SERIES CLINICAS

Malformacion congénita de la via aérea pulmonar o
malformacion adenomatoidea quistica congénita.
Serie clinica de 16 pacientes
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Congenital pulmonary airway malformation or congenital
cystic adenomatoid malformation

Objective: To describe 16 patients treated for a congenital pulmonary anomaly named congenital
pulmonary airway malformation (CPAM) or congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM)
in Roberto del Rio children’s Hospital. Methods: We retrospectively analyzed the medical records of
patienes who had had surgery for CPAM/CCAM from January 2000 to July 2014. Results: We found
16 cases, 9 of them were males. Nine had surgery within the first year of life (5 of them within 3 weeks
of life). According to Stockers classification CPAM/CCAM was type 1 in 9 patients, and type 2 in 7.
Diagnosis was based on antenatal ultrasonography s (n = 10), persistent abnormalities in Chest X-Ray
(n = 4), recurrent pneumonia (n = 1) and incidental radiological findings (n = 1). Computed Tomogra-
phy (CT) was performed in 13 patients, CT angiography in 2 and only chest x-ray in one. The lesions
were located in right upper lobe (3), right middle lobe (2), right lower lobe (4), left upper lobe (4) and
left lower lobe (3). One patient had pectus excavatum and another one had ventricuar septal defect.
They all had open thoracotomy with lobectomy of the affected area. Postoperatively was uneventful
except for transient lobar atelectasis in 2 patients. There was no mortality. Conclusions: We empha-
size the early diagnosis and good outcome of our patients treated which this disease. Our findings are
consistent with those that has been reported in the literature.

Key words: Congenital pulmonary airway malformation, congenital cystic adenomatoid malfor-
mation, congenital lung malformations, congenital thoracic malformation.

Resumen

Objetivo: Describir los pacientes tratados por malformacion congénita de la via aérea pulmonar
(MCVAP) o malformacion adenomatoidea quistica congénita (MAQC) en el Hospital de nifios Rober-
to del Rio desde el ario 2000 hasta el segundo semestre de 2014. Métodos: Revision retrospectiva de
fichas clinicas. Resultados. 16 pacientes, 9 hombres. Se operaron antes del ario de vida 9 pacientes (5
de ellos antes de las 3 semanas de vida). Tipo de MCVAP (segun clasificacion de Stocker) tipo I fue
9/16 y tipo 2 fueron 7/16. La sospecha diagndstica fue en base a diagnostico prenatal 10/16, imagen
radioldgica persistente 4/16, neumonias repetidas 1/16 y hallazgo radiolégico 1/16. Estudio imagenolo-
gico: Tomografia computada (TC) 13/16, Angio-TC 2/16 y radiografia de torax 1/16. Ubicacion: lobulo
superior derecho 3/16, lobulo medio 2/16, lobulo inferior derecho 4/16, lobulo superior izquierdo 4/16,
l6bulo inferior izquierdo 3/16. Comorbilidad: ninguna 14/16, pectus excavatum 1/16, comunicacion
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interventricular 1/16. Tratamiento quirurgico: en todos los pacientes se realizo lobectomia total del
lobulo afectado por via abierta. Evolucion postoperatoria: Buena 14/16, atelectasia 2/16. No se registro
mortalidad. Conclusiones: Se destaca el diagndstico precoz y buena evolucion de nuestros pacientes

concordantes con la literatura.

Palabras clave: Malformacion congénita de la via aérea pulmonar, malformacion adenomatoidea
quistica congénita, malformacion pulmonar congénita, malformacion tordcica congénita.

Introduccion

La malformaciéon congénita de la via aérea
pulmonar (MCVAP), terminologia instaurada por
Stocker! o malformacion adenomatoidea quistica
congénita (MAQC), terminologia utilizada por la
European Respiratory Society?, es una infrecuen-
te malformacion pulmonar con una prevalencia
en 0,81 por 10.000 recién nacidos vivos segun el
registro epidemiologico europeo de malforma-
ciones congénitas’. Para efectos practicos, en este
articulo nos referiremos a esta patologia como
MCAVP/MAQC.

