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OBJ ET'VO: Revisar el diagnéstico, curso evolutivo y prondstico ante el diagnéstico prenatal de malformacién adenomatoidea quistica
(MAQ).

MATERIAL Y METODOS: Analizamos la casuistica de la unidad de medicina materno fetal (UMMF) del Hospital Clinico
Universitario Virgen de la Arrixaca en los Ultimos 3 afios y revisamos la literatura existente al respecto.

RESULTADOS

En nuestra UMMF se realizan unas 7500 ecografias morfolégicas al afo, registrandose 5 casos de sospecha de MAQ en los Ultimos 3 afos.
Todos los casos se detectaron durante la ecografia morfolégica de rutina entre la semana 20-21 de gestacion, en gestantes con cribado de
cromosomopatias del primer trimestre con bajo riesgo y gestacion monofetal de curso normal hasta el momento. La MAQ fue un hallazgo
aislado salvo un feto que asociaba displasia renal unilateral. Se practic6 amniocentesis en 2 gestantes (otras dos la rechazaron y en una no
se plante6 por padecer hepatitis B) con resultado de cariotipo normal en ambos. Las lesiones se mantuvieron estables en dos de los casos;
y los otros tres disminuyeron progresivamente hasta llegar a desaparecer en el Ultimo trimestre en dos casos. Todos los embarazos
finalizaron a término con recién nacidos asintomaticos salvo uno que presentd un distress respiratorio leve. Postnatalmente se realizd
radiografia y TAC toracico a los neonatos para valorar la posible lesién pulmonar.

Caso 1: sospecha de MAQ tipo Il por la presencia de una masa hiperecogénica
en pulmoén izquierdo que ocupa todo pulmén y desvia al mediastino sin
compromiso hemodindmico. La lesién se mantuvo estable toda la gestacién
confirmandose postnatalmente. A pesar del gran enfisema presente en el
neonato, éste estaba asintomatico y contindia asi a los 18 meses de vida.
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Caso 3: Se sospechd MAQ tipo Il por la presencia de una masa hiperecogénica de 28 x 25 mm con quistes S ‘}'
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Caso 5: Se evidenci6 lesion pulmonar hiperecogénica en pulmén izquierdo sugestiva de
MAQ tipo lll. La masa regresé durante la gestacién sin poder objetivarse en la semana A=
31 ni postnatalmente. -
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La MAQ es la malformacién pulmonar congénita mas frecuentemente diagnosticada. Su incidencia no se sabe con exactitud encontrando en
la bibliografia un amplio rango que oscila desde 1/2.000 hasta 1/35.000 embarazos. Esto puede deberse a la mejora diagnéstica de los
ultimos anos gracias al desarrollo de una mayor precision en el diagndstico ecografico y a su extensa utilizacion.

Histologicamente se caracterizan por un crecimiento excesivo de los bronquiolos respiratorios terminales que forman quistes de varios
tamanos y carecen de alveolos normales. La etiopatogenia es desconocida, considerandose en general un error madurativo.

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

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

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

Tipo lll: (10%) constituye una masa de aspecto soélida voluminosa pero compuesta por innumerables microquistes con estructura similar a
bronquiolos.

El diagnostico es ecografico perdiéndose la homogeneidad pulmonar y visualizandose una masa generalmente hiperecogénica con un
componente quistico variable. No se asocia a un aumento de anomalias cromosémicas aunque algunos autores realizan estudio de
cariotipo para facilitar el consejo a los pacientes. Se asocia a otras anomalias en un 25% [genitourinarias (las mas frecuentes), cardiacas,
gastrointestinales o esqueléticas]. La RMN puede ayudar en el diagnéstico diferencial (quiste broncogénico, atresia bronquial, hernia
diafragmatica, secuestro...) y a identificar el tejido pulmonar sano.

Curso natural y factores pronosticos. En general, la mayoria de los tumores cursan de forma benigna y estabilizan su crecimiento entre las
26-28 semanas de gestacion. En torno a un 50% regresa a lo largo de la gestacién pudiendo incluso.desaparecer. En caso de masas
voluminosas (principal factor pronéstico) pueden comprimir el mediastino, la vena cava o el corazén y dar lugar a hydrops e incluso la
muerte. Sin embargo, en ausencia de complicaciones, el efecto de masa disminuye a medida que el embarazo progresa. Al nacimiento la
mayoria de los casos (75%) suelen ser asintomaticos, pudiendo presentar cuadros de distress:respiratorio o infeccion.

El tratamiento de eleccién en nifios sintomaticos es la reseccion quirdrgica. El prondstico de supervivencia es mayor al 95%, incluso en
aquellos casos que requieren excision quirurgica éste es excelente.
Conclusioén: cada vez se diagnostican mas MAQ de forma prenatal, siendo en general malformaciones aisladas que tienden a estabilizarse o

incluso regresar durante la gestacion. La mayoria tiene .un excelente pronoéstico, siendo el tamano de la lesion y la compresiéon de
estructuras mediastinicas los principales factores pronosticos.
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