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La malformacién congénita de la via aé-
rea pulmonar (MCVAP), es una malforma-
cién en las vias respiratorias terminales.
Esta afectacion corresponde al 25% de las
malformaciones congénitas pulmonares te-
niendo unaincidenciade 1 por cada 25,000 a
1 por cada 35,000 personas al afio (Guzman,
Ossa-Galvis, 2014).

La mayoria de los casos se diagnostican
antes de los 6 meses de edad y con una eco-
grafia fetal es posible diagnosticar la MC-
VAP desde la semana 18 de gestacion hasta
la semana 20. Si el diagndstico no se hace
en esta etapa, las dificultades respiratorias
e infecciones frecuentes de la via aérea du-
rante la infancia pueden orientar al diagnés-
tico, razon por la cudl es poco probable ver
casos con diagndstico de MCVAP en la edad
adulta. Algunos casos de MCVAP se presen-
tan junto con otras malformaciones congé-
nitas como secuestro pulmonar. El trata-
miento para MCVAP es reseccioén quirurgica
de lalesion mediante una lobectomia.

A continuacion, se presenta el caso de un
paciente masculino de 19 afios de edad sin-
tomas y signos de con fiebre, tos seca y do-
lor toracico. El paciente tiene antecedentes
de dificultad respiratoria al nacery muiltiples
cuadros de neumonia durante la infancia.
Después de realizar la exploracién fisica y
estudios de gabinete, se sospeché diagnos-
tico MCVAR el cual se confirmé con pruebas
histopatoldgicas. Larelevancia de este caso
clinicoradica en la edad del paciente, ya que
el diagndstico de MCVAP se puede realizar
desde los primeros meses de gestacion.

Introduccion

La malformacién congénita de la via aé-
rea pulmonar (MCVAP), antes llamada mal-
formacién adenomatoidea quistica pulmo-
nar es una malformacién en las vias
respiratorias terminales que se puede tradu-
cir en un desarrollo alveolar incompleto y
una organizaciéninadecuada del mesénqui-
ma pulmonar. Esta afectacion corresponde
al 25% de las malformaciones congénitas
pulmonares teniendo una incidencia de 1
por cada 25,000 a 1 por cada 35,000 perso-
nas al afio. Su aparicién es esporadica y no
se han encontrado factores genéticos rela-
cionados (Guzman, Ossa-Galvis, 2014).

Durante las semanas 7 a 17 del desarro-
llo fetal, ocurre la fase pseudoglandularenla
que se desarrolla el arbol bronquial hasta ni-
vel de los bronquiolos terminales. Los defec-

tos durante esta etapa detienen la fase
pseudoglandular impidiendo la correcta for-
macién y organizacion del parénquima pul-
monar el cual es remplazado por quistes de
tamano y distribucion variables. Ademas, se
genera una hiperplasia compensatoria de
las vias distales la cual puede comprimir y
repercutir en el desarrollo de 6rganos veci-
nos (Guzman-Valderrabano, et. al,2016). De-
pendiendo el tipo de lesidn, 4 a 26%de los
casos se han asociado a otras malformacio-
nes congénitas (Guzman, Ossa-Galvis,
2014).

El diagnéstico prenatal se hace con eco-
grafia gestacional entre las semanas 18 a 20
de gestacidn, enla cual se distinguen masas
pulmonares ecodensas homogéneas que
pueden desplazar el mediastino generando
una hipoplasia pulmonar,compresién o atre-
sia esofdgica, polihidramnios e hidrops fe-
tal. Este dltimo es una inflamacién (edema)
grave del feto o de un bebé recién nacido que
se desarrolla cuando demasiada cantidad
de liquido sale del torrente sanguineo y va a
los tejidos. Esta condicién corresponde al
mayor predictor de muerte fetal in Utero.
Otro hallazgo que se puede ver en la ecogra-
fia es una regresion espontanea del creci-
miento (Guzman, Ossa-Galvis, 2014).

