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Mujer de 30 anos de edad, sin antecedentes mor-
bidos de importancia, debuta con neumotérax
espontaneo que requirié drenaje toracico con-
vencional. Valores espirométricos posteriores a
la resolucién del neumotoérax expresaron defecto
obstructivo moderado sin respuesta significativa
a prueba broncodilatadora aguda, CVF 79%, VEF
65%, VEF /CVF 72, DLCO 84%, TM6M sin desa-
turacion, distancia recorrida 502m (72%) y disnea
percibida 0/10.

Se decide solicitar tomografia computada de
torax (TC) para descartar posible patologia sub-
yacente.

La TC puso en evidencia en el pulmén derecho,
una lesiéon con contornos multilobulados y tabi-
ques de baja densidad, con efecto de masa sobre las
estructuras broncopulmonares del 16bulo superior
y del 16bulo medio, y en menor grado, sobre el
16bulo inferior.

La lesién es radiol6gicamente compatible con
malformacién adenomatoidea quistica de tipo I. Se
observo también pectus excavatum con lateraliza-
cion a laizquierda del eje mediastinal y presencia
de prétesis mamarias bilaterales. Figuras 1,2y 3.

El centellograma pulmonar de ventilacién y
perfusion demostr6 defectos de perfusién que
comprometen al 16bulo medio y los segmentos
superior y anterobasal del 16bulo inferior derecho,
coincidentes con defectos de ventilacién.

Discusion
La malformacién pulmonar congénita adenoma-
toidea quistica (MPCAQ) es extremadamente
infrecuente, con dificultades tanto para su diag-
néstico como para su clasificaciéon. Fue descripta
como entidad patolégica en 1949 por Ch’iny Tang
y clasificada de acuerdo a la histologia por Stocker
en 1977

Corresponde a una anomalia del desarrollo fetal
de las estructuras respiratorias terminales que
impide el progreso de los alvéolos, lo que resulta

en una proliferacién adenomatoidea de elementos
bronquiolares y formaciones quisticas.

Puede ser categorizada en 3 subtipos en base a
su apariencia?:

Tipo I es la mas frecuente (60-70%) especial-
mente en la poblacién adulta y consiste en multiples
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Figura 2. Reconstruccion multiplanar en plano coronal. Lesion
multiquistica con medidas maximas de 140.1 x 87.8 mm.
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Figura 3. Reconstruccion multiplanar en plano sagital.

quistes de 2 o mas cm de didmetro, con aspecto de
lesi6n multiquistica.

Tipo ITI (20-30%), multiples quistes menores a
2 cm de diametro.

Tipo III (10%), masa sélida con microquistes.

Pueden diferenciarse 3 escenarios clinicos:

a) Feto muerto o muerte perinatal
b) Sindrome distress respiratorio neonatal (SDRN)
¢) Diagnéstico tardio en ninos o adultos

Pueden asociarse a otras malformaciones: ge-
nitourinarias, hidranencefalia, atresia yeyunal,
hipoplasia pulmonar, secuestro extralobar, pectus
excavatum, cardiopatias.

La MPCAQ es la segunda causa de SDRN por
patologia pulmonar estructural.

La mitad de los casos de MPCAQ son asintoma-
ticos y la mayoria son diagnosticados dentro de los
primeros 2 anos de vida, su diagnéstico en el adulto
es extremadamente infrecuente.

La presentacién clinica mas comtn en el adulto
son las infecciones recurrentes en el 16bulo afec-

tado (neumonia, absceso) que representan entre
el 40 y 70% de los casos®, otras manifestaciones
incluyen: neumotérax (15%), hemoptisis (15%),
disnea (4%) o hallazgo ocasional en la radiologia
(18%). Se han descripto casos de transformacién
neoplasica* (adenocarcinoma, rabdomiosarcoma).

El diagnéstico diferencial debe establecerse
con: absceso pulmonar, neumatocele, secuestro
pulmonar, quiste broncogénico, bronquiectasias
quisticas, enfisema lobar congénito y hernia dia-
fragmatica.

El método diagnéstico de eleccién es la tomo-
grafia computada de térax de alta resolucién en
la etapa postnatal y la ecografia en la prenatal.

Se recomienda el tratamiento quirargico radical
de la lesién en los cuadros sintomaticos, si bien
el tipo de resecciéon y la extension adecuada de la
misma no ha sido determinado®.

El manejo de los cuadros asintomaticos es con-
trovertido, se ha propuesto el tratamiento conser-
vador, pero se desconoce cual debe ser el periodo
de observacion adecuado (debe tenerse presente
el potencial riesgo de transformacion maligna).

En este caso, se propuso el tratamiento qui-
rurgico, pero fue rechazado por la paciente; el
seguimiento tomografico a los 2 afnos no mostro
modificaciones significativas.
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