Segun Stocker, se clasifica en los tipos 0 a
4 siguiendo una hipétesis sobre su patogenia
progresiva en que el tipo 0 es un defecto esen-
cialmente traqueobronquial hasta el tipo 4 que es
un defecto alveolar'#. Langston por su parte, pro-
pone otra clasificacion basandose en el tamafio de
los quistes con o sin conexion vascular, tipo de
hiperplasia pulmonar y patologia tumoral®. Estas
dos clasificaciones son las mas utilizadas y este
trabajo utilizara la clasificacion de Stocker para
referirse a los tipos de MCVAP.

La sintomatologia causada por la MCVAP/
MAQC es muy variada dependiendo principal-
mente del tamafio de la malformacion, ubicacion,
edad del paciente, asociacion con otras malforma-
ciones y complicaciones de la misma®513,

En Chile no existen series clinicas recientes
que describan esta patologia, s6lo se describe una
publicacion en la década de los noventa con una
serie de 6 casos!* y reportes recientes de casos
aislados de presentacion adulta!*!® por lo que el
objetivo de este trabajo es presentar la experien-
cia acumulada de MCVAP/MAQC en el Hospital
de nifios Roberto del Rio en los ultimos afios de
manera de contribuir al mejor entendimiento de
esta patologia.

Metodologia

Se presenta un estudio de tipo retrospectivo y
descriptivo en el cual se realizé una bisqueda en
la base de datos computacional del Servicio de
Anatomia Patolégica del Hospital Roberto del
Rio de los pacientes operados con diagnostico
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anatomopatologico de MCVAP/MAQC regis-
trados desde enero de 2000 hasta julio de 2014.
Luego se obtuvieron los datos desde las fichas
clinicas en sus aspectos demograficos (edad,
sexo), clinicos (forma de presentacion, presencia
de comorbilidad), radioldgicos (tipo de imagen,
resultado de imagen, ubicacion de MCVAP/
MAQC), quirtrgicos (tipo de cirugia, evolucion,
complicaciones quirurgicas, estadia hospitalaria)
y anatomopatologicos (informe de biopsia) y se
llevaron a planilla de célculo Excel para el ana-
lisis respectivo. Los datos son expresados como
valores absolutos, porcentajes o mediana.

Resultados

Se registraron 16 pacientes en el periodo sien-
do 9 (56%) de género masculino. Los tipos de
MCVAP/MAQC fueron nueve de tipo 1 (56%),
siete tipo 2 (44%), no se registraron los tipos
0, 3 ni tipo 4. El analisis indicé una edad de
diagndstico y/u operacion en que predominaron
los menores de un afo, especialmente los recién
nacidos, con 9 y 5 pacientes respectivamente.
Se destaca que los menores de un mes fueron 5
pacientes, siendo sus edades 2, 7,9, 15 y 18 dias
de vida (Tabla 1).

La ubicacion segun el 16bulo comprometido no
indic6 un claro predominio de ninguno, ya que,

Tabla 1. Caracteristicas generales de 16 pacientes
operados de malformacion congénita de la via aérea

pulmonar (MCVAP/MAQC)
Género
Masculino/Femenino (n/n) 9/7
Edad al efectuar la cirugia
Menores de 1 afio n (%)* 9 (56)
1 a5 afos n (%) 3(19)
6 a 10 afios n (%) 3(19)
10 a 14 afios n (%) 1 (6)
Tipo de malformacion segiin Stocker!
Tipo 1 n (%) 9 (56)
Tipo 2 n (%) 7 (44)

*Se destaca que los menores de 1 mes fueron 5 pacientes,
siendo sus edades 2, 7, 9, 15 y 18 dias de vida.
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Tabla 2. Ubicacién de tipos de malformacion congénita de la via aérea pulmonar (MACVAP/MACQ)
seguin l6bulo afectado en 16 pacientes

MCVAP/MACQ tipo 1

LSD  (n) 3
LM  (n) 2
LID () 1
LSI  (n) 3
LII (n) 0

Total  n (%) 9 (56)

MCVAP/MACQ tipo 2 Total n (%)
0 3 (19
0 2 (12)
3 4 (25)
1 4 (25)
3 3 (19
7 (44) 16 (100)

LSD: 16bulo superior derecho. LM: lobulo medio. LID: 16bulo inferior derecho. LSI: 16bulo superior izquierdo.

LII: 16bulo inferior izquierdo.