Diagnostico de MCVAP
El diagnéstico postnatal se puede confir-
mar con tres cosas:
Examen fisico: el paciente presenta
abombamiento del hemitérax afectado,
hiperresonancia ipsilateral, disminucion
de sonidos respiratorios, ruidos cardia-
cos velados y contralaterales, hepatoes-
plenomegalia por hiper expansion tora-
cica.
Clinico: es variable ya que los pacientes
pueden ser asintomaticos, sin embarao.

tad respiratoria en RN, infecciones respi-
ratorias frecuentes en lainfancia.
Enla edad adulta se manifiesta con com-
plicaciones como absceso pulmonar,
hemoptisis, neumotérax espontaneos,
pio-neumotdrax y émbolos gaseosos.
Imagen: Radiografia de térax en la que se
encontraran:
1.Lesiones quisticas, sélidas o mixtas
enuno o varios l6bulos.
2.Desviacion del mediastino.
3.Derrame pleural, pericardico o neumo-
torax.
Tomografia axial computarizada (TAC)
de altaresolucidn, en donde se encontraran:
1.Lesiones quisticas multioculadas de
paredes delgadas, rodeadas de parén-
quima pulmonar normal.
2.Pueden tener niveles hidroaéreos o so-
breinfeccion (Guzman-Valderrabano, et.
al,2016; Saavedra & Guelfand, 2017).

Clasificacion de MCVAP

Existen cinco tipos de MCVAR los cuales
se clasifican con base en su evolucién clini-
ca y su aspecto macro y microscdpico. La
siguiente tabla se obtuvo de un caso clinico
publicado en la Revista Chilena de Enferme-
dades Respiratorias por Alvarez C, et. al.
(2009) muestra las principales caracteristi-
cas de cadatipo de MCVAP seguin Stocker.

Los diagndsticos diferenciales incluyen
hernia diafragmatica congénita, fistula tra-
queoesofagica, secuestro pulmonar, quis-
tesy tumores pulmonares, enfisema, agene-
sia pulmonar y malformaciones vasculares
(Guzman, Ossa-Galvis, 2014).

Tratamiento para MCVAP

El tratamiento varia dependiendo la edad
de diagnéstico:

Prenatal: se pueden administran corticoi-

Hallazgo Tipo 0 Tipo 1 Tipo 2 Tipo 3 Tipo 4
Frecuencia (%) 1-3 =65 10-15 8 10-15
Tamafio maximo
del quiste (cm) 0,5 10 25 1.5 7
Epitelio Ciliado, Ciliado, Ciliado, Ciliado, Lineal, alveolar

pseudoestratificado, pseudoestratificado, cuboidal cuboidal aplanado

columnar alto, con columnar alto o columnar
células globosas

Espesor del
misculo liso en
los quistes (um) 100 - 500 100 - 300 50 - 100 0-50 25 - 100
Células mucosas  100% de los casos 33% de los casos Ausente Ausente Ausente
Cartilago 100% de los casos ~ 5-10% de los casos Ausente Ausente Raro
Musculo estriado Ausente Ausente 5% de los casos Ausente Ausente

Tablal. Clasificacion anatomopatoldgica de Stocker de lamalformacién congénita de la via aérea pulmonar.



evidencia que demuestre su efecto en lesio-
nes macroquisticas) para reducir el tamafio
de la lesion y tratar el hidrops fetal, sin em-
bargo, debido a la poca evidencia que existe,
no se recomienda el uso rutinario de corti-
coides prenatales en el manejo de MCVAP.

La cirugia fetal se considera para pacien-
tes con un mal pronéstico in Utero que no
respondieron a corticoides. El procedimien-
to consiste en una laparotomia e histerecto-
mia materna para proceder con una lobecto-
mia fetal antes de las 30 semanas de
gestacion. El objetivo de la cirugia es redu-
cir la compresién de estructuras adyacen-
tesy el hidrops fetal.

Postnatal: Cuando el paciente es sinto-
matico, el tratamiento es una lobectomia
para la reseccion de la lesion. También se
puede realizar una segmentectomia, sin em-
bargo, en el 15% de los casos quedan lesio-
nes residuales cuando se utiliza esta técni-
ca. El abordaje puede ser por toracotomia o
toracoscopia. El primero se considera el es-
tandar para cualquier reseccion pulmonar,
sin embargo, las técnicas minimamente in-
vasivas han demostrado tener menos com-
plicaciones postoperatorias. El abordaje de-
pendera de cada paciente; se recomienda
realizar una toracotomia en pacientes con
lesiones como enfisema alveolar, antece-
dentes de neumoniay atelectasias.

Asintomaticos: Sigue siendo controver-
sial. Unos autores recomiendan cirugia pro-
filactica para evitar que el paciente comien-
ce a mostrar sintomas, ya que estd
demostrado que realizar el procedimiento a
pacientes asintomaticos es menos riesgo
que hacerlo con pacientes sintomaticos, y
tiene menos complicaciones post operato-
rias que una cirugia de emergencia. Con la
cirugia profilactica también se elimina cual-
quier posibilidad de que el paciente tenga
complicaciones como infecciones graves.

