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la malfermacién quistica odenomatoide congénita del pul-
mén es una entidad clinica rare y aln no hay un acuerdo entre
clinicos v patdlogos scbre su clasificacion,

lzzo y Rickhom ' la clasifican como hamartoma, aunque o
mayeria de los auteres la definen comeo wna enfermedad culstica
congénita cel pulmdn. Petter ' lo desciibe como ura lesién con
multitud de pequefios quistes, gue semejan un crecimiente bron-
quial ¢ expensas de la porcidn de rejido pulmonar cus normel-
merte se cdasarrollo distal ol bronguic.

Bain ' sefiola cinco caracterfsticas ce la enfidad, que las ci-
ferencia ce la enfermedad guistica congénita, 1— Ausencia de
cartilages brenguiales. 2— Ausencia de glandulas tubulares bron-
quiales. 3— Presencia de epiteio columnar alto, 4— Sobreproduc-
cidn de estructuras terminales sin diferenciacion alveolar excepro
en as dreos subpleurales, 5— Aumente masive dz volumen del
lobulo ofectade, cue desploza las ofres estructuras intratordcicas.

En vista de que la malformacion guistica adenomatoide del
pulmon cousa un severc problema respiratorio an el nesnate, el
diagnést'co precoz, sequido de tratamiento quirdrgico, son abso-
lutamente recesarios para solvar la vida del nifo.

Queremos llamar la atencién en este trabajo ¢ los obstetras,
pediatras de retén y cirujonos, sobre la importancia de pensar
en ssta entidad cuanco se 2std en presencia de un recién na-
cido con insuficiencia respiratoria severa.

REPORTE DE UN CASO

J. C. [BEH N 103805}, Recien nacido de 9 dios de edad, sexo
femeninc, raza negra. Nacida el 11-12-57 en un Hospital Co-
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munitario. Lo historia prenctal de la madre no revels anorma-
lidades. Lo nina nocid a téermno y el peso al nacer fue de
2.500 grs. A los 24 horas de nocda presertd taguipnea y tagui-
cardia. Al examen fisco se aprecié el latide de la purta en el
hemitérax derecho, y una radio de iérax reveld imagen de afe-
lectasia en el lobulo superior derecho y aumento de la radiolu-
cercia en el compo pumonar izquierdo.

Lo paciente fue digitclizada y se empezé tratamiento con
Penicilina y Kanamicina, con leve mejoric de los sintomas. Mas
tarde empeord, v ‘ue transferida ol hospital de Nifies, a les ¢
dios de nacida.

Al sar admitida en este Hosptal la temperatuia era de
37° C, pulso de 162 por minutc v respiracion de 6C par minuto, La
tréquea se aprecié desplazada hacia la derecho y habia tiraje su-
praclavicular, subcostal y esternal; mumullo vesicular débil en el
hemitérax izguierde. Los ruidos cardiacas eron sordos, pero regulo-
res; no se auscultd soplo algung.

La rodio dz térax mostrd el pulman izquierdo enfisematoso
v alge quistico. Se apreciaron imdgenes de atelectasia por com-
presion en pulmoén derecho y el corazén se vie en hemtérax
derecho (Fig. 1).

El 22.12-67 se procedié a ura toracotomia izquierda pés-
terolateral, con el dicgnastico precperatoio de malformacién cuis-
ticu congénita del pulmén. Se encontrd al Iébulo superior z-
guierdo de aspecto morcademente enfisematoseo, el cual fue reseco-
do. Se encontré tamkién un pequeno lébulo cccescrio, el cual
fue removide; y se cerrd el conducte arterioso que adn persistia
permeable,

Lo mejcrio postoperatora tue bastarte marcade; el drenaje
tordcico se reti-é al tercer dia después de la operacién. Una
radio de control en ese momento mostrd la cavided fordcice en
el lade izquierdo, de aospecto normal, con el corazor v estruc
turas del mediostine en posicien correcta,

E postcperaforio transcurrio sn problemas y fue dada de
alto ¢ les once dias de cperada. la nifc ha sido seguida en
eonsulta, y ¢ los seis meses de edad se enconird en buen estade
sin problemas respiratorios de ningun fipe.
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Fig. 1. Radiografia anteroposterior del torax, practicada al ingreso.

CISCJSION

Macroscépica e histolégicamente, los hallazgos del [6bulo
extirpedo coincicen cor o descripeion de malformecién quistica
adenomatoide congeénita dzl pulmdn® =% (Figs. 2 y 3}

En lc revision de la literatura ing'esa sncontramos 39 co-
sos previomente descritos de esto entidad; 12 de elles se vie-
ron en morfinatos y el diagnostico tue hecho durante la autoosic.
Nueve de los cosos se presentaron en premauros y hubo un sc-



breviviente 2n ese grupo. Es importente recolear que, de los 40
casos reportados, solo sobrevivieron 12; v que 39 fueron recién
racidos a términe. De [o: 13 nifos o los cuales se les nizo re-
secc on parcial o total del pulmén en‘ermo séle uro murig®* &7.7 17,

Fig. 2. Radiografia anteroposterior del l6bule superior izquierds
del pulindn  resecado.