Figura 1. Radiografia de térax de paciente de 7 meses
con malformacion congénita de la via aérea pulmonar tipo
2 de 16bulo inferior izquierdo.

los 16bulos superiores se afectaron en 7 pacien-
tes (44%), los 16bulos inferiores en 7 pacientes
(44%) y el lobulo medio en 2 pacientes (12%).
La ubicacion de las MCVAP/MAQC tipo 1 com-
prometid a 3 pacientes en los lobulos superiores
tanto derecho como izquierdo, a 2 pacientes en el
16bulo medio y a un paciente en el 16bulo inferior
derecho, mientras que las tipo 2 afectaron a los
l6bulos superior izquierdo, inferior izquierdo e
inferior derecho con 1, 3 y 3 pacientes respecti-
vamente (Tabla 2).

El diagnéstico imagenolégico se logrd con
tomografia computada (TC) en 13 pacientes,
con Angio-TC en 2 pacientes y en un paciente se
sospecho el diagnostico con radiografia de torax
(Figuras 1 a 3).

En el periodo neonatal 5 pacientes fueron
asintomaticos y uno present6 distrés respiratorio
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Figura 2. Tomografia computada de un paciente portador
de MACVAP/MACAQ tipo 2 del lobulo inferior izquierdo
(flecha negra) (es el mismo paciente de la Figura 1).

Figura 3. Tomografia computada de un paciente portador
de MACVAP/MACAQ tipo 2 de 16bulo inferior derecho
(flecha negra) operado a los 7 meses.
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Tabla 3. Orientacién diagndstica de los tipos de malformacion congénita de la via aérea pulmonar
(MACVAP/MACQ) en 16 pacientes

MCVAP/MACQ tipo 1
Diagnostico prenatal (n)
Imagen persistente  (n)
Neumonia recurrente (n)
Hallazgo radiolégico (n)
Total (n)

O O = W W

severo. En el periodo de lactante menor de 1 afio
dos pacientes evolucionaron asintomaticos y uno
con infeccion respiratoria baja repetida. En el pe-
riodo desde el afio hasta los 5 afios dos pacientes
evolucionaron asintomaticos (tenian diagnostico
prenatal) y uno con infecciones respiratorias y
obstrucciones bronquiales bajas repetidas. Un

Figura 4. Malformacion congénita de la via aérea pulmo-
nar (MACVAP/MACAQ) tipo 1. Se aprecia lobulo con un
gran quiste extraido de un paciente escolar.

Figura 5. Malformacion congénita de la via aérea pulmo-
nar (MACVAP/MACQ) tipo 2. Se aprecia malformacion
con numerosos quistes de menos de 2 cm de diametro en
su interior dando un aspecto esponjoso.
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MCVAP/MACVAP tipo 2 Total n (%)
5 10 (63)
1 4 (25)
0 1 (6)
1 1 (6)
7 16 (100)

paciente escolar tenia el antecedente anamnéstico
de neumonia repetida (no se realiz6 radiografia
de torax entre episodios) dos pacientes escolares
presentaron infeccion respiratoria baja repetida y
finalmente, la serie incluy6 a un paciente adoles-
cente asintomatico, en quien el diagnostico fue
hecho por un hallazgo radiolégico.

La sospecha diagnoéstica indicé un predomi-
nio del diagnostico prenatal en ambos tipos de
MCVAP/MAQC con un total de 10 pacientes. La
imagen radioldgica persistente se evidencio6 en 4
pacientes. La neumonia repetida aparecidé como
dato anamnéstico entregado por los padres de
una paciente procedente del extranjero que vino
a Chile en busca de una solucion a su patologia.
El diagnostico se hizo por hallazgo radiolégico
en un paciente estudiado por causa extrapulmo-
nar, que era asintomatico hasta ese momento
(Tabla 3).

En dos pacientes se detecté comorbilidad: un
paciente presentd pectus excavatum con MCVAP
tipo 1 y otro paciente que presentaba una comu-
nicacion interventricular era portador de MCVAP
tipo 2.

El tipo de cirugia elegida en todos los pacien-
tes fue la toracotomia abierta con lobectomia del
sitio afectado (Figuras 4 y 5).

