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RESUMEN

Objetivo. Informar de un caso de enfermedad adenoma-
toidea quistica pulmonar diagnosticada in utero que curso
con insuficienciarespiratoriae hipertension pulmonar seve-
ra, no logrando corregirla con neumonectomia, ventilacion
de altafrecuencia oscilatoriay oxido nitrico inhalado.

Caso clinico. Masculino atérmino eutréfico complicado
con polihidramnios e imagenes quisticas en la cavidad tora
cicaizquierdaalas 26 semanas de gestacion. Al nacimiento
y por la posibilidad de hernia diafragmética congénita se
orointuba para ventilacién asistida. La radiologia simple y
contrastada diagnosticd enfermedad adenomatoidea quisti-
cadel pulmdn. Se uso inicialmente la ventilacién mecanica
convencional sin oxigenarlo ni ventilarlo. El ecocardiogra-
ma, oximetrias prey posductal es mostraron hipertensién pul-
monar severay cortocircuito de derecha a izquierda por €l
conducto arterioso. La ventilacion de alta frecuencia oscila
toriafue capaz de corregir lainsuficienciarespiratoria. Poste-
riormente se neumonectomiza, recae en hipoxemia e hiper-
capnea. Se aplica Oxido nitrico inhalado. Las alteraciones no
secorrigeny fallece (17 horas de vida).

Discusion. Lamalformaci én adenomatoidea quisticapul -
monar acompafiada de hipertension pulmonar severaesrara.
El andlisisdel caso considerausar deiniciolaventilacién de
altafrecuencia oscilatoriay 6xido nitrico inhalado y estabi-
lizado el paciente, efectuar reseccion quirargicadel pulmon,
como en la hernia diafragmética congénita, en donde el es-
trés quirdrgico incrementalahipertensi6n pulmonar y de no
lograrlo, considerar oxigenacion extracorpérea.

Conclusiones. 1) Laenfermedad adenomatoidea quistica
pulmonar puede cursar con hipertension pulmonar. 2) Estos
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Cystic adenomatoid malformation of the lung with
pulmonary arterial hypertension (use of oscillatory
high frequency ventilation, nitric oxide and surgery

SUMMARY

Objectives. Toinform acase of cystic adenomatoid mal-
formation of the lung diagnosed in uterus that progressed
with respiratory insufficiency and severe pulmonary hyper-
tension, not responding to surgical intervention, pneumenec-
tomy, oscillatory high frequency ventilation or inhaled nitric
oxide.

Clinical case. Term newborn male, complicated with po-
lyhidramnios and cystic imagesin the left thoracic cavity at
26 weeks of gestation. At birth and because of a possible
congenital diaphragmatic hernia he was orointubated and
received assisted ventilation support. Both the simple and
contrasted chest x-ray diagnosed a cystic adenomatoid mal-
formation of thelung. Conventional ventilation wasfirst used
not being enough neither to ventilate nor oxygenate the pa-
tient. The echocardiogram, the pre and postductal pulse oxy-
metries showed a severe pulmonary hypertension and aright
to left shunt through a patent ductus arteriosus. Oscillatory
high frequency ventilation was initiated being able to co-
rrect the respiratory insufficiency. Pneumenectomy followed
and hypoxemiaand hypercapniarel apsed. Inhaled nitric oxide
was applied. Alterations weren't corrected and the patient
passed away 17 hours after birth.

Discussion. Cystic adenomatoid malformation of the lung
accompanied with severe pulmonary hypertension is rare.
The case analysis considers the use in first place of oscilla-
tory high frequency ventilation and inhaled nitric oxide, sta-
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pacientes deben estabilizarse con ventilacion asistiday 6xido
nitrico inhalado previo alareseccion quirdrgica, denolograr-
lo, considerar el uso de la oxigenacién extracorporea.

Palabrasclave: enfermedad adenomatoideaquisticapul-
monar, hipertensién arterial pulmonar, ventilacién de alta
frecuencia oscilatoria.

