NOTAS CLINICAS

e»‘ Localizador web
Articulo 92.519

Tres casos de malformaciéon adenomatoidea quistica
en el adulto tratados por cirugia videotoracoscopica
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La malformaciéon adenomatoidea quistica congénita del
pulmén es una entidad hamartomatosa de caracter congénito
y poco frecuente que suele diagnosticarse en el periodo neo-
natal. Su presencia en etapas mas adultas es excepcional y se
manifiesta, generalmente, como un cuadro de infecciones
pulmonares de repeticion que afectan a un solo l6bulo o seg-
mento. El tratamiento de eleccion es la exéresis quirdrgica.

Se presentan 3 casos en los que se destacan la edad tardia
de presentacion, la rara forma de manifestarse uno de ellos
(neumotdrax espontaneo recidivante) y el abordaje quirtr-
gico utilizado para su resolucion. Se trataba de 3 mujeres de
15, 16 y 25 aiios, con antecedentes de enfermedad pulmonar
diversa (asma extrinseca, infecciones pulmonares de repeti-
cién y neumotorax recidivantes), que tras ser estudiadas en
los servicios correspondientes (en ninguno se sospecho el
diagnéstico final) nos fueron remitidas para tratamiento
quirdrgico. A las 3 pacientes se les practicé un abordaje vi-
deotoracoscopico para el diagnostico y la exploracion del he-
mitérax correspondiente (videotoracoscopia exploradora)
que permitio, ademas, el tratamiento definitivo en 2 de ellas
(una lobectomia y una segmentectomia atipica) mediante ci-
rugia videoasistida; a la tercera se le realizé una lobectomia
por toracotomia lateral tras la videotoracoscopia explorado-
ra. En todas ellas se obtuvieron excelentes resultados tanto
inmediatos como a distancia.

Palabras clave: Malformacion adenomatoidea quistica congéni-
ta. Cirugia videotoracoscopica.

Video-Assisted Thoracoscopic Surgery in 3 Cases
of Adult Cystic Adenomatoid Malformation

Congenital cystic adenomatoid malformation involving
the lung is a rare hamartomatous condition that is usually
diagnosed in the neonatal period. The presentation of this
malformation in older patients is exceptional and usually
manifests in a series of recurrent lung infections affecting a
single lobe or segment. The treatment of choice is complete
surgical exeresis.

This report of 3 cases of late presentation focuses on the sur-
gical approach used and the unusual manifestation of recu-
rrent spontaneous pneumothoraces in 1 patient. The patients
were females aged 15, 16, and 25 years with histories of various
respiratory diseases (extrinsic asthma, recurrent pneumonias,
and pneumothoraces). The patients were referred to us
for surgery with suspected diagnoses that were different
from the final diagnoses in all cases. All underwent diagnostic
video-assisted thoracoscopy to explore the affected hemothorax,
and definitive treatment was possible during the procedure
for 2 patients (a lobectomy and an atypical segmentectomy)
by video-assisted surgery. The third patient underwent
lobectomy by lateral thoracotomy after exploratory video-
assisted thoracoscopy. Short- and long-term outcomes were
excellent for all 3 patients.

Key words: Congenital cystic adenomatoid malformation. Vi-
deo-assisted thoracoscopic surgery.

Introduccion

La malformacién adenomatoidea quistica congénita
del pulmon es una rara causa de distrés respiratorio en
neonatos que se asocia, con frecuencia, a anasarca, asci-
tis y/o polihidramnios. El diagndstico en edades mds
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adultas es poco frecuente y la forma clinica habitual de
presentacidn es la presencia de infecciones respiratorias
de repeticion asociadas a imdgenes cavitadas en la ra-
diografia de térax (hacen pensar en una tuberculosis)';
raramente se ha descrito un neumotdérax espontidneo
como forma de inicio*®, y también se ha relacionado
con el carcinoma bronquioloalveolar?’. Generalmente
afecta a un solo 16bulo o segmento, a diferencia de la
forma de presentacién en recién nacidos, que suele ex-
tenderse al pulmén completo. Su tratamiento es quirtr-
gico mediante la reseccién del 16bulo o segmento afec-
tado, que suele conseguir la curacién®%?,
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Fig. 1. Imagen de tomografia computarizada en la que se observa una zona
compatible con un enfisema lobar (flechas).

