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RESUMEN

La enfermedad adenom atoidea quistica es wuna malformacién respiratoria que puede ser
diagnosticada intra-utero o postnatal. Es poco frecuente y las lesiones son de distribucién vy
tamafos variables, frecuentemente unilaterales. Se presenta un caso clinico-imagenolégico de una
paciente de 12 afos que acude con dificultad respiratoria de varios dias de evoluciéon vy
empeoramiento progresivo. Se le realizaron estudios de radiografia digitalde térax y de tomografia
(TAC). Se diagnostic6 enfermedad adenom atoidea quistica tipo 1 complicada con neumotérax. Lo
poco frecuente de la misma motive a los autores a presentar el caso, como parte de una
intervencién educativa para contribuir con el aprendizaje de los estudiantes de la licenciatura en

Imagenologia y Radiofisica M édica.

Palabras claves: enfermedad adenom atoidea, enfermedad congénita de la via aérea, intervencién

educativa

ABSTRACT

Cystic adenom atoid disease is a respiratory malformation that can be diagnosed intra-uterus or
postnatal. It is rare. Lesions are of variable size and distribution, often unilateral. We present a
clinical and imaging case of a 12-year-old patient who has difficulty breathing several days of
progressive evolution and worsening. Digital chest radiography and tomography (CAT) studies were
performed. Type 1 cystic adenom atoid disease com plicated with pneumothorax was diagnosed.
The rarity of this pathology motivated the authors to present the case as part of an educational
intervention to contribute to the learning of undergraduate students in imaging and medical radio

physics.

Key words: adenomatoidea disease, congenital disease of the airway, educational intervention

Facultad de Tecnologia de la Salud [Volumen 9. Niumero 1 (2018): ENE - MAR/|
ISSN:2218-6719RNPS: 2252

173


http://www.revtecnología.sld.cu/
mailto:yanae.gonzalez@infomed.sld.cu
mailto:jorge.ortiz@infomed.sld.cu

Revista Cubana de

Tecnologia de la Salud

http://www .revtecnologia.sld.cu

N

‘CADO

PRESENTACION DE CASO

INTRODUCCION

La malformacién congénita de la via aérea pulmonar, anteriormente Ilamada malformacién
adenom atoidea quistica, es una anormalidad en el desarrollo de las vias respiratorias terminales,
es esporadica, que no se relaciona con predisposicién genética, predileccién de género, raza, edad
o factores ambientales. Tiene una incidencia de 1 en 25 000 hasta 1 en 35 000 por afio vy

. z . 1,2
corresponde al 25 % de las malformaciones congénitas pulmonares.

Surge por un desarrollo embrionario pulmonar anormal en la fase pseudoglandular (semana 7-17
gestacion), produciéndose hiperplasia compensatoria de las vias aéreas distales con reemplazo

< . . ~ . . s . 1.3
del parénquima pulmonar norm al por quistes, de tamafios y distribucién variable.

En el afio 1977 Stocker et al. ' clasificaron la enfermedad de acuerdo a las caracteristicas clinicas

y patolégicas en tipo 1, 2 y 3. Posteriormente adicionaron dos tipos (0-4) a la clasificacién original,
- . . 3 . < . . .

segun el lugar de origen de las lesiones ": tipo O0: trAqueo-bronquial; 1: bronquial/bronquiolar; 2:

bronquiolar, 3: bronquiolar/alveolar y 4: alveolar.

El término malformacién congénita de la via aérea pulmonar se introduce debido a que el espectro
de los tipos corresponde a caracteristicas anatémicas y microscépicas de la via aérea respiratoria y

al hecho de que los cambios quisticos y adenom atoideos no estan presentes en todos los tipos.

Segun la literatura médica, la malformacién mas frecuente es la tipo 1. Relacionado con el 60 a 70
% de los casos. Es de aparicién tardia, resecable, de buen pronéstico, sin embargo se ha

. ) . . 1,5.6
encontrado en menos del 1 % de los pacientes relacién con el carcinoma bronquioalveolar.

El diagnéstico postnatal se realiza mediante la sospecha clinica, diagndéstico imagenolégico y
patolégico. Las m anifestaciones clinicas son variables, desde asintom atica hasta graves
complicaciones pulmonares. Usualmente, se presenta con dificultad respiratoria en el recién
nacido; en la infancia con infecciones respiratorias recurrentes y en la vida adulta con
complicaciones como abscesos pulmonares, neumotérax espontaneos, pio neumotérax,

- 2 1
hem optisis y émbolos gaseosos.

A pesar de existir una baja incidencia de la enfermedad adenom atoidea quistica, se comprobé que
sus sighos o sintomas se pueden presentar en cualquier momento y edad, con com plicaciones que
pueden comprometer la vida del paciente. Por esas razones se hace necesario que el médico y el
licenciado en Imagenologia y Radiofisica M édica, como miembros de un equipo multidisciplinario

conozcan los procederes tecnolégicos precisos para la evaluacién.

Lo que posibilitaria realizarle al paciente los estudios necesarios en el momento oportuno, para
minimizar el tiempo entre el diagnéstico y la conducta terapéutica, propiciandole la respuesta
adecuada al paciente y familiares en aras de su calidad de vida, lo que se traduce en calidad en el
servicio que se ofrece. Por ello la importancia de la presentacién de casos como parte de los
medios y métodos de una intervenciéon educativo encaminada a la profundizacién del conocimiento
y el desarrollo de habilidades especificas de los estudiantes de la carrera, asi como del personal
graduado que funge como tutor en la Educacién en el Trabajo, principio rector de las Ciencias de la

Educacién Médica.
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INFORMACION DEL PACIENTE

Paciente femenina de 12 afios, con antecedentes personales de parto eutécico, a término, sin otros
elementos relevantes a sefialar durante la infancia. De los antecedentes patolégicos familiares se

evidencié el padre con hipertensién arterial.