Introduccion

Laenfermedad adenomatoidea quistica pulmonar (EAQP)
fuedescritapor Stoerk, en 1897, y detalladapor Chiny Tang,
en 1949.! Es la malformacion congénita intratorécica més
frecuente.? Se puede asociar con hipoplasia e hipertension
arterial pulmonar (HAP), probablemente por el efecto de
masa in utero semejante al descrito para la hernia diafrag-
mética congénita (HDC).34” El objetivo de este trabajo es
describir un caso de EAQP, asociado a hipoplasia e hiper-
tension arterial pulmonar grave, cuyo estudio y tratamiento
fue multidisciplinario y su terapéutica con base en ventila-
cién deatafrecuenciaoscilatoria(VAFO), 6xido nitricoin-
halado (ONi) y neumonectomia.

Caso clinico

Masculino, de 2,812 g a nacer, hijo de madre joven y
producto de la segunda gestacion, complicado con polihi-
dramnios. El USG prenatal sefial 6 unamasaquistica pulmo-
nar izquierda fetal alas 26 semanas de gestacion. Ante el
hallazgo, seintegré un grupo médico multidisciplinario cons-
tituido por médicos de obstetriciay pediatria (neonatologia,
cirugia, cardiologia, neumologiay medicinacritica) parala
toma de decisiones del caso. El embarazo termino por cesa-
reaalatrigésimaoctavasemana. El Apgar fue de 6 al minu-
to y de 8 alos cinco minutos. Al neonato a nacer le fue
orointubadalatraquea paraasistir su ventilaciony se coloco
sonda orogastricapor laposibilidad de HDC. Laradiografia
de térax mostré mdiltiples imagenes quisticas en €l hemité-
rax izquierdo. Se descartd lapresenciade herniadiafragmé
tica con un estudio de contraste radioldgico a través de la
sondaorogaéstricainstalada, se hallaron el estdmago eintes-
tino en la cavidad abdominal. El ecocardiograma demostro
unaanatomia segmentaria normal, sin defectos estructurales,
con hipertension arterial pulmonar severay cortocircuito de
derechaaizquierdaatravés del conducto arterioso.
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bilizing the patient, carry out the surgical resection of the
lung, the same way asin acongenital diaphragmatic hernia,
where the surgical stressincreases the pulmonary hyperten-
sion, not being ableto do so, consider the use of extracorpo-
real oxygenation.

Conclusions. 1) Cystic adenomatoid malformation of
the lung can be accompanied by pulmonary hypertension.
2) These patients should be stabilized with assisted venti-
lation and inhaled nitric oxide before the surgical resec-
tion, not being able to do so, consider the use of extra cor-
poreal oxygenation.

K ey words: Cystic adenomatoid malformation of thelung,
pulmonary arterial hipertension, oscillatory high frequency
ventilation.

El tratamiento ventilatorio inicial fue mecanico conven-
cional (VMC). En este momento, la gasometria posductal
sefial 6: pH 7.10, PaCO, 86 mmHgy PaO, 70 mmHg, enFiO,
de 1.0. El célculo de la presion mediade la via respiratoria
(PMVR) fuede 13.3cmH,O'y €l indice de oxigenacion (10)
de 19. Ladecisién del grupo multidisciplinario fue cambiar
laVMC por laVAFO y una vez corregida la hipoxemia e
hipercapnia, fuera sometido a toracotomialateral izquierda
bajo laventilacion oscilatoria en la unidad de terapiainten-
siva de pediatria, situacion que se logré en las siguientes
horas. En €l acto quirdrgico se hallaron lesiones quisticas en
latotalidad del parénquima pulmonar izquierdo, por lo que
serealiz6 neumonectomiaizquierda. En el inmediato posto-
peratorio, el paciente nuevamente presentd hipoxemiay aci-
dosisrespiratoriaprogresiva, que no respondié al uso de ONi
(20 hasta 40 ppm), ademés de alcalosis inducida, relgjacion
con vecuronio, aminas vasoactivasy VAFO con valores de
PMVR méaximos de 24.8 cmH, Oy con 10 de 77. Este grave
deterioro clinico hizo que el grupo multidisciplinario deci-
dieraregresar alaVMC, lacual no logré mejorar las condi-
ciones clinicas del paciente. Falleci6 alas 17 horas de vida.

