Presentacion de casos clinicos

Arch Argent Pediatr 2013;111(2):e54-e57 / e54

Neumotorax hipertensivo como forma de presentacion de
una malformaciéon adenomatoidea quistica pulmonar
Tension pneumothorax as a presentation of congenital cystic adenomatoid

malformation of the lung

Dr. Estanislao Diaz Pumard® y Dra. M. Alejandra Mortarini®

RESUMEN

El propésito de este trabajo es examinar el caso de un pacien-
te con una forma de presentacién no habitual y grave de una
patologia poco frecuente, como la malformacién adenomatoi-
dea quistica pulmonar.

Se trata de un lactante de 50 dias de vida que ingres6 en la
unidad de cuidados intensivos pediétricos con insuficiencia
respiratoria y colapso circulatorio refractario a la expansién
de volumen y los inotrépicos. La radiografia de térax mos-
tr6 una imagen radiolticida, homogénea, en la base pulmonar
derecha, que parecia corresponder a una lesién bullosa en el
16bulo inferior derecho, asociada a neumotdrax homolateral.
Se realiz6 drenaje con colocacién de un tubo de avenamiento
pleural y se observé una mejoria clinica posterior. Se efectué
la reseccion del quiste mediante lobectomia inferior derecha;
el diagndstico histopatolégico fue malformacién adenomatoi-
dea quistica de la via aérea de tipo 4 (clasificacién de Stocker).
El paciente evolucion6 favorablemente.

Palabras clave: malformacion adenomatoidea quistica congénita
del pulmén, neumotérax, lactante.

SUMMARY

The purpose of this paper is to examine the case of a 50-day-old
patient with an unusual and severe presentation of a rare dis-
ease: congenital cystic adenomatoid malformation of the lung.
The infant was admitted to the pediatric intensive care unit
with respiratory failure and circulatory collapse refractory to
intravenous fluids and inotropic drugs. Chest X-ray showed
aradiolucent homogeneous image in the right lung base, sug-
gesting bullous lesion of the right lower lobe associated with
ipsilateral pneumothorax. Drainage was performed by placing
a chest tube with subsequent clinical improvement. Later the
cystwasresected by rightlower lobectomy; the histopathologi-
cal diagnosis was congenital cysticadenomatoid malformation
type 4 (Stocker classification). The patient evolved favorably.
Key words: Congenital cystic adenomatoid malformation of lung,
pneumothorax, infant.
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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas quisticas pul-
monares son lesiones poco frecuentes en pedia-
tria. Se presenta el caso de un lactante de 50 dias
de vida que ingresé en la unidad de cuidados
intensivos con insuficiencia respiratoria y co-
lapso circulatorio secundario a un neumotérax
hipertensivo por rotura del quiste de una mal-
formaciéon adenomatoidea quistica pulmonar. El
propésito de este trabajo es mostrar una forma de
presentacion no habitual y grave de una patolo-
gla infrecuente.

CASO CLINICO

Un paciente de 50 dias de vida, nacido de tér-
mino con peso adecuado para la edad gestacional
y sin antecedentes perinatolégicos para destacar,
es llevado al servicio de emergencia por presen-
tar dificultad respiratoria progresiva de 12 horas
de evolucion.

En el examen fisico se constaté dificultad res-
piratoria grave, tiraje universal, quejido espi-
ratorio y episodio de apnea que revirtié con el
estimulo. Se observé asimetria toracica con ele-
vacién del hemitérax derecho. La frecuencia car-
diaca era de 176 latidos por minuto y la frecuencia
respiratoria, de 80 por minuto.