Otros autores proponen monitorear al pa-
ciente asintomatico ya que laliteratura men-
ciona que enun 12 — 20% de los casos ocu-

rre una involucién y desaparicién de las
lesiones, a pesar de esto, la evidencia actual
sugiere que debe resecarse aun siendo asin-
tomatico (Salinas, 2016)

Presentacion del caso

Paciente masculino de 19 afos de edad
con cuadro clinico de una semana de evolu-
cion el cual cursé con fiebre de 39° C asocia-
daatos secay dolortoracico. Como antece-
dentes personales no patoldgicos de
importancia, el paciente es producto de la
segunda gestade madre de 28 afios. Lamadre
reflere embarazo normo evolutivo sin control
prenatal adecuado. El paciente nacié a térmi-
no via parto eutdnico, llord y respiré al nacer,
requirié sélo maniobras basicas de reanima-
cion neonatal. Durante las primeras horas de
vida se presentaron datos clinicos de dificul-
tad respiratoria caracterizados por aleteo na-
sal, tiros intercostales y disociacion toracoab-
dominal. Se administré oxigeno y el cuadro
clinico cesd. El paciente cuenta con antece-
dentes patoldgicos de multiples cuadros de
neumonias de repeticién a referir de la ma-
dre.

El primer cuadro de neumonia complica-
da se present6 al ano de edad, para lo que
necesité hospitalizacién, sin tratamiento. El
paciente niega alergias. Inicio de vida sexual
alos 17 afos con dos parejas sexuales. Con-
sumo de tabaco y alcohol de manera social,
llegando a la embriaguez; con consumo de
marihuana unavez ala semana.

A la exploracion fisica destaca en la aus-
cultacion estertores y matidez en la percu-
sion. Se solicitaron estudios de laboratorioy
gabinete. Enlaradiografia de térax se obser-
v6 una lesién quistica de 10 cm. de longitud
mayor; la angiotomografia en la fase vascu-
lar muestra lesién ocupante de mediastino,
con consolidaciones en la ventana pulmo-
nar

Se decidié efectuar una lobectomia pul-
monar inferior izquierda. Los hallazgos du-
rante el tiempo quirdrgico fueron lébulo pul-
monar con multiples quistes, abundante
material purulento y depésitos de fibrina en

Figura 1. TAC de torax que muestra masa pulmonar localizada en el segmento posterobasal del I6bulo inferior
izquierdo con aporte arterial sistémico que proviene de la pared lateral de la aorta.

Universidad Andhuac Querétaro | 25

Figura 2. Pieza quirdrgica referida como I6bulo inferior
izquierdo enel quese observa s_uperﬁcie pulmonar con
numerosas cavitaciones quistlcasynecros:s.

pleura visceral y cavidad pleural. La pieza
quirdrgica se envioé apara analisis anatomo-
patoldgico donde se reporté I6bulo pulmo-
narizquierdode 256 gy 15x 8 x 7 cm, cubier-
to por pleura de aspecto despulido. Al corte,
el parénquima es café violaceo de aspecto
congestivo alternado con zonas amarillas
claras y multiples cavitaciones de diferen-
tes tamanos; la de mayor tamafio de 2 x 1.8
cmy lade menortamafno de 0.5x0.5cm, en
estas zonas el parénquima muestra necro-
sis extensa

En los cortes histolégicos se observo le-
sion conformada por formaciones quisticas
revestidas por epitelio cilindrico simple a
pseudoestratificado ciliado, con algunas cé-
lulas mucosecretoras y rodeados por fibras
de musculoliso. Los espacios alveolares es-
tan colapsados por intenso infiltrado infla-
matorio constituido por linfocitos formando
foliculos linfoides; hay neutrofilos, abundan-
tes hemosiderofagos y areas con fibrosis.
La pleura se encuentra engrosada con in-
filtrado inflamatorio constituido por neutré-
filos. Los vasos se encuentran congestivos
y dilatados Estos hallazgos confir-
man el diagndstico de MCVAP tipo 2 con so-
breinfeccion.

Se le indico terapia antibidtica con 1 mg.
de ceftriaxona cada 12 horas durante 10
dias para tratar la sobreinfeccion. En el
postoperatorio evolucioné satisfactoria-
mentey el paciente se dio de alta al sexto dia
de laoperacion.

