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La malformacion adenomatoide quistica pulmonar
(MAQP) es una lesién congénita propia del periodo
neonatal. La presentacion en la edad adulta es excep-
cional y clinicamente se manifiesta en forma de pro-
cesos infecciosos de repeticion. Radiolégicamente se
objetiva una cavidad quistica que ocasionalmente pre-
senta nivel hidroaéreo. A nivel morfolégico, la pre-
sencia de infeccion sobreanadida y la delimitacion de
la lesion a un sélo segmento pulmonar representan las
caracteristicas diferenciales mds notables respecto de
la forma neonatal, en la que puede llegar a afectarse
todo un pulmén y el infiltrado inflamatorio estd
ausente.

El tratamiento de eleccion es la extirpacién qui-
rirgica de la lesién con resultados altamente satisfac-
torios. '

Arch Bronconeumol 1986; 22:195-198

Pulmonary cystic adenomatoid malformation
in the adult. Clinicopatholpgical case study

Pulmonary cystic adenomatoid malformation
(PCAM) is a congenital lesion found in the newborn.
Its finding in an adult patient is exceptional and clini-
cal manifestations include repeated infectious proces-
ses. Radiologically a cystic cavity is seen which on oc-
casion may be at hydroareal level. Morphologically,
superinfection and the lesion being limited to a single
segment of the lung are the most marked differential
characteristic from the neonatal form, in which the
complete lung may be involved and there is no in-
flammatory infiltrate. Surgical extirpation of the le-
sion is the treatment of choice and offers highly satis-
factory results.

Introduccion

La malformacién adenomatoide quistica pul-
monar (MAQP) es una lesién hamartomatosa de
caracter congénito poco frecuente. Esta entidad
clinico-patoldgica forma parte de un heterogéneo
grupo de enfermedades quisticas congénitas del
pulmén. La inmensa mayoria de los casos descri-
tos se refieren a neonatos, mis raramente en la
infancia, y de manera absolutamente excepcional
en la vida adulta.

Presentamos esta lesiéon en una mujer de 18
afios que ha permanecido asintomdtica hasta los
13, momento en el que debuta con procesos in-
fecciosos respiratorios de repeticion.
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Material y métodos

Historia clinica:

Se trata de una paciente de 18 afios de edad sin antecedentes
clinicos de interés hasta los 13 afios. A esta edad debuta con
sindrome febril acompafiado de tos expectoracién que se diag-
nostica de neumonia y se trata con antibiticos, desapareciendo
el cuadro 15 dias después. A los 17 afios presenta un nuevo
episodio de las mismas caracteristicas objetivindose una imagen
cavitada en 16bulo superior derecho (LSD) en la radiografia de
térax. Bajo la sospecha de tuberculosis pulmonar, se instaura
tratamiento con tuberculostiticos en periodos intermitentes de
3 y 5 meses. La evolucién radiolégica muestra siempre la exis-
tencia de una cavidad en LSD con relleno ocasional de la
misma, siendo compatible la imagen con micetoma.

Enviada a nuestro centro, se confirma la imagen cavitada en
LSD con nivel hidroaéreo en su interior. Los estudios comple-
mentarios muestran una analitica de sangre normal. Bioquimica
hematolégica normal. Orina normal. ECG normal. Pruebas
funcionales respiratorias: CV 3915 (86 %), VEMS 3325,
VEMS/CV 85 %. Serologfa para hidatidosis negativa. Mantoux
negativo. Baciloscopias de esputo negativas. No se realiza bron-
coscopia.

Se decide intervencién quirdrgica practicindose toracotomia
postero-lateral derecha, encontrdndose un 16bulo superior dere-
cho ocupado por una lesidn cavitada que afecta a todo el seg-
mento anterior, ¢ inflamacién en la cara anterior del hilio dere-
cho con ganglios hipertréficos en la carina secundaria (carina
que separa el bronquio principal del bronquio lobar del LSD).
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Fig. 1. Aspecto macroscopico de la lesion. Se observa una gran cavi-
dad central de paredes irregulares con abundantes tractos fibrosos. Al-
rededor de esta cavidad central existen multiples formaciones quisticas
de menor tamano (flecha). En el dngulo inferior derecho se aprecia
con mayor detalle la pared de la cavidad central y los quistes menores.

