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La malformacién congénita adenomatosa quistica
del pulmoén es una alteracion rara dentro de las mal-
formaciones broncopulmonares, con una incidencia
de 1/10000 a 1/35000; pero son las lesiones quis-
ticas mas comunes detectadas en las ecografias de
control prenatal, alrededor de las semanas 18-20.
Generalmente son lesiones intrapulmonares, unilo-
bares, con predileccion en 16bulo inferior y ambos
sexos son igualmente afectados.

La malformacién congénita adenomatosa quistica
del pulmén se caracteriza por carecer de alveolos
normales y la proliferacion excesiva con dilata-
cién quistica de los bronquiolos terminales y con
diferentes tipos de epitelio. Histol6gicamente se en-
cuentran células ciliadas, cuboidales, columnares en
los quistes en ausencia de cartilago. Estas lesiones
se comunican con tejido normal; aunque tltimos es-
tudios informan a estas lesiones como un secuestro
pulmonar; como una lesién congénita no funcionan-
te solida, con circulacion que proviene de la aorta
o arteria pulmonar y no se comunican con el arbol
bronquial.

La clasificacion histologica dividen en 4 tipos; el
tipo I de la malformacién congénita adenomatosa

RESUMENES DE ARTICULOS DE LA LITERATURA PEDIATRICA*

quistica del pulmén se caracteriza por un quiste o
multiples quistes menores de 2 centimetros de dia-
metro; en el tipo II las lesiones son mayores a 2cm;
el tipo III se caracteriza por lesiones sélidas con
quistes menores de 0.5cm y el tipo IV son lesiones
quisticas grandes periféricas de paredes delgadas.
La clasificacién por hallazgos ecograficos la divi-
den en dos; el tipo macroquistico y microquistico.

La asociacién del carcinoma bronquioloalveolar y
el rabdomiosarcoma con la malformacién congénita
adenomatosa quistica, estd descrita tanto en niflos
como en adultos.

El porcentaje de deteccion de quistes pulmonares
en la semana 18-20 de gestacion es del 100%; una
vez detectada la lesion se debe evaluar la localiza-
cién, el volumen, tamaiio, el tipo e irrigacidn; la
asociacion con cardiopatia congénita e hydrops fe-
talis. La enfermedad bilateral e hydrops fetalis son
indicadores de mal prondstico. En solo el 10% de
los casos se realiza una intervencién fetal, los requi-
sitos para esta son un cariotipo normal y ausencia
de otras malformaciones y las intervenciones van
desde centesis de liquido amnidtico, colocacién de
una derivacion toracoamnidtica, ablacién por laser
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percitaneo y reseccion quirdrgica fetal; pero algu-
nas de estas medidas no son definitivas o tienen el
riesgo de desencadenar parto prematuro o sepsis;
hay estudios que informan que el uso de corticoi-
des prenatales mejoran la malformacién congénita
adenomatosa quistica, pero se desconoce el meca-
nismo.

El manejo postnatal estd en relacién con el estado
clinico al nacimiento; las lesiones sintomaticas re-
quieren una urgente evaluacidn con radiografia de
térax e idealmente tomografia, seguido por la ex-
cisién quirdrgica. En nifios asintomdticos, se debe
realizar la tomografia el primer mes de vida y man-

tener conducta expectante en espera de regresion o
resolucion. El paciente debe estar bajo seguimiento
por los primeros seis meses de vida, por el riesgo de
neumonia recurrente, abscesos pulmonares, empie-
ma o masa pulmonar; luego reevaluar la posibilidad
de cirugia.

La cirugia se realiza por toracotomia abierta o to-
racoscopia; ambas técnicas tienen resultados simi-
lares; la excisiéon de la lesion va acompanada de
lobectomia aunque algunos cirujanos prefieren una
reseccion limitada; las complicaciones postoperato-
rias son neumotdrax, sepsis o fistulas broncopleu-
rales.
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