En la unidad de cuidados intensivos se solici-
t6 una radiografia de térax de urgencia e ingreso
en asistencia ventilatoria mecédnica por claudi-
cacién respiratoria inminente aguda. Se consta-
t6 hipotensién arterial y se inici6 expansién con
cristaloides hasta 60 mL por kilo. Ante la falta de
respuesta, se comenzo con goteo de inotrépicos/
vasopresores con dopamina y luego noradrena-
lina. Al mismo tiempo se realizé una radiografia
de térax donde se observ6 una imagen radiolu-
cida, homogénea en la base pulmonar derecha,
que parecia corresponder a una lesién bullosa en
el 16bulo inferior derecho asociada a neumoté-
rax homolateral (Figura 1). Se practicé un drenaje
pleural con tubo de avenamiento, con mejoria de
los parametros respiratorios y hemodinamicos.
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Una vez estabilizado el paciente, se realiz6
una tomografia computarizada de térax de alta
resolucién, que mostré una lesién redondeada, de
6,5 cm de didmetro anteroposterior, de contenido
aéreo, con septos en su interior y nédulos sélidos
y paredes finas; estaba asociada a hidroneumotoé-
rax, probablemente por rotura de la lesién dentro
de la cavidad pleural (Figuras 2 y 3).

Se realiz6 una interconsulta con el Servicio de
Cirugia que, frente a la sospecha de malformacién
congénita quistica pulmonar, decidi6 efectuar la

Ficura 1. Radiografia de térax frente

Imagen quistica en l6bulo inferior derecho.

FiGura 2. Tomografia computada de térax

reseccion quirtirgica mediante lobectomia inferior
derecha (Figura 4).

El informe anatomopatolégico de la pieza qui-
rurgica fue: malformaciéon adenomatoidea quisti-
ca de la via aérea de tipo 4 (Figura 5).

El paciente evolucioné favorablemente y se
realiz6 una extubacién electiva. Requiri6 ventila-
cién no invasiva (CPAP) en forma transitoria, tras
lo cual permaneci6 sin necesidad de apoyo venti-
latorio ni de oxigeno suplementario.

Ficura 3. Tomografia computada de térax

Imagen quistica en lébulo pulmonar inferior derecho (flecha

simple) con neumotérax asociado (flecha bidireccional).

FIiGUrA 4. Reseccion quiriirgica

Imagen quistica en lébulo pulmonar inferior derecho (flecha

simple) con neumotérax asociado (flecha bidireccional).
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Reseccién quirtirgica por toracotomia con lobectomia inferior

derecha. MAQ (flecha roja), pulmén sano (flecha azul).
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DISCUSION

La malformacién adenomatoidea quistica es
una rara lesién broncopulmonar caracterizada por
una ramificacién anormal de los bronquiolos in-
maduros durante la morfogénesis pulmonar, que
produce una proliferacién excesiva con dilatacién
quistica de los bronquiolos terminales. Es una le-
sién intrapulmonar que tiene comunicacién con
el arbol bronquial y vascularizacién normal. Se
desconoce el mecanismo molecular involucrado.
Hay estudios que sugieren un desequilibrio entre
la proliferacion y la apoptosis, en el cual podria
estar involucrado el gen HOX B 5.7 Se estima que
sucede entre las semanas 5y 22 de gestacién.® Es
unilateral, ubicada indistintamente en el 16bulo
inferior derecho o el izquierdo, sin predileccién
racial o de sexo. Su incidencia se estima entre 1
en 10 000 y 1 en 35 000 nacidos vivos.!

Actualmente se clasifica en cinco subtipos
histopatolégicos (del tipo 0 al tipo 4) propues-
tos por Stocker. El tipo 1 es el mas frecuente, con
un 50% a 65% de los casos. El tipo 4, que es el del
paciente presentado, se halla en el 10% al 15% de
los casos. La clasificacion en si misma no afecta
la decisién de tratamiento y no es suficiente para
realizar un prondstico, ya que este depende del
tamafio de la lesion, el desarrollo de hidropesia
fetal y la presencia de hipoplasia pulmonar aso-
ciada.?? Por otro lado, el mismo Stocker propuso
cambiar el nombre a “malformacién adenomatoi-
dea pulmonar congénita”, ya que sélo tres de los
cinco subtipos presentan una estructura quistica.?