Fig. 2.

Izda.: Aspecto microseopico general: Los quistes presentan un
tamano variable y sus luces contienen material fibrino-hemdtico. El es-
troma es edematoso y existe un prominente infiltrado inflamatorio. mo-
nonuclear que ocasionalmente se dispone formando foliculos (flechas).

(HE X 40). Dcha.: El epitelio es pseud atificado ciliado. Existen
haces de fibras musculares lisas en localizacién subepitelial (flecha),
asi como infiltrado inflamatorio y dilatacién capilar. (HE X 100).

Se practica lobectomia superior derecha sin complicaciones.
El periodo postoperatorio es normal con reexpansién pulmonar
correcta en los estudios radiolégicos de alta.

La pieza quiriirgica remitida al departamento de Anatomia
Patoldgica se fija en formalina al 10 % y se procesa de forma
rutinaria. Sobre cortes de 5 micras se realizan tinciones de he-
matoxilina-eosina, PAS, reticulina y tricrémico de Masson, y se
estudian mediante microscopia éptica.

Resultados

La pieza quirdrgica de lobectomia presenta una
cavidad quistica central de 3,5 cm de didmetro
méximo, sus paredes son irregulares existiendo
multiples tractos fibrosos que atraviesan la luz.
En el interior de la cavidad existe abundante ma-
terial fibrino-necrético. Alrededor de la cavidad
central se observan multitud de formaciones quis-
ticas menores de tamaios variables (fig. 1). En el
estudio se evidencia una importante proliferacién
de estructuras pseudobronquiolares comunicadas

196

entre si, formando quistes de diversos tamafios.
Estos se encuentran tapizados por un epitelio
pseudoestratificado ciliado, que en ocasiones
forma proyecciones papilares hacia la luz (fig. 2).
En otras zonas, y de forma focal, se observa un
epitelio cibico simple. De forma dispersa se iden-
tifican células mucosecretoras.

El epitelio descansa sobre un estroma amplio y
desorganizado, en el que proliferan fibroblastos y
capilares. Se observan fibras musculares lisas
agrupadas en haces (fig. 2). Existe un importante
infiltrado inflamatorio de predominio linfoplas-
mocitico que ocasionalmente se dispone for-
mando foliculos (fig. 2). No se identifica tejido
cartilaginoso, musculo estriado, ni formaciones
glandulares mucosecretoras. Las luces quisticas
presentan abundante material fibrino-hemaético,
asi como acumulos de hongos filamentosos del
tipo aspergillus.

Discusion

La MAQP se describi6 por primera vez en
1949! como una lesién pulmonar unilateral pro-
pia del periodo neonatal. Se considera como una
lesién hamartomatosa congénita producida por
anomalias en el desarrollo pulmonar. Forma parte
de un heterogéneo grupo de enfermedades quisti-
cas pulmonares’ entre las que se encuentran el
quiste broncégeno, quiste mesotelial, linfangiecta-
sia quistica, bronquiectasias, enfisema lobar con-
génito y el secuestro intralobar.

Existe una gran confusién sobre la naturaleza
del proceso y sobre el momento exacto del desa-
rrollo embriolégico en que se produce la lesion.
Algunos autores® consideran que todo el grupo
de enfermedades quisticas congénitas del pulmén
se deben a una detencién en el desarrollo de los
derivados endo y mesodérmicos, y que depen-
diendo del momento de actuacién de una noxa
no determinada por el momento, se producen las
distintas malformaciones y entre ellas la MAQP.
Respecto a esta dltima, no existe en general un
acuerdo sobre la patocronia. Avitabile et al®, si-
tdan el momento critico alrededor de la 10.2 se-
mana. Stocker et al*’, piensan que la noxa puede
actuar en diversos momentos. De acuerdo con
esto y con los diferentes hallazgos clinico-patolé-
gicos, este autor propone una subclasificacién en
tres tipos dentro del mismo proceso (tabla I). Me-
rece especial atencién la estrecha relacién que
existe entre el tipo 2 y una variada gama de mal-
formaciones asociadas (enfermedad quistica renal,
agenesia renal bilateral, atresia intestinal, malfor-
maciones cardiacas, hidrocefalia, paladar hendi-
do, etc.).

