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Displasia adenomatoide
quistica del pulmon,
recurrente, y agