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Malformacion adenomatoidea quistica:
diagnostico prenatal, resultados
de la cirugia y seguimiento a largo plazo*
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RESUMEN: Introduccion. El diagndstico prenatal (DP) posibilidad de
regresion, mortalidad oculta y momento de la cirugia son cuestiones
abiertas en el seguimiento de nifios con malformacién adenomatoi-
dea quistica (MAQ).
Pacientes y métodos. Revisamos en las historias de nifios con MAQ en-
tre los afios 1995 y 2005: diagnéstico prenatal y posnatal, presentacién
clinica y radioldgica, intervencion quirtirgica, histologfa y evolucién.
Resultados. Diccisiete fetos tenian DP de MAQ. Cinco (41%) se abor-
taron de manera electiva con DP previo a la semana 20, 3/5 (60%) fue-
ron tipo Il 'y 2/5 (40%) tipo I; 4/5 (80%) presentaban desplazamiento
cardfaco y 1/5 (20%) anasarca y ascitis. Dos (11%) fueron abortos es-
pontdneos con DP en las semanas 20y 32; 1 tipo I 'y 1 tipo III; 1/2 (50%)
presentaba hidrops y 2/2 (100%) desplazamiento cardiaco. Dos (12%)
murieron antes de las 24 horas de vida sin posibilidad de intervencién
por inestabilidad, 1 tipo Il 'y 1 tipo III, ambos con desplazamiento car-
dfaco (100%). En 1 (6%) con DP de MAQ tipo III en la semana 20 de-
saparecio la imagen en la semana 32; no fue intervenido y estd asinto-
mético. Catorce pacientes fueron intervenidos (8 nifias y 6 nifios); 7/14
(50%) tenian DP, la semana media de diagndstico fue 21,9 (rango 19,1-
35.5), 5/7 (71%) fueron tipo I, 1/7 (14%) tipo Il y 1/7 (14%) tipo IIL.
Ninguno tenfa desplazamiento cardfaco o hidrops. La mediana de edad
de diagndstico posnatal fue 7 meses (rango 0,1-29). En 10/14 (71,4%)
no existio dificultad respiratoria en el periodo neonatal desarrollando
3/10 (30%) infeccién posteriormente. La mediana de edad de la inter-
vencion quirdrgica fue 8 meses (rango 0,1-30). En 11/13 (84%) casos se
hizo lobectomia y en 2 (16%) lobectomia acompariada de segmentec-
tomfa. En 1 caso sin lesiones radioldgicas posnatales se hizo exploracién
quirtrgica sin reseccion. El resultado histolégico fue MAQ tipo I 9/13
(69%), tipo 11 1/13 (7,6%) y tipo 111 3/13 (23%). E1 DP se correspondia
con el histolégico en 6/7 (86%) pacientes. Tras un seguimiento medio
de 4.3 afios (rango 1-9,5) la tinica complicacién es un pectus leve.
Conclusiones. Mas de la mitad (52%) de los nifios con DP de MAQ
mueren sin ser intervenidos. EI DP diagnostica MAQ en la mitad de
los casos y el tipo de MAQ en el 86% de éstos. En el DP el desplaza-
miento cardiaco y el hidrops se asocian a una alta mortalidad por abor-
to espontdneo o en el periodo neonatal inmediato siendo estos pa-
cientes susceptibles de cirugfa fetal. El prondstico de los nifios inter-
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venidos sin DP o con DP sin hidrops, anasarca o ascitis es excelente.
No hemos encontrado cambios en la evolucién relacionados con el ti-
po de reseccion o el momento de ésta.

PALABRAS CLAVE: Malformacién adenomatoide quistica; Prenatal;
Hidrops; Supervivencia.

CONGENITAL CYSTIC ADENOMATOID MALFORMATION:
PRENATAL DIAGNOSIS SURGICAL TREATMENT
REsuLTS AND LONG-TERM FoLLOW-UP

ABSTRACT: Purpose. (PD), possibility of regresion and hidden morta-
lity are open questions in congenital cystic adenomatoid malformation
(CCAM) treatment.