Casos clinicos

Una vez establecida la indicacién quirtdrgica, a todos los
pacientes se les aplic6 el protocolo habitual preoperatorio de
nuestro servicio: valoracién preanestésica, estudio de funcién
respiratoria y prueba de esfuerzo si existian dudas en cuanto a
la tolerancia del enfermo a la resecabilidad planeada. Nin-
guno de los 3 casos precisé estudios posteriores a la espiro-
metria, ya que los valores de la capacidad vital forzada y
volumen espiratorio forzado en el primer segundo (FEV,) su-
peraban los considerados minimos (FEV, > 2.000 ml) incluso
para la neumonectomia. Las intervenciones comenzaron tam-
bién siguiendo nuestro estdndar: decubito contralateral, intu-
bacion selectiva y exploracion videotoracoscépica de la cavi-
dad pleural mediante 3 puertas de entrada. Esto permite tomar
la decision de la reseccidn a realizar y la via de abordaje, ade-
mads de facilitar la toma de muestras para biopsia y el estudio
intraoperatorio, si el caso lo necesita. A continuacion se prac-
ticd la exéresis requerida, cuyas claves quedan reflejadas en la
tabla I.

Caso 1

Mujer de 15 afios de edad diagnosticada 2 afios antes de ri-
noconjuntivitis y asma bronquial extrinseca. En los estudios
de imagen (radiografias, tomograffa computarizada [TC] y gam-
magraffa de perfusién pulmonar) se apreciaba una lesién
compatible con un enfisema lobar congénito en el 16bulo su-
perior derecho (fig. 1), por lo que fue remitida para valoracién
quirdrgica. Tras realizarle los estudios preoperatorios, con
pruebas funcionales respiratorias normales, se decidié la ex-
tirpacién de la lesién. Durante la videotoracoscopia explora-
dora se comprobd la presencia de una formacién de aspecto
quistico en el 16bulo el superior derecho, individualizada del
resto del 16bulo por una cisura intersegmentaria. Se le practi-

Fig. 2. Corte histologico (hematoxilina-eosina, x10) del caso 2 con quistes
recubiertos de epitelio columnar. En la estroma se observa un infiltrado
inflamatorio propio de las formas del adulto.

c6 una minitoracotomia de utilidad de 4 cm en el sexto espa-
cio intercostal derecho en localizacién anterior y, mediante ci-
rugia videoasistida, se completo la extirpacién del 16bulo/seg-
mento supernumerario, siguiendo la técnica de Lewis o SIS
(simultaneous individual stapling'®), aunque con endostappler.
La paciente no precisé estancia postoperatoria en cuidados in-
tensivos, y se le dio de alta hospitalaria al tercer dia de posto-
peratorio. El informe histoldgico fue de malformacién adeno-
matoidea quistica congénita tipo II. Dos afios después de la
cirugia se encuentra asintomadtica, con radiologia y espirome-
trfa normales.

Caso 2

Mujer de 25 afios sin antecedentes patoldgicos de interés. A
los 15 afios presenté un cuadro febril diagnosticado clinica-
mente como neumonia. Desde entonces padecié varios episo-
dios de infeccidn respiratoria, que aumentaron en frecuencia e
intensidad, hasta precisar a los 22 afios un ingreso hospitalario
por una condensacién en el 16bulo superior derecho en la ra-
diografia de tdérax. Tras la resolucién del cuadro infeccioso se
objetivo en la TC una lesién poliquistica en dicho l6bulo, pa-
ramediastinica. Descartado su posible origen tuberculoso, fue
remitida para tratamiento quirdrgico.

Durante la videotoracoscopia exploradora se observé un 16-
bulo superior derecho de aspecto inflamatorio, adherido al
dpex y a la cava superior, de los que se liberd, tras lo cual se
decidi6 realizar la lobectomia superior derecha. A continua-
cién, se practic una minitoracotomia de utilidad de 4 cm en el
sexto espacio intercostal y se completo la exéresis lobar junto
con una linfadenectomia de ganglios hiliares y mediastinicos
hipertréficos por cirugia videoasistida. La paciente no necesitd
cuidados intensivos postoperatorios, y su alta se retrasé hasta
el séptimo dia de la intervencion por presentar una cimara aé-
rea apical que cedid con fisioterapia respiratoria. El diagndsti-

TABLA I
Resumen de los datos clinicos y quirdrgicos de los 3 casos presentados

Caso | Sexo Edad | Lado | Pr ion clinica/radiolégica Reseccion Abordaje quirirgico Diagnéstico histopatolégico

1 M 15 Dcho. Enfisema lobar congénito Segmentectomia VTE/VATS MAQCttipo II

2 M 25 Dcho. Infecciones de repeticién Lobectomia VTE/VATS MAQC tipo II

3 M 16 Izqdo. Neumotodrax de repeticion Lobectomia VTE/toracotomia lateral MAQC tipo II
Dcho.: derecho; izqdo.: izquierdo; M: mujer; MAQC: malformacion adenomatoidea quistica congénita; VATS: cirugia tordcica videoasistida; VTE: videotoracoscopia ex-
ploradora.
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co histoldgico definitivo fue de malformacién adenomatoidea
quistica congénita tipo II (fig. 2). Los ganglios mediastinicos
extirpados presentaban linfadenitis crénica reactiva.

Caso 3

Mujer de 16 ailos de edad entre cuyos antecedentes destaca-
ba la presencia de 3 episodios de neumotdrax espontdneo iz-
quierdo a los 14, 15 y 16 afios. Los 2 primeros episodios se
trataron con reposo, y fue el tdltimo, con un colapso del 40%
aproximadamente, el que determiné que se la remitiera a
nuestro servicio. Tras colocarle un drenaje endopleural se le
realiz6 una TAC, en la que se apreciaba la existencia de una
zona del 16bulo superior izquierdo con quistes de diversos ta-
mafios y paredes finas, dentro de una zona con menor vascu-
larizacién. Durante la videotoracoscopia exploradora hubo
también que liberar el 16bulo superior de adherencias al dpex.
Se tomd una biopsia intraoperatoria que fue informada como
“parénquima pulmonar con lesiones quisticas compatibles con
una malformacién adenomatoidea quistica”. Se practicé una
minitoracotomia de utilidad en el quinto espacio para intentar
hacer la lobectomia por cirugia videoasistida, pero al hallar
una fibrosis hiliar importante que impedia la diseccién y sutu-
ra de la vena del 16bulo superior se decidié la conversién a
una toracotomia lateral en el mismo espacio intercostal, a tra-
vés de la cual se complet6 la lobectomia. La paciente perma-
necié 24 h en la unidad de cuidados intensivos y se le dio de
alta hospitalaria al tercer dia del postoperatorio. El diagndsti-
co histoldgico definitivo fue también de malformacién adeno-
matoidea quistica tipo II.

Discusién

La malformacién adenomatoidea quistica es una le-
sion pulmonar hamartomatosa descrita en 1949 por
Ch'in y Tang'!, de carécter congénito y poco frecuente.
La mayoria de los casos comunicados se presentan en
neonatos, son raros en la infancia y excepcionales en
los adultos*. La mayoria de ellos son unilaterales, afec-
tando generalmente todo un pulmoén en los neonatales y
con afeccién lobar o segmentaria en los adultos. En la
bibliografia no existen diferencias de frecuencia entre
los sexos pero, curiosamente, nuestros 3 casos eran mu-
jeres. Tampoco se han descrito diferencias en cuanto a
la lateralidad (2 derechos y uno izquierdo, los nuestros).