Lo enfermedad fue descrita en el siglo XVIL Sin embargo,
no fue hasta 1859 cuonde Meyer en Alemanin', describié un
caso en ur feto de seis meses. Desde entorces se han publicads
algunos reportes y vorias revisiones sobre el tema % +5. 7 %,

Se han propueste muchas tecrios sobre su origen asi como
también varios clasificacicnes, la malformacién congénita quis-
tica odenomatoide del pulmen fue daserito como ura entdad
separaca e introducida en la literatura inglesa por Ch'in y Tang®,
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Se cree que la en‘ermedad se crigina en Gters y las manifaste-
ciones en el periods neonatal se hacen evidertes debido a la
expansidn, al respirar, de los espocios quisticos previamente
formados. Es en este ospecte que la enfermecad se diferencia
del enfsema bulloso®,

Fig. 3. Badiografia lateral del 16bulo superior jzquierde
del pulmon resecado.

El cese del desarrsllo del pulmén y la distorsion de la ar-
quitectura, puecen ferer lugar en cualquier etapa del desarrollo
del embridn. Si esto ocurre en las primzras elapas del desarrollo
del pulmén primitive, puede dar origen a un guiste kronquio-
génico o o un lébulc puimonar secuestrado. Si tiere lugar en
una stapo mas ferdia de lo diferenciocion parenguimatosa puede
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resultar unc malfermacién quistica cdenomatcide;  pudiendo
verse envuzitos todes los ldbulos, un |ébulo o parte de un &
bulo',

Las manifestaciores clinicas se aprecian generalmente en el
primer d'a de vica, v lo severidod de ellas esta en relacién
con: 1— La cantidad de parénquima envuelto. 2— la ceformidad
de los estructuras toricicas. los sintemcs frecuentemente encon-
trados son: disnea severa, cianosis, retraccion del térax, tagui-

cardia. Las sstructurds mediastinoles se ven desplozodas en for-
ma acentuode.

Una rodic de térax es o veces el Unico exarien que se ne-
cesito pare llecar @ un dicgnéstice, Sin embargo, es dificil di-
fererciorlo de la enfermadad quistica multiple del pulmén, her-
nia dafragmatica, neuronia postestafilocdccica v cel hamarto-
ma verdacero del pulmon,

Los signos iadicdgices han side estudizdes y descritos o-
certadamente por Craig v coloboraderes’. Ellos describer una
masa intrapulmonar de densidad similor o les tfejidos klandos,
que contiene en su interior iméageres rodiotransparentes disemi-
nadas, las cuales son bastante irregulores en formo y fomono.
QObservaron que los limites de lc masc sen generalmente nitidos
y se circunszribe o un solo Iébule. El corazén y el mediasting
son desplozados a la derecha por lo masa cistendida per el
aire, El pulmén enfermo, frecuentements tambien, se aprecia mds
alla de lo lines media,

El trotomientu es quirdrgico: reseccion cel lébulo o ldbulos
afectades. El pacientz mejora draméticamente, inmediatamente
después de lao operacidn; con wna recuperacidn ragida y un cre-
cimiento y desarrolle normales, sin otros problemas respiratarios.

Los nifos tolernn la cirugia pulmenar bastante bien y los
procedim entos quirdrgizes son generalmente més féciles de rea-
lizar que en 2l odute. Hoy que recordar sin embargo gue, aso-
cades cor esta condicién, se encuentron frecuentes anomalios
de los lobulos y wvases pulmonares.
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RESUMEN

3e reperta wn caso ce malformecidon quistica adencmatoide
congérita de' pulmdn, en ur recién nacido: el cual fue tratace
exitosamente con reseccién del ébulo afectade,

Se revison 39 zosos previamente reporfados en la literatura
ingiesa.

Se discuten brevemente las manifestaciores clinicas y radio-
I6gicas, asi como el tratamiento; v se hace énfasis en la impor-
tancia para la vida del nino, de la reseccidn temprana del tejido
pulmonar afectade,

SUMMARY

A case of corgenita cystic adenomatoid malformation of
the lung in @ newborr which was treated successfully by resec-
fion of the affected lobe is reportad. This case plus 39 cases
reported in the English literature are reviewsd. The clinical man-
ifestations, radiological features and the treatrrent af this =n-
fity are discussed. The importance of early resecticn of the in-
velved lobe or Iobes is emphasized,
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“Lo que se define a menuds como el método clen-
tifico es aproximadamente, ka descripeién de nna
investigacién de tipo empirieo bien ordenada ¥
sistemidtiea. Ahora biem, la investigaeidn empi-
riea sistemitica y ordenada es uno de los elemen-
tos con los que adelanta la ciencia®

James B. Conant
“ia Ciencie Moderna v el Hombre Actual”.



	ART_01_Página_1_Imagen_0001
	ART_01_Página_1_Imagen_0002
	ART_01_Página_2_Imagen_0001
	ART_01_Página_2_Imagen_0002
	ART_01_Página_3_Imagen_0001
	ART_01_Página_3_Imagen_0002
	ART_01_Página_4_Imagen_0001
	ART_01_Página_4_Imagen_0002
	ART_01_Página_5_Imagen_0001