Methods. Children with CCAM were reviewed focused on: PD, post-
natal diagnosis, clinic, radiology, histology and evolution.
Resultados. Seventeen fetus had PD of CCAM. Five gestations were
electively finished (41%) with PD of CCAM previous to 20th week,
3/5 (60%) were type Il and 2/5(40%) type 1; 4/5(80%) presented me-
diastinal shift and 1/5 (20%) hidrops. Two fetuses (11%) suffered fe-
tal demise in 20th and 32th week; 1 type I and 1 type III; 1/2(50%) pre-
sented hidrops and 2/2(100%) mediastinal shift. Two (12%) died be-
fore 24 hours after birth without intervention possibility due to respi-
ratory instability, 1 type Il and 1 type III, both with mediastinal shift
(100%). In one fetus with a type III malformation the image disappe-
ared completely in 32th week and no intervention was done.

Fourteen patients were operated (8 girls and 6 boys); 7/14 (50%) had
PD, average diagnosis week was 21.9 (range 19.1-35.5), 5/7(71%) was
type I, 1/7(14%) type 1l and 1/7(14%) type 1I1. None had mediastinal
shift or hidrops.

Average postnatal diagnosis week was 7 months (range 0.1-29). In 10/14
(71.4%) there were not respiratory difficulty during neonatal period and
3/10 (30%) suffered respiratory infections afterwards. Average week
of operation was 8 months (range 0.1-30).

PD was according with histology in 6/7(86%) patients. After an ave-
rage follow-up period of 4.3 years (range 1-9.5) the only complica-
tion is a pectus excavatum.

Conclusiones. More than half of patients with PD of CCAM died wit-
hout intervention. Half of cases of CCAM are diagnosed prenatally.
Type of CCAM in PD is according to histology in 86% of the cases.
Fetuses with hidrops present a worse prognosis. Surgical timing do not
seem to influence on outcome.

KEY worbs: Congenital cystic adenomatoid malformation; Prenatal;
Hidrops; Prognosis.
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INTRODUCCION

La malformacién adenomatoidea quistica (MAQ) es una
anomalia pulmonar congénita caracterizada por el crecimiento
excesivo de los bronquiolos terminales de forma quistica, por
la proliferacion del tejido muscular y por la ausencia de al-
veolos normales.

La lesién comunica con la via aérea y su aporte vascu-
lar deriva del aporte normal del resto de pulmén sano. En la
gran mayoria de los casos se limita a un solo pulmén.

El tamafo de la lesion y su capacidad de comprimir es-
tructuras vecinas se asocia en ocasiones a alteraciones en la
funcion cardiaca fetal y a hipoplasia pulmonar; los peores ca-
sos desarrollardn hidrops fetal con un prondstico pobre; en
otros casos, sin embargo, existird una regresion completa de
la lesion sin repercusion alguna para el feto o para el nifio.

La MAQ puede ser diagnosticada prenatalmente (DP) me-
diante ecografia; ésta aportard datos sobre el prondstico del
nifio segun el tipo de lesién y permitird orientar nuestra acti-
tud hacia la espera y el tratamiento posnatal, si es preciso, o
hacia el tratamiento intrauterino en los casos con mal pro-
nostico.

El objetivo de este trabajo es describir el DP y la morta-
lidad oculta de la MAQ y buscar el mejor momento de tra-
tamiento posnatal.

MATERIAL Y METODOS

Revisamos las historias de los nifios con diagndstico de
MAQ seguidos y tratados en nuestro hospital entre los afios
1995 y 2005.

Revisamos el seguimiento del embarazo y las ecografi-
as realizadas durante este periodo. Los diagndsticos ecogra-
ficos fueron recogidos segun los criterios de Stocker™®: quis-
tes inicos o grandes (tipo I), miltiples quistes con o sin eco-
genicidad (tipo II) o lesiones ecogénicas puras sin aspecto
quistico (tipo III). Recogimos datos sobre DP inicial y final
asi como la relacion que existia entre el DP del tipo de MAQ
y el resultado anatomopatoldgico definitivo. Se recogieron
también los signos ecogréficos asociados a peor prondstico:
desplazamiento cardiaco, anasarca o ascitis y su relaciéon con
la evolucién del feto.

La decision de detencién electiva del embarazo fue he-
cha por la familia tras consejo médico. En ningtn caso de
nuestro estudio se realiz6 tratamiento intrauterino de la le-
sion.

En los pacientes nacidos vivos en los que existia DP de
MAQ asi como en aquellos con diagnéstico posnatal de MAQ
se realizd Rx de térax y TC.

Se recogieron datos sobre clinica, momento de diagnds-
tico posnatal, momento de cirugia, tipo (lobectomia o seg-
mentectomia), complicaciones a corto y largo plazo y evolu-
cién.
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RESULTADOS

Diecisiete fetos seguidos durante ese periodo tuvieron DP
de MAQ. Cinco (41%) se abortaron de manera electiva tras
consejo médico y en todos los casos existia DP previo a la se-
mana 20. Tres de cinco (60%) fueron tipo 11y 2/5 (40%)
tipo I; 4/5 (80%) presentaban desplazamiento cardiaco y
1/5(20%) hidrops.

Dos fetos (11%) fueron abortados espontdneamente; el
DP en estos casos se hizo en las semanas 20 y 32; 1 fue tipo
I el otro tipo III; 1/2 (50%) presentaba hidrops y 2/2 (100%)
desplazamiento cardiaco.

Dos nifios (12%) nacieron vivos y murieron antes de las
24 horas de vida sin posibilidad de intervencién quirdrgica
por presentar desde el nacimiento inestabilidad hemodina-
mica y respiratoria grave. Uno fue tipo Il y uno tipo III, am-
bos con desplazamiento cardiaco y anasarca (100%).

En un feto (6%) con DP de MAQ tipo III en la semana 20
desapareci6 la imagen en la semana 32. Este nifio fue seguido
en nuestras consultas realizdndose radiografia de térax y TC de
control sin que en ninguna de estas pruebas pudiera encontrar-
se resto de malformacién. Fue dado de alta sin intervencion.

Catorce pacientes fueron intervenidos (8 nifias y 6 nifios);
7/14 (50%) tenian DP y la semana media de diagnéstico fue
21,9 (rango 19,1-35,5).

Cinco (71%) fueron tipo I, 1/7 (14%) tipo Il y 1/7 (14%)
tipo IIL. Tres nifios de los siete con DP presentaron en las eco-
graffas del segundo trimestre MAQ que ocupaban mds de la
mitad del hemitérax y que en el tercer trimestre se limitaron
radioldgicamente a un solo I6bulo.

Ninguno tenia desplazamiento cardiaco, hidrops o ascitis.

La mediana de edad de diagndstico posnatal fue 7 meses
(rango 0,1-29).

En 10/14 (71,4%) no existi6 dificultad respiratoria en el
periodo neonatal desarrollando 3/10 (30%) posteriormente
infecciones respiratorias de repeticion. Cuatro de catorce
(28%) debutaron con dificultad respiratoria inmediata.

La mediana de edad de la intervencién quirdrgica fue 8
meses (rango 0,1-30). En 11/13 (84%) casos se hizo lobec-
tomia y en 2 (16%) lobectomia acompafiada de segmentec-
tomia. Dos nifios (18%) desarrollaron una minima fistula
bronquial tras la reseccion y fue necesario mantener el tubo
de térax 4 dias en uno de ellos y 5 dias en el otro.

En un caso sin lesiones radioldgicas posnatales se hizo
exploracidn quirdrgica; durante la cirugia no pudieron ha-
llarse indicios de malformacion y el procedimiento termind
sin reseccion de parénquima.