Embriolégicamente, las lesiones quisticas se originan
distalmente a una zona con ausencia en la segmentacién
bronquial. Presentan un drea tumoral con tejido pulmo-
nar inmaduro, al que pueden asociarse diversos grados
de cambios quisticos, espacios cubiertos de epitelio res-
piratorio seudoestratificado con elementos celulares
mucosecretores dispersos, como formaciones seudobron-
quiolares comunicadas entre si. En los pacientes adultos,
ademds del epitelio respiratorio seudoestratificado y de
células secretoras de mucina, existe un abundante com-
ponente inflamatorio, que nunca aparece en los neonatos.
El tamafio de los quistes determina la clasificacién de
esta alteracion en 3 grupos: el tipo I presenta un escaso
nimero de quistes grandes que alcanzan los 10 cm (re-
presenta el 65% de los casos); en el tipo II existen nume-
rosos quistes de pequefio tamafio (su didmetro oscila en-
tre 0,5 y 2 cm), uniformes, y se asocia con frecuencia a
otras malformaciones (constituye aproximadamente el
25% de los casos), y el tipo III es esencialmente sélido,
con quistes milimétricos (menores de 0,5 cm) y represen-
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tan el 10% de los casos, y su asociacién a otras malfor-
maciones es rara'>!3, Siguiendo esta clasificacién, a nues-
tras pacientes se las catalogé como tipo II, aunque ningu-
na de ellas presentaba lesiones asociadas.

En cuanto a la forma de presentacidn clinica, si bien
2 fueron lobares y uno segmentario, propios de la enfer-
medad del adulto, sélo el caso 2 se manifestd de forma
tipica con infecciones respiratorias de repeticioén. En el
caso 1 fueron las imdgenes radioldgicas de enfisema lo-
bar congénito, diagnosticado en el estudio de un asma
bronquial, lo que hizo sentar la indicacién quirtrgica.
Por 1ltimo, la infrecuente forma de presentacién como
neumotdrax espontdneo de repeticion la que facilit6 el
caso 3, aunque hay algunos referentes descritos>®!4. En
todos ellos, los estudios funcionales preoperatorios in-
dicaban la tolerancia a la resecabilidad maxima planea-
da con valores de espirometria superiores a 2000 ml de
FEV, o superiores al 60% del FEV, tedrico, que permi-
tfan cualquier tipo de exéresis. La cirugia videotoracos-
copica fue la técnica usada para la exploracién quirdrgi-
ca segin nuestro criterio’® y el de Rothenberg!é y Yim!”.
El abordaje a través de 3 puertas de entrada permiti6 es-
tablecer lo pertinente de la resecabilidad planeada, la
toma de biopsias para su estudio intraoperatorio (ca-
so 3) y la realizacién de 2 de las exéresis por cirugia vi-
deoasistida (se afiadié a las puertas de entrada habitua-
les una minitoracotomia amiotémica de 4-5 cm en el
quinto espacio intercostal en situacién anterior, y sin
usar separador costal). En el tercero se necesité comple-
tar la toracotomia, ya que la intensa fibrosis hiliar hacia
arriesgada la diseccién vascular endoscépica, siendo
ésta la unica paciente que necesitd 24 h vigilancia in-
tensiva postoperatoria.

Podemos concluir remarcando la diferente forma de
presentacién de nuestros casos, de los que solamente
uno atendi6 al patrén usual, y destacar el abordaje qui-
rurgico realizado, ya que la cirugia videotoracoscépica
obtuvo un correcto diagnéstico y permitié que 2 de
ellos se beneficiaran de la exéresis quirdrgica que impli-
ca este abordaje's20,
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