Ficura 5. Macroscopia de la lesion

Imagen macroscépica de la lesion resecada.
MAQ (flecha roja)

En un amplio ndmero de pacientes el diag-
nostico se realiza por ecografia prenatal a las 18
a 20 semanas de edad gestacional.! En el periodo
posnatal, pueden aparecer sintomas respiratorios
inespecificos, dificultad respiratoria o historia de
infecciones de repeticién. En otros casos, puede
ser asintomatico y ser un hallazgo en la radiogra-
fia de térax.*® El neumotdérax hipertensivo es una
forma infrecuente de presentacién, especialmente
en los lactantes.* Se han publicado pocos casos, la
mayoria de ellos relacionados con maniobras de
reanimacién durante el periodo posnatal inmedia-
to o en nifios de mayor edad.>” Por otro lado, la
malformacién adenomatoidea quistica de tipo 4,
por su localizacién periférica y sus grandes quis-
tes de paredes finas, es el subtipo que con mayor
frecuencia puede presentarse de esta manera.'?

Ante la sospecha, es pertinente realizar una
tomografia computarizada para valorar la exten-
sién de la malformacion, el tamafio aproximado y
la asociacién con otras malformaciones, ya que se
ha demostrado la coexistencia con secuestro pul-
monar hasta en un 50% de los casos.® Los diagnos-
ticos diferenciales incluyen quiste broncogénico,
secuestro pulmonar, enfisema lobular congénito,
masas mediastinicas y hernia diafragmatica.

Existe consenso en que los pacientes sintoma-
ticos deben tratarse con exéresis quirtirgica com-
pleta de urgencia. Esta puede lograrse mediante
reseccion segmentaria, lobectomia o neumonecto-
mia, segtin el grado de extension de la lesion. El
tratamiento de los pacientes asintomaticos es un
tema de controversia. Algunos autores proponen
la observacion clinica, pero en los dltimos afos
se ha acumulado evidencia en contra de esta con-
ducta.>® Se ha visto que los portadores asintoma-
ticos tienen mayor riesgo de padecer infecciones
y neumonia recurrente, y cada vez hay mas infor-
mes que documentan la aparicién de malignidad
en el seno de estas lesiones (mixosarcoma, rabdo-
miosarcoma embrionario, carcionoma broncoal-
veolar).*!?Esto se da rara vez en las dos primeras
décadas de la vida, pero se ha informado sobre
pacientes de hasta 13 meses de edad que han de-
sarrollado neoplasias.!’ Un metanalisis sobre el
manejo posnatal de las lesiones congénitas quisti-
cas pulmonares concluy6 que, si bien el riesgo de
presentar sintomas en los pacientes asintomaticos
es bajo, la cirugia programada se asocia a mejores
resultados que si se realiza en pacientes sintoma-
ticos, y sugiere que la intervencion se practique
antes de los 10 meses, ya que esta es la edad pro-
medio del inicio de los sintomas."
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En el caso presentado, dada la gravedad de
los primeros sintomas, no hubo discrepancias en
cuanto a la conducta terapéutica y se efectud la
reseccion quirtirgica de la lesion una vez estabili-
zado el paciente.

El pronéstico a largo plazo de los pacientes
operados es muy bueno y se ha visto un impor-
tante crecimiento compensador del pulmén resi-
dual hasta los 5 afios de edad.”

CONCLUSION

Consideramos de importancia este informe,
ya que agrega un nuevo caso de neumotérax co-
mo forma de presentacién de una malformaciéon
adenomatoidea quistica pulmonar a los escasos
publicados en la bibliografia. Si bien no se trata
de una patologia frecuente, debe considerarse en
los diagnosticos diferenciales en los lactantes que
presentan dificultad respiratoria aguda asociada
a neumotdrax espontaneo. B
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