El resultado histolégico fue MAQ tipo 1 9/13 (69%), tipo
11 1/13 (7,6%) y tipo III 3/13 (23%). EI DP se correspondia
con el histolégico en 6/7 (86%) pacientes (1 diagndstico de
DP tipo III con histologia de MAQ tipo I).

Tras un seguimiento medio de 4,3 afios (rango 1-9,5) la
tnica complicacion a largo plazo a sido un pectus leve sin in-
dicacién actual de correccion quirdrgica.
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DISCUSION

La imagen ecografica de la MAQ depende del tipo de le-
sién; los tipos I 'y II de Stocker se ven como masas forma-
das por quistes de tamafio y nimero variable; el tipo III for-
mado por quistes de menor tamafio se ve como una masa s6-
lida con o sin desplazamiento mediastinico®.

En la muestra, la mitad de los nifios 7/14 (50%) nacieron
con DP y la distribucién del tipo de lesion en el DP fue se-
mejante al de otras series®>¥. En 7 nifios con DP de MAQ que
nacieron y fueron intervenidos tuvimos la posibilidad de com-
parar los resultados ecograficos con los anatomopatolégi-
cos y encontramos una alta correlacién entre ambos (86% de
DP acertados), proporcién superior a las descritas hasta aho-
ra por Miller® (57%) y por Barnes® (72%).

Las MAQ grandes pueden desplazar el corazén y la cava
produciendo insuficiencia cardiaca e hidrops; otros factores
que podrian explicar el hidrops serfan la pérdida de proteinas
por el tumor o la produccién por éste de factores que aumenten
la permeabilidad capilar3). Van Leeuwen et al. describi6
en 1999 que las células que forman estas MAQ de gran ta-
mafio que producen hidrops y que se asocian a una mayor
mortalidad presentan un indice de proliferacién mayor, un
menor nimero de apoptosis y una mayor expresion de cier-
tos factores de crecimiento respecto a las células de las MAQ
pequefias®.

El hidrops se describe entre el 6 y el 25% de todas las
MAQUeI, Tipicamente su DP se hace en torno a la semana
24 de gestacion® y la evolucion de estos nifios generalmen-
te es mala aunque hay casos aislados descritos de tratamien-
to posnatal con éxito?. La mayoria de las series describen
una mortalidad cercana al 100% para nifios con hidrops sin
cirugia fetal112 y de hecho en nuestra serie 4/17 (23%) pre-
sentaron hidrops y todos murieron; 1 por aborto provocado,
1 por aborto espontdneo y dos en el periodo posnatal inme-
diato.

Los fetos sin hidrops tienen un prondstico excelente co-
mo ya ha sido descrito®+ 13-19 y como hemos observado en
nuestra serie con una supervivencia del 100% y ausencia de
complicaciones graves tras un seguimiento de 4,3 afios (ran-
go 1-9,5). Tiene sentido pensar que la cirugfa fetal debe re-
servarse por lo tanto para nifios con hidrops; de esta manera
ha sido descrito el tratamiento prenatal de la MAQ mediante
vaciamientos seriados('9, drenaje toracoamnidtico continuo?,
fulguracion(® o mediante cirugia fetal abierta'?. El grupo de
Harrison” ha descrito recientemente una supervivencia del
68% en los fetos con MAQ e hidrops mediante vaciamiento
o cirugia fetal abierta.

Estan descritos varios casos de MAQ grandes que invo-
lucionan e incluso desaparecen espontdneamente durante el
embarazo; esto ocurre segtn series entre el 12 y el 20% de
los casos®+12.13-15_ En nuestra serie y sin considerar los abor-
tos electivos, en 2 casos (2/12; 16%) 1a MAQ involuciond en
el DP hasta desaparecer y esto fue comprobado posnatal-
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mente. En 3 casos (3/12, 25%), malformaciones grandes con
afectacion de la mayor parte del hemitérax involucionaron
parcialmente durante el embarazo y fueron tratadas con éxi-
to en el periodo posnatal.