Discusion

La malformacién congénita de la via aé-
rea pulmonar tipo 2 corresponde al 10-15%
de las MCVAP Los quistes en este tipo de
MCVAP tienen un tamano entre 0.5y 2cmy
estan revestidos por un epitelio cilindrico
pseudoestratificado ciliado, ademas del ta-
maio de los quistes, la ausencia de cartila-
go es otra forma de diferenciar el tipo 2 del
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resto de las MCVAP al igual que la presencia
de musculo estriado en el 5% de los casos.
Por lo regular las lesiones quisticas afectan
un solo lIébulo pulmonar, por lo que la lobec-
tomia se considera el estandar de oro para
tratar este padecimiento (Alvarez C, et. al,
2009).

El 83% de los casos se diagnostican an-
tesdelos 6 meses de edady conunaecogra-
fia fetal es posible diagnosticar la MCVAP
desde la semana 18 de gestacion hasta la
20. Si el diagnéstico no se hace en esta eta-
pa, las dificultades respiratorias e infeccio-
nes frecuentes de la via aérea durante la in-
fancia pueden orientar al diagndstico, razén
por la cudl es poco probable ver casos con
diagnéstico de MCVAP en la edad adulta. El
paciente presentado en este caso clinico re-
firi6 haber cruzado cuadros repetidos de
neumonia desde el primer afio de vida, sin
embargo, nunca se le hizo unaradiografia de
térax con lo cual se habria llegado al diag-
nésticomucho antes (Alvarez C, et. al, 2009).

Al realizarle una TAC, se encontré un
vaso proveniente de la aorta toracica lo cudl
indica que hay secuestro pulmonar intralo-
bar. El 50% de los casos de pacientes con

MCVAP tipo 2 presentan otras anomalias
congénitas.5 El secuestro pulmonar intralo-
bar es una malformacién congénita del trac-
to respiratorio inferior. Consiste en una
masa de tejido pulmonar anormal que no
tiene comunicacion con el arbol traqueo-
bronquial y recibe toda o la mayor parte de
su irrigacion sanguinea de vasos anémalos
provenientes de la circulacion sistémica.
Dentro de las anomalias pulmonares, el se-
cuestro pulmonar es de las menos frecuen-
tesy su etiologia es aun desconocida. El tni-
co tratamiento es lareseccion quirdrgica del
I6bulo afectado (Petty, et. al, 2017).

El pronéstico de una MCVAP depende en
gran medida del tipo de lesién; el peor diag-
néstico es para el tipo 0 que es letal; las de
tipo 1 son las mas frecuentes y tienen el me-
jor prondstico; para las de tipo 2, el prondsti-
co depende de la severidad de las anormali-
dades asociadas; debido al tamafo de los
quistes, el tipo 3 tiene un prondstico pobre;
Los principales factores que indican pronds-
tico pobre son compromiso pulmonar bilate-
ral, hidrops fetal y otras malformaciones
congénitas asociadas (Guzman, Ossa-Gal-
vis, 2014).

Conclusion

La MCVAP es una anomalia rara que se
puede diagnosticar desde la etapa prenatal
o durante la infancia, por esta razén, los ca-
sos de pacientes adultos con esta malfor-
macién son poco frecuentes. En el caso de
este paciente, los sintomas se presentaron
desde suinfancia,y después de haber cursa-
do repetidos cuadros de neumonia se debe-
ria haber realizado una radiografia de térax
con lo cual se podria haber diagnosticado la
malformacién anos atrds. Dado que las
complicaciones por MCVAP en la edad adul-
ta son graves, un diagndstico precoz mejora
el prondstico de la enfermedad y da al pa-
ciente una mejor calidad de vida; realizar
una buena historia clinica junto con una ex-
ploracion fisica cuidadosa y siempre tener
en cuenta los antecedentes patolégicos del
paciente, orienta al médico para diagnosti-
car enfermedades raras como esta.
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Figura 3. Corte histolégico, hematoxilina-eosina, (A) Imagen
microscopica 4x: se observan mdltiples quistes que alteran la
arquitectura del paréquima pulmonar. (B) Imagen microscaopi-

ca 10x; se observa ademads de quistes, tejido correspondiente a
musculo estriado y fibrina. (C) Imagen microscdpica 40x: se
observa quiste revestido por epitelio cilindrico de simple a
pseudoestratifiado ciliado. (D) Imagen microscépica 40x; se
observa alta concentracion de globulos blancos lo cual indica
inflamacion aguda. Todo lo descrito es consistente con MCVAP
tipo 2.
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