La evolucién de los pacientes fue satisfacto-
ria, registrandose ausencia de complicaciones
en 14 pacientes. Solo 2 pacientes presentaron
atelectasias lobares en el postoperatorio que se
resolvieron con kinesiterapia respiratoria, en un
plazo no mayor a 2 dias. No se registré mortali-
dad (Tabla 4).

Tabla 4. Evolucién de los 16 pacientes operados de
malformacion congénita de la via aérea pulmonar

(MACVAP/MACQ)
Evolucion
Buena 14 (87,5%)
Atelectasia 2 (12,5%)
Mortalidad 0
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La mediana de la estadia hospitalaria post-
cirugia correspondié a 5,5 dias con un rango
de 4 a 8 dias. Se excluyo6 de este andlisis a los
recién nacidos (en total 5) debido a la dificultad
para realizar un analisis solo del acto operatorio
en virtud de patologias neonatales médicas, sin
embargo, el alta quirirgica fue tan precoz como
48 h.

Discusion

La MCVAP/MAQC es una de las malforma-
ciones pulmonares que es factible detectar en la
vida intrauterina y que puede ocasionar diferentes
complicaciones a lo largo de la vida como infec-
ciones respiratorias repetidas, bronquiectasias,
abscesos pulmonares, hemoptisis, neumotorax,
pioneumotorax, y mas raramente transformacion
maligna®®. Segun Stocker, las MCVAP/MAQC se
dividen en el tipo 0 que corresponde a la displasia
acinar traqueobronquial cuyo origen del defecto
en la vida intrauterina seria traqueobronquial y es
incompatible con la vida. En el tipo 1 el sitio de
la alteracion en la vida intrauterina estaria en la
region bronquial/bronquiolar y presenta quistes
de hasta 10 cm de didmetro presentando epitelio
de tipo pseudoestratificado ciliado intercalado
por células mucosas. En el tipo 2 el origen del
defecto estaria en la region bronquiolar y es de
tipo esponjoso con multiples quistes hasta 2 cm
de didmetro y tejido palido s6lido presentando
epitelio de tipo cilindrico ciliado sin evidencias
de cartilago y el musculo estriado puede estar
presente en 5%. En el tipo 3 el defecto estaria en
la region bronquiolar/alveolar y es de tipo solido
con epitelio de tipo clbico sin tejido pulmonar
entre los quistes. En el tipo 4 el origen de la
alteracion estaria en la regién acinar distal y son
quistes periféricos de pared delgada, de pared al-
veolar y se consideran blastomas pleuropulmona-
res tipo 1 que involucionaron en su histologia'4,

La serie clinica presentada, aunque peque-
fla, nos indica diversos hechos relevantes. En
nuestros pacientes no hubo un claro predominio
de género tal como lo relatan algunas series cli-
nicas'® y se confirma al MCVAP /MAQC tipo 1
como la mas frecuente seguida de la MCVARP tipo
2 como se ha publicado anteriormente tanto a ni-
vel nacional'* como internacional'®!!. El hecho de
no encontrar en nuestra serie casos como los tipo
0, 3 y 4 es propio de series con una bajo nimero
de pacientes!!.

Destacamos en nuestra serie la precocidad en
el diagndstico. Nuestros pacientes con diagndsti-
co prenatal y/o neonatal precoz fueron operados
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en forma temprana como se ha sugerido en la
literatura, con la finalidad de evitar complica-
ciones como distrés respiratorio en el periodo
neonatal o en etapas posteriores infecciones y/o
neoplasias®®. Existe consenso en la literatura en
que los recién nacidos que presentan distrés respi-
ratorio atribuible a esta patologia se deben operar
en cuanto las condiciones lo permitan®. Por otra
parte, no existe consenso en el tiempo operatorio
de nifios asintomaticos, se ha sugerido que es
posible realizar una cirugia segura en nifios entre
los 9 y 12 meses de vida®.

En relacion a la ubicacion, nuestros resultados
indican un leve predominio derecho ya publicado
en otras series que describen un 72% de latera-
lidad y no se observo un predominio de algiin
16bulo en particular tal como se ha sefialado en
otras series!”.

La sospecha diagndstica predominante fue
el diagndstico prenatal en un 63%. Una serie
nacional de 6 pacientes comunica un diagnostico
prenatal en 4 pacientes!®. Estos valores difieren a
lo descrito en la literatura de paises desarrollados
que sugieren como Optimos porcentajes de 90%!7,
pero también difieren de series latinoamericanas
que describen al diagnostico prenatal con valores
de 11%!°. En relacion a este punto, se ha destaca-
do la importancia de la acuciosidad de la ultraso-
nografia (US) obstétrica y su disponibilidad para
el total de la poblacién materna. Es el método
de eleccion para realizar el diagnostico en forma
prenatal y en algunos casos especificos puede
ser complementada con Resonancia Magnética
fetal'81,

La segunda sospecha diagndstica con un
25% fue la imagen radioldgica persistente. En
este punto es importante la sospecha diagnosti-
ca cuando existan lesiones pulmonares que no
mejoren después de una consolidacion parenqui-
matosa considerada como neumonia, ya que, las
MCVAP/MAQC se han descrito como causa de
neumonia recurrente en la misma area del pul-
mon?’. Un paciente proveniente del extranjero se
estudio en nuestro centro entregandose al ingreso
el dato anamnéstico de neumonia recurrente y
al realizar el estudio correspondiente se llego al
diagnostico, en este punto cobra importancia rea-
lizar radiografias de control cuando se considere
tratada una neumonia para de esta manera lograr
un diagndstico correcto.

Los estudios de imagenes son fundamentales
para lograr un diagndstico preoperatorio 6ptimo
y para descartar la presencia de complicaciones
o anomalias asociadas, especialmente un secues-
tro pulmonar. En el periodo postnatal, nuestros
pacientes fueron estudiados predominantemente
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con Tomografia Computada (TC) de torax lo cual
es concordante con lo relatado en la literatura en
que se sefiala la importancia de esta técnica en la
caracterizacion de la lesion en el periodo post-
natal’. En 2 pacientes se realizé Angio-TC que
descarto la presencia de un secuestro pulmonar
asociado. Se destaca que en esta serie existio una
alta correlacion entre los hallazgos de los estudios
de imagenes y los hallazgos anatomopatologicos.
En un recién nacido con distrés respiratorio seve-
ro se llego al diagndstico sélo con radiografia de
torax, por la necesidad de operar oportunamente.
La comorbilidad asociada fue baja objetivandose
en solo dos pacientes (un paciente con pectus
excavatum y un paciente con comunicacion in-
terventricular), lo cual concuerda con otras series
publicadas?'.

El tipo de cirugia elegida fue la lobectomia del
sitio afectado tal como se ha sefialado en la litera-
tura???, El método quirtrgico fue la toracotomia
abierta. A pesar de esto, existen publicaciones
recientes que describen a la videotoracoscopia
como una alternativa a la cirugia convencional
ya que disminuye la estadia hospitalaria, los dias
con tubo de drenaje y las complicaciones posto-
peratorias®*-2°, pero esta técnica no siempre esta
disponible, ya que, se necesita de mayor imple-
mentacion que la cirugia tradicional.

La evolucién de los pacientes en general fue
buena, sélo se presentaron complicaciones meno-
res como atelectasias lobares que respondieron a
manejo con kinesiterapia respiratoria al cabo de
2 dias. No registramos mortalidad a diferencia
de lo registrado en otras series de casos clinicos!®
ni complicaciones mayores como neumotorax a
tension'* debido probablemente al alto porcentaje
de diagndstico prenatal, a la sospecha diagnostica
precoz y al manejo con un equipo multidiscipli-
nario. Ninguno de los pacientes ha presentado
escoliosis. La estadia hospitalaria tuvo una me-
diana de 5,5 dias similar valor a lo referido por la
literatura nacional y extranjera!*?,

La presentacion de esta serie de casos cli-
nicos traduce la experiencia de nuestro centro
asistencial en los ultimos afios, enfatizandose la
importancia de la sospecha diagnostica adecuada
y el manejo multidisciplinario de esta patologia.

Conclusiones

Se presenta la serie clinica de malformacion
congénita de la via aérea pulmonar o malfor-
macién quistica adenomatoidea congénita del
Hospital Roberto del Rio entre los afios 2000 y
2014 enfatizando la importancia de la deteccion
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precoz y su buena evolucion clinica concordante
con lo sefialado en la literatura.
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