No es fécil establecer si esta mejorfa en el tamafio de la
MAQ se debe a un aumento relativo del tamafio del pulmén
sano2, a cambios en las caracteristicas ecogréficas que con-
fundan la masa con el pulmén adyacente®) o a una verda-
dera disminucién de su tamafio®?. Sabemos también que la
imagen ecografica prenatal de un tapén mucoso asociado a
una atelectasia transitoria es indistinguible de la imagen s6-
lida que se describe en la MAQ tipo III de Stoker®3.

Hay descritos casos de involucién completa de la MAQ
tras tratamiento corticoideo para maduracién pulmonar®® y
2 casos descritos de involucion completa asociada a hi-
drops®5:20),

Adzick(9 y Barret®” sugieren en sus series mds recien-
tes que el principal impedimento para conocer la evolucion
de los fetos con MAQ es el aborto electivo que se observa se-
gun series entre un 30 y un 70%(3-19. Es particularmente di-
ficil abordar el problema del consejo a la madre; sin embar-
2o, lo que si sabemos es que los fetos sin hidrops evolucio-
nan bien durante el embarazo y tienen posibilidad de regre-
sidén total o parcial de la masa; en éstos el resultado del tra-
tamiento posnatal es excelente. Sélo 1 nifio (1/12, 8%) sin hi-
drops muri6 durante el embarazo en nuestra serie.

Miller® concluye en una serie de 1996 que el aborto elec-
tivo no debe ser aconsejado a no ser que el hidrops aparezca
antes de que el nifio sea viable y, por lo tanto, candidato a ci-
rugia fetal. Esta conclusion podria extenderse a los nifios con
hidrops tratados en centros sin posibilidad de tratamiento fe-
tal.

En los tltimos afios se observa una evolucidn decrecien-
te en el nimero de nifios con MAQ que desarrollan clinica en
periodo neonatal. Stocker™ describe en su primera serie co-
mo todos los nifios con MAQ desarrollan dificultad respira-
toria inmediata y cuatro afios después Miller® describe cli-
nica neonatal en el 59% de los casos. En estudios recientes
la clinica neonatal no se describe en mds del 40% 4 12 13-19
y en el nuestro s6lo 4/14 (28%) la presentan. Probablemente
los cambios en las poblaciones con un mayor nimero de ni-
fios con MAQ pequefias con DP explican esta tendencia.

Muchos autores recomiendan la extirpacion posnatal de to-
das las MAQ por su asociacion con neoplasias pulmonares e
infecciones respiratorias®-2). Otros, sin embargo, no encuen-
tran justificado el abordaje quirdrgico inicial por la baja inci-
dencia de infecciones respiratorias, 10% de los nifios en un pe-
riodo de tres afios!'¥, y por su infrecuente asociacion con ne-
oplasias pulmonares que, por otro lado, pueden afectar tam-
bién al pulmdn contralateral@. En cuanto a las recomenda-
ciones respecto al momento de la cirugia, todos los autores
coinciden en la buena tolerancia de la lobectomia en los lac-
tantes y sugieren que la edad de reseccion se encuentre entre
los 3 y los 12 meses de vida®+10.1213-1516-18) Ep nuestra serie ex-

Malformacién adenomatoidea quistica: diagndstico prenatal, resultados... 89



tirpamos entre el primer mes y los dos afios y medio de vida
todas las MAQ sin mala evolucion en ningtin grupo de edad.

La buena evolucién posnatal de los nifios con MAQ in-
tervenidos en nuestra serie y en otras®4101213-15.16-18) contras-
ta con la elevada mortalidad asociada en el periodo prenatal
y posnatal inmediato. De diecisiete nifios con DP de MAQ
murieron 9 (53%) bien por abortos programados, abortos es-
pontdneos o por insuficiencia respiratoria y/o cardiaca en el
periodo posnatal inmediato.

Mis de la mitad de los nifios con MAQ mueren sin ser
operados; los niflos operados carecen de DP de MAQ o bien
tienen DP sin diagndstico de hidrops y en éstos el prondsti-
co es excelente.
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