La mayor parte de los casos de MAQP descri-
tos en la literatura son referidos al periodo neo-
natal®!’, muy ocasionalmente se han descrito en
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TABLA I

Tipos de malformacion adenomatoide quistica pulmonar en el recién nacido

Datos clinico-epidemiolégicos Datos morfol6gicos
%o RN DM AA TMax CM MEst. Cart. MLiso
TIPO 1 50 16 % +++ 5% 7,0 cm -+ +/— +++
TIPO 11 42 32% + 56 % 1,2cm +/— ++
TIPO 111 8 33 % +++ 0% 0,5 cm +
% = Porcentaje total.
RN = Porcentaje que ocurre en el recién nacido.
DM = Desviacién mediastinica como signo clinico importante.
AA = Anomalias asociadas (porcentaje).
TMax. = Mdximo tamano de los quistes en centimetros.
CM = Presencia de células mucosas.
MEst. = Presencia de miisculo estriado.
Cart. = Presencia de cartilago.
MLiso = Presencia de musculo liso.
Modificado de Stocker et al®.
TABLA 11
Malformacién adenomatoide quistica del adulto;
correlacién clinico patoldgica
Datos clinico-epidemiolégicos Datos anatomo-patolégicos
Manifestaciones Dat Datos
Casos Sexo | Edad | Local | clinicas atos PN TOQ CcM ML Infil. inflam. Gérmenes
L laboratorio radiolégicos
principales
Avitabile V 35 LII Dolortordcico  Leucocitosis  Patrdn infiltrativo 2cm Si Si  Linfoplasmocitico —
et al Fiebre Serologia mal definido en LII
n° 1 Tos negativa Imagen cavitada
Resto normal  en TAC
Avitabile V 24 LID Hemoptisis Normal Imagen cavitada 7cm  Si No Linfoplasmocitico —
et al ocasionales con nivel hidroaéreo
ne?2 Asintomitico en LID
Hallazgo Rx
casual
Nuestro H 18 LSD Sindrome Serologia Imagen cavitada
caso constitucional ~ negativa con nivel hidroaéreo 3,5cm Si Si  Linfoplasmocitico Aspergillus
Infecciones Normal en LSD
de repeticién

TQ = Tamaiio méximo de los quistes.
CM = Presencia de células mucosecretoras.
ML = Presencia de musculo liso.

la infancia, en edades que oscilan entre los 2 y los
14 anos*!3, Recientemente Avitabile et al’, des-
criben por primera vez dos casos de MAQP en la
edad adulta. Estos dos casos, asi como el que les
presentamos en este trabajo, pertenecen al tipo 1
de Stocker (tabla I) que es el que estadistica-
mente se presenta con mds frecuencia en edades
tardias’. En este sentido, Spencer'® piensa que al
tratarse de formas preferentemente restringidas a
un segmento pulmonar, pueden pasar desaperci-
bidas durante el periodo neonatal para manifes-
tarse posteriormente en forma de neumonias de
repeticion, abcesos pulmonares, o neumotérax a
tensién. La evolucién clinica de nuestro caso
apoya esta teorfa. Esta tipica evolucion se traduce
morfolégicamente en un prominente infiltrado in-
flamatorio linfoplasmocitico en la lesién y sus
alrededores. Esta caracteristica, ya sefialada por
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Avitabile et al®> marca un hecho diferencial im-
portante con la forma neonatal, en la que la infla-
macién estd invariablemente ausente (tabla II).
Desde el punto de vista exclusivamente morfolo-
gico, esta lesion plantea el diagnéstico diferencial
con el neumatocele postneumédnico, las bron-
quiectasias, el enfisema lobar congénito, y el se-
cuestro intralobar. En el neumatocele no existe la
compleja e irregular distribucion de los elementos
estromales y epiteliales. Las bronquiectasias pre-
sentan invariablemente elementos cartilaginosos
en su arquitectura. El enfisema lobar congénito
contiene siempre un componente alveolar. El se-
cuestro intralobar, que microscépicamente es in-
distinguible, presenta macroscépicamente irriga-
cién arterial sistémica3.

El tratamiento definitivo, que en el periodo
neonatal constituye una urgencia, es la extirpa-
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cién quirdrgica de la lesién. Este tratamiento ha
sido altamente satisfactorio en adultos*
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