Presentacion clinica

Paciente de 1 afo de edad, sexo masculino, producto del segundo embarazo, 9 meses de
gestacion, con un parto por cesarea por trabajo de parto prolongado, indican que recibio
todas las vacunas, no refiere alergias, cirugias o transfusiones previas. Presenta
antecedentes de neumonias a repeticion con internaciones a los 4, 6 y 8 meses, en esta
ultima se le realiza una TAC evidenciando formaciones quisticas en lobulo inferior de
pulmon derecho. Es estudio de Tomografia reporta: parénquima pulmonar del l6bulo
inferior derecho sustituido en gran parte por multiples imagenes quisticas multiseptadas
de tamano variable (2 a 26mm de diametro) areas de consolidacion irregular circundante
de predominio en los segmentos superior, medial y posterior.

Macroscopia:

Se recibe una pieza correspondiente a I6bulo pulmonar que mide 6 x 5 x 2.5 cm y pesa 40
gramos. Al corte se identifican varias dilataciones quisticas de diferentes tamano que se
extienden del hilio a la periferia la de mayor tamafio mide1.2 cm y la de menor tamafio
mide 0.7 cm.

Microscopia:

Los cortes del tejido pulmonar evidencian alveolos distendidos y con grandes espacios
quisticos, todos revestidos de células columnares altas cilindricas y proximos a estos se
identifican estructuras bronquiales con presencia de cartilagos hialinos.

DISCUSION:

La malformacién adenomatoidea quistica es una lesibn hamartomatosa del pulmén,
generalmente unilateral y multiquistica. Se caracteriza por un sobrecrecimiento de
estructuras bronquiales y disminucion de alveolos (1,2). Los quistes se revisten de epitelio
columnar (3) y realmente esta lesidn es considerada una displasia pulmonar focal y no un
hamartoma, ya que en la mayoria de los casos existe musculo esquelético en la pared de
los quistes (3 y 4). Se desconoce exactamente el origen embriolégico de la lesién, pero
todo parece indicar que se produce durante la etapa de desarrollo pulmonar rapido y
previo a que ocurra el desarrollo del cartilago, es decir, a finales de la 5ta. e inicios de la
6ta. sem de vida intrauterina (5). Sin embargo también se menciona que podria estar



originada por una agresion embriolégica ocurrida de los 40-50 dias de gestacion y
consiste en una falta de fusion de los brotes bronquiales y el mesénquima alveolar,
produciéndose un desarrollo anormal y excesivo principalmente de los bronquiolos
terminales(7). Stocker la ha clasificado en 3 tipos, basado en sus caracteristicas
anatomopatolégicas, segun el tamafio de los quistes: el tipo |, el mas comun, consiste en
uno o mas quistes de mas de 20 mm de diametro con poca 0 ninguna &rea
adenomatoidea; el tipo Il es una mezcla de pequefos quistes menores de 10 mm de
diametro con areas adenomatoideas; y el tipo Ill, de peor pronéstico, constituye una gran
masa soélida de microquistes bronquiolares inferiores a 0,5 mm de diametro, no
apreciables macroscopicamente.(5).La malfomacion adenomatoidea quistica asociada a
otras alteraciones congénitas pulmonares es rara, siendo la mas frecuente con el
secuestro pulmonar. Algunos autores sefalan que la enfermedad pulmonar
adenomatoidea quistica congénita esta generalmente confinada a un solo I6bulo pulmonar
por lo que puede ser tributaria de tratamiento quirargico (6)
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