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MALFORM ACIONES PULMONARES CONGENITAS:
MALFORMACION ADENOMATOIDEA QUISTICA (MAQ)

INTRODUCCION.

La malformacion adenomatoidea quistica (MAQ) es la lesion quistica congénita pulmonar mas frecuente, con una

incidencia aproximada de 1 en 25.000 - 35.000 embarazos. Se caracteriza por una proliferacion anormal de elementos

mesenquimales pulmonares, siendo o comun la presencia de quistes recubiertos de epitelio columnar cuboideo tipo

bronquial, paredes constituidas por fibras elasticas y musculo liso, ausencia de glandulas mucosas y de cartilago . Se

produce por un trastorno en la etapa pseudoglandular del desarrollo fetal, desarrollandose una zona pulmonar de aspecto

quistico adenomatoso con comunicacion con el arbol bronquial y con vascularizacion habitualmente proveniente de la

circulacion pulmonarr.

La clasificacion mas utilizada es la clasica de Stocker que se correlaciona con los hallazgos anatomopatoldgicos:

« Tipo I: (60-70%) uno 0 mas quistes = 2 cm, con alvéolos de caracteristicas normales entre las estructuras quisticas.

» Tipo Il: (20-30%) multiples quistes de tamafio uniforme, < de 2 cm, que remedan bronquiolos terminales entre
estructuras similares a alvéolos de gran tamafio. En un 50% se asocia a secuestro pulmonar extralobar.

« Tipo Ill: (10%) masa de aspecto solida voluminosa pero compuesta por innumerables microquistes con estructura
similar a bronquiolos.
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Presentamos un caso de MAQ Tipo Il hallado en nuestro hospital _ p;iam o
este 20109. i "‘ > . PEF% " Hadlock
Mujer de 34 anos, secundigesta, sin antecedes personales de , g L A A ot e

intereses y sin habitos toxicos que acude a nuestra consulta de
ecografia de primer trimestre para datacion de gestacion y cribado
combinado.

Recién llegada a nuestro pais, nos encontramos con una gestacion
de 14.4 semanas que es datada por DBP, al ser el LCN mayor de
85mm.

Vuelve a ser citada en semana 20.2 para ecografia morfoldgica
fetal, la cual se observa dentro de la normalidad, aunque limitada
por mala estatica fetal y pendiente de visualizacion de tracto de IS
salida de grandes vasos. > Mops G/ TER
En semana 22.3 se realiza ecocardiografia fetal basica de manera
satisfactoriay se halla en pulmén izquierdo imagen compatible con
MAQ Il de 23x26x28mm que desplaza el corazén hacia la derecha.
Se recomienda amniocentesis genética que se realiza dos dias mas
tarde con resultados de cariotipoy array-CGH normales.

Por motivos familiares continua el control de la gestacion en

&5R8s10NES.

o Las malformaciones congénitas pulmonares son una entidad rara €

Entre ellas, la malformacién adenomatoidea quistica (MAQP) es la entidad mas frecuente

o El diagnostico es ecografico perdiéndose la homogeneidad pulmonary visualizandose una masa generalmente
hiperecogénica con un componente quistico variable.

o Se asocia a otras anomalias en un 25% [genitourinarias (las mas frecuentes),cardiacas, gastrointestinales o
esqueléticas].

o La RMN fetal puede ayudar en el diagndstico diferencial (quiste broncogénico, atresia bronquial, hernia diafragmatica,
secuestro...) y a identificar el tejido pulmonar sano.

o Las manifestaciones clinicas dependen, fundamentalmente, del tamafio de la masa pulmonary sus consecuencias
fisiopatoldgicas. En el feto se puede producir un cuadro de hidrops severo, aungque no es lo habitual. Después del
parto se han descrito dificultad respiratoria e infeccidn de la masa en algunos pacientes, otros cursan de forma
asintomatica.
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