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Presentacion de caso

Madre primigesta
RNT, 38 semanas, PEG, PTVE.

Antecedentes:
— Doppler alterado.

— Eco prenatal: malformacion adenomatoidea quistica pulmonar(MAQP) en el
lado izquierdo, que retrocedi6 después del tratamiento con esteroides en el
tercer trimestre.

Apgar 7-9.

Examen posnatal: ruidos cardiacos prominentes en lado derecho
de la region precordial. Saturacion de oxigeno adecuada, sin signos
de dificultad respiratoria.

Ingresa a UCIN para observacion y evaluacion adicional del
mediastino.



PROGRESION DEL CASO






Progresion del caso

« TAC: MAQP del Iébulo inferior izquierdo con un quiste mediastinico
posterior que comprime el bronquio principal izquierdo.

« Ecografia cardiaca, abdomen y cerebral normales.




Progresion del

« 20 hrs de vida - dificultad
respiratoria leve, no requiere ningug
soporte respiratorio.

e 48 hrs de vida: broncag



Progresion del caso

- Exploracién quirurgica -2 « 4 ddv: toracotomia izquierda
reseccion de la lesion quistica —> quiste intramural cerca de la
que comprime el bronquio carina, comprimiendo el
izquierdo, ya que bronquio izquierdo.

posiblemente los sintomas se
deben al efecto de compresion
de la lesion broncogénica en

lugar de CPAM. Biopsia: quiste

broncogeénico.




Progresion del caso

El bebé continua recibiendo VM después de la cirugia. Se intenta
extubacion el segundo dia, pero no lo tolera.

Broncoscopia flexible de repeticion: edema subglotico = corticoides
y epinefrina. Extubacion exitosa el 2° dia de terapia con esteroides.

Alta con 15 ddv.

Se educa a los padres sobre complicaciones del MAQP
(infecciones, neumotorax, y potencial maligno)

Se realiza un plan de seguimiento con una evaluacion periédica del
control del crecimiento y un plan para una reseccion electiva del
|6bulo inferior a los 6 meses de edad o antes si es necesario.



Discusion

Incidencia de lesiones
quisticas congenitas de
pumon -> 1 en 25,000 a
35,000 nacidos vivos.

MAQP -> Desarrollo anormal
del arbol traquobronquial,
durante Ila fase pseudo-
glandular (7-17 semanas).

2 caracteristicas importantes:

— conexion con
traqueobronquial

— suministro vascular
circulacion pulmonar.

el arbol

desde

la



Discusion

Se clasifica en 5 tipos segun
sitio de origen e histopatologia

tagee 1. Classification of Congenital

Pulmonary Airway Malformation
Based on Site of Origin From
Tracheobronchial Tree as Described
by Stocker et al (2)

TYPE SITE OF ORIGIN

Type 0 lrachea

Type 1 Diistal bronchifprosdmal
branchiode

Type 2 Bronchioles, up to terminal
bronchiole

Type 3 Alveolar duct/proximal acini

Type 4 Diistal acini

« Segun ecografia prenatal

asLe 2. Classification of Congenital
Pulmonary Airway Malformation
Based on Antenatal Ultrasonography
Proposed by Adzick et al (3)

TYPE SIZE APPEARAMNCE

PROGMNOSIS

Macrocystic =5 mm Anechaic
surraunded by
hyperechaogenic
lung

Grovers shawly
Has a favarable
Presgrices

Microcystic <25 mm  Homogenous solid
mass, hypenechoic
&5 compared to
lung parenchyma

Larger in size and
grow rapicly,
often assaciated
with mediastinal
shift, pulmonary
hypoplasia,
potyydrarmnious
and hydrops

Has a poor prognosis



Discusion

Quiste broncogénico - brote

anormal del intestino primitivo. tasLe 3. Differentiation Between Congenital

Puede formar quiste extra o Pulmonary Airway Malformation
intrapulmonar. (CPAM) and Bronchogenic Cysts
Dg antenatal con US - quiste CPAM BRONCHOGENIC CYST
aneCO|CO |ntrator‘éC|C0 un|IOCUIar Usually ui'j filled wnless Usually mucaus filled unless
] L, . nfectec nfected
-> manejo y pronaostico. : : ;
Cyst wall is thinner Cystowall is thicker

COQXiStenCia €S rara. Surraunded by islarnd of Surrauniced by cartilage, smaoth

L, . , cartilage anly muscle, elastic tissue, mucaus
Caso clinico = no se detecto el glands

quiste broncogénico.

Diferenciacion dificil entre CPAM
y del quiste broncogénico.



Discusion

Prondstico depende de la histopatologia, anomalias congénitas
asociadas, presencia o no de hidrops, signos de compromiso
cardiovascular, e hipoplasia pulmonar por efecto de masa.

Sobrevida de 95% de casos de MAQP y en fetos que no desarrollan
hidrops es casi el 100%.

En fetos con hidrops que se someten a intervencion prenatal, es de
80%, con tasas de hasta el 100% entre los tratados con
toracocentesis.

La sobrevida neonatal fue del 69%.

El manejo postnatal depende de si el RN es sintomatico.



Lecciones

* Aunque es raro, pueden estar presentes diferentes tipos de
enfermedades pulmonares quisticas juntas.

« Es muy dificil para el clinico distinguir qué lesion es responsable de
los sintomas.

« Aunque el RN puede permanecer asintomatico, la escision
quirurgica de malformaciones congénitas pulmonares es necesario
entre los 6 meses y 1 afno de edad debido al riesgo futuro de
infeccion pulmonar recurrente, neumotorax y malignidad.
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