este tipo de malformacion publicada en 1949, cuando
Ch’in y Tang documentaron la presencia de una masa pulmonar de aspecto s6lido, correspondiente a la
proliferacion adenomatoidea de estructuras respiratorias terminales en Obitos fetales o neonatos
prematuros que presentaron hydrops fetal (13). Para su clasificacion, en 1977 las MVAPC se agruparon
originalmente en 3 subtipos segiin su numero, tamafio y hallazgos histologicos bajo los criterios de
Stocker: I macro quistico (2-10cm), II mixto y III sélido/micro quistico (14); siendo posteriormente
actualizada en 2002 (15), utilizando la nomenclatura actual e identificando 5 subtipos histologicos segun
el nivel anatomico de la via aérea de donde se originaron: el tipo 1 es el mas comun (50-70%),
corresponde a un quiste unico o multiples de mas de 2cm de diametro, originandose de los bronquiolos
proximales o bronquios distales; es seguido por el tipo 2 (15-30%), que corresponde a un quiste inico
o multiples de menos de 2cm de didmetro, con origen en los bronquiolos; y finalmente el tipo 3 (5-10%)
que es una lesion solida, con algin quiste de menos de 0.5cm de diametro, a partir de tejido acinar; el
tipo 0 actualmente corresponde a la displasia acinar y el tipo 4 se debate si se trata de un blastoma
pleuro-pulmonar (1). Si bien la clasificacion de Stocker es ampliamente utilizada en la descripcion de
lesiones prenatales, en la practica clinica tiene una mala correlacion con el diagnostico postnatal y no
tiene caracter pronostico. La clasificacion de mayor utilidad para las MVAPC es la propuesta por
Adzick, la cual se basa tinicamente en el tamafio ecografico de las lesiones (16).

La deteccion de MVAPC se ha incrementado como consecuencia de la mayor disponibilidad de métodos
ultrasonograficos de deteccion y diagnostico prenatales. A pesar de que la mayoria de las lesiones
disminuye de tamafio hacia el final de la gestacion y no condicionan sintomatologia al nacimiento, por
regla general aquellos pacientes asintomaticos presentaran hallazgos patologicos en controles
tomograficos posteriores (6).

La identificacion de una MVAPC, como se ha descrito, puede realizarse in-ttero; no obstante se requiere
la confirmacion diagnostica post natal con el uso de angio-tomografia pulmonar, ya que dicho examen
brinda informacion acerca de la localizacion, tamafio, vascularizacion y algunas otras caracteristicas,

fundamentales para el determinar el plan quirtrgico (1).
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En la vida adulta, el diagnéstico de MVAPC representa con desafio. La clinica referida por el paciente
es inespecifica, manifestando tos, disnea, infecciones recurrentes, hemoptisis, dolor toracico (9). Los
hallazgos imagenologicos pueden ser diversos; es por ello por lo que el diagnodstico definitivo lo
determina el resultado de anatomia patoldgica, al evidenciar lesiones quisticas rodeadas de epitelio
ciliado pseudoestratificado (2). Las muestras pueden obtenerse mediante cirugia o broncofibroscopia.
Se mantiene el debate ante la mejor opcion terapéutica para lesiones halladas inadvertidamente en
pacientes asintomaticos: si optar por la reseccion o el seguimiento imagenolédgico (17). En casos
sintomaticos si se requiere su reseccion quirdrgica. Dado que la evolucion natural de la MVAPC en
adultos no esta claramente definida, se discute la posibilidad de reseccion limitada versus lobectomia,
esta ultima siendo el abordaje usual en el pasado por la profundidad de las lesiones y su asociacioén con
malignidad. Sin embargo, se ha planteado que ante la confirmacion histopatoldégica de MVAPC y en
ausencia de lesiones neoplasicas, la reseccion limitada es adecuada. Si bien no se cuenta con una clara
recomendacion con respecto al seguimiento, Scamporfino et al. recomiendan la evaluacion anual con
un estudio tomografico por un lapso de 3-5 afios (9).
El presente caso recalca la importancia de, ante infecciones respiratorias recurrentes, la sospecha clinica
de encontrarse frente a una malformaciéon congénita subyacente, y mantenerlo como diagndstico
diferencial en lo que se amplian estudios. Se hace hincapié en la relevancia de mantener el grado de
sospecha aun ante la ausencia de hallazgos radiograficos, ya que estos pueden no ser concluyentes (1).
Cabe la posibilidad que, en el caso descrito, el diagnostico de tuberculosis pulmonar durante la infancia,
por el cual recibi6 tratamiento, haya sido errado.
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