Discusion

La EAQP corresponde a 95% de | as enfermedades pul-
monares quisticas congénitas. La causa no se conoce, se
generaalrededor del primer mes de la concepcion por alte-
racion del crecimiento de los broquiolos terminales, inter-
firiendo con laformacion de los alvéol os. Se manifiestaen
la etapa neonatal en 80% de los casos, generalmente por
dificultad respiratoria que frecuentemente amerita apoyo
ventilatorio mecanico, €l cual puede en ocasiones agravar
el estado clinico del paciente, debido a atrapamiento de
aire en los espacios quisticosy un efecto de masaintratora-
cica, afectando la ventilacion y el retorno venoso a cora-
zon.t” En 51% de los casos, las lesiones se localizan en
hemitorax izquierdo, 14% son bilateralesy es cuatro veces
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mas frecuente la unilobular.? Es raro que afecte atodo un
pulmén, como fue el caso relatado.

El reporte histopatol dgico identificd alalesién como de
tipo Stocker |, que se caracteriza por grandes espacios quis-
ticos dentro del pulmdn resecado. Asimismo, se hallé hipo-
plasia pulmonar contralateral.

Existen diferencias que dan prondstico ala enfermedad,
siendo benigno cuando no se acompafiade“ hidropsfetalis’,
polihidramnios o no hay disminucién del tamafio en ultraso-
nidos seriados.® En el caso presentado se considerd de mal
prondstico, puesto que existio polihidramniosy no disminu-
y0 lalesién en USG seriados. Asimismo, en nuestro pacien-
te no se encontraron otras malformaciones congénitas, las
gue son reportadas en unaterceraparte delos casos, como la
agenesiarenal, atresiayeyunal, HDC, hidrocefaliay anoma-
lias esquel éticas.®

LaVMCinicial logré oxigenar en limitesinferiores per-
misiblesal nifio, pero no ventilarlo (hipercapnia). Conun 10
elevado, se decidio por la VAFO, con lo que laPal, y la
saturacion de hemoglobinaaumentarony sobretodo laPaCO,
disminuyd, hecho referido en laliteraturamédica.®

La neumonectomia bajo la VAFO, en la unidad de tera-
piaintensiva, es un método que hasido analizado y demos-
trado su efectividad.® El traslado de estos pacientesal quiré-
fano agrava sus condiciones, y todo el apoyo tecnoldgico
descrito en launidad de terapiaintensiva es dificil de seme-
jarlo en un quiréfano, siendo la recomendacion que el acto
quirurgico seallevado a cabo, como el del caso presentado,
en launidad de terapiaintensiva.

Posterior a la cirugia, la PaO, posductal descendio por
debajo de 40 mmHg, en cambio, lapreductal se conservé en
limites normales, asi como laPaCO,,. Pese alosincrementos
delaPMVR conlaVAFO'y el uso de ONi, la oxigenacion
posductal no selogré aumentar, hecho causado por el corto-
circuito através del conducto arterioso (hipertension arte-
rial pulmonar suprasistémica) y mostrado en el ecocardio-
grama efectuado al paciente.

Despuésde 9 horascon VAFO, laPaCO, se mantuvo entre
21 mmHg y 47 mmHg (Figura 1), posteriormente present6
hipercapnia progresivay acidosis. La oxigenacion fue cada
vez menor y ante ello se regresd ala VMC, sin obtener el
resultado deseado. El andlisis de la etapa posquirlrgica ha
sido referida por otros autores, en casos aislados como el
nuestro, recomendando esperar un tiempo mayor (no deter-
minado) para efectuar la neumonectomia posterior ala esta-
bilizacion del paciente, usando incluso métodos como lacir-
culacion extracorp6rea.® En nuestro caso, con la hipoplasia
del pulmén contralateral, especulamos quetal vez unaespera
mayor paralacirugia hubieralogrado recuperar a neonato.

Conclusiones

Este caso ilustra el beneficio del equipo multidisciplina-
rio con toma de decisiones desde |a etapa prenatal, que per-
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Figura 1. Evolucién gasométrica y terapéutica usada en el caso.

miti6 coordinar los recursos humanos y materiales con que
cuentalainstitucién y adquirir los faltantes, tomando deci-
siones en consenso, evitando la unilateralidad y el dogma,
estos grupos han sido determinantes en € progreso de la
medicinaen los paises industrializados, favoreciendo la op-
timizacion de recursos y resultados. Por desgracia, la hipo-
plasia pulmonar contralateral no permitié la sobrevida del
paciente, proponiendo, en casos futuros, favorecer una es-
pera mayor para efectuar la cirugia o usar una técnica de
circulacién extracorpérea previaalamisma.
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