HALLAZGOS CLINICOS

La nifia la llevan al cuerpo de guardia por presentar falta de aire que se incrementa con la actividad
fisico. En el examen fisico, a la auscultaciéon, se encontr6 como hallazgos positivos abolicién del

murmullo vesicular en todo el hem itérax izquierdo y polipnea.

EVALUACION DIAGNOSTICA

Se realiza radiografia de térax postero-anterior, en bipedestacién (ver imagen 1) y se observa
com o hallazgos positivos aumento de la radiotransparencia del hemitérax izquierdo con
desplazamiento del mediastino hacia el lado contra lateral de mas de 3 centimetros. Presencia de

finas im d&genes lineales, radiopacas con el aspecto de tabiques.

Imagen 1: Radiografia digital de térax PosteroAnterior.

Fuente: Tomada por los autores

A continuacién y teniéndose en cuenta el resultado de la radiografia antes descrita se le realiza una
tomografia axial com putarizada (TAC) simple de térax (ver imagenes 2, 3 y 4, todas en ventana de
pulm én) donde se identificaron como aspectos positivos disminucién de la atenuacién pulmonar
izquierda, con m Gltiples tabiques finos, en relacién con bullas y/o quistes sin contenido en su
interior que ocupan practicamente todo el pulmén, asociado a extenso neumotdrax que provoca

desplazamiento del mediastino hacia el lado contralateral.
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El pulmén derecho muestra disminucién de su volumen sin demostrarse otras alteraciones

pleuropulmonares en las imagenes obtenidas. (Ver imagenes 2, 3 y 4)

Imagen 2 y 3: TAC simple de térax. Ventana de pulmén. Corte axial.

0 mm

Tilt: 0.0 degrees

2 3

Fuente: TAC simple de Térax. Realizado por los autores

Imagen 4: TAC simple de térax corte axial. Ventana de pulmén.

Fuente: TAC simple de Térax. Realizado por los autores

INTERVENCION TERAPEUTICA

Por los hallazgos radiolégicos que se muestran se decidié tratamiento quirtdrgico. Se realizé
neumectomia izquierda con buena recuperacién y posterior mejoria de la clinica. EIl estudio
anadatomo-patolégico de la pieza quirdrgica evidencié el diagnéstico definitivo de malformacién

congénita de la via aérea.
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DISCUSION

La malformacién adenomatoidea quistica pulmonar se presenta como una lesién de tipo
ham artom atoso, generalmente unilateral y de tipo multiquistico. Se desconoce exactamente el
origen embriolégico de esta, pero todo parece indicar que se produce durante la etapa del
desarrollo pulmonar rapido, previo a que ocurra el desarrollo del cartilago; es decir, a finales de la
quinta semana e inicios de la sexta de vida intrauterina. No tiene predileccién por ningtn I6bulo ni

< 7-9
pulmén.

El diagnéstico imagenolégico se puede realizar mediante radiografia de térax, en la que se
observan lesiones quisticas, sélidas o mixtas que afecta uno o varios l6bulos, desviacién del
m ediastino, derrame pleural, pericardico o neumotérax. En la tomografia axial computarizada de
alta resolucién aparecen lesiones quisticas multiloculadas de paredes delgadas, rodeadas de

parénquima pulmonar normal, pueden tener niveles hidroaéreos o sobreinfeccién.

Dentro de los diagnésticos diferenciales se pueden mencionar las hernias diafragm aticas
congénitas, el neumatocele, la fistula traqueo-esofagica, el secuestro pulmonar, los quistes
(broncogénicos y pulmonares), los tumores pulmonares, el enfisema/hiperinsuflacién lobar

. . . . 1,4,7
congénito, la agenesia pulmonar y las malformaciones vasculares.

En la sistem atizacién realizada por los autores se comprobd coincidencia en cuanto al tipo de
enfermedad diagnosticada y su presentacién en la adolescencia, sin sintomas aparentes hasta el
momento en que aparece con la complicaciéon referida (neumotérax). A través de la radiografia de
térax (descrita en la presentacién) se plantearon varias opciones diagnésticas que contribuyeron a
la discusion 'y ejercicio docente-clinico. Con la TAC se redujo los posibles diagnésticos
ofreciéndose como primera posibilidad diagnéstica la malformacién congénita de la via aérea, la

cual fue demostrada con los resultados del informe de anatomia patolégica.
CONCLUSIONES

o El diagndstico de la malformaciéon congénita de la via aérea pulmonar suele resultar dificil,
pues puede imitar clinica y/o radiolégicamente numerosas enfermedades, hay que tenerla
presente en el pensamiento médico para su diagndéstico precoz.

) El caso es relevante para el personal médico y paramédico (técnicos de Radiologia y
licenciados en Imagenologia y Radiofisica Médica), a veces limitado con los recursos
tecnolégicos, para la profundizaciéon en sus conocimientos de las diferentes patologias, y
asi contribuir al diagndéstico precoz, especialmente en Pediatria, para facilitar el pronéstico
del paciente, en la mayoria de las enfermedades y contribuir a la calidad de vida.

o La intervenciéon educativa a través de la presentacion de casos, puede ser una Gtil
herramienta para elevar el nivel de conocimiento de los estudiantes de licenciatura de

Imagenologia y Radiofisica M édica, desde la Educaciéon en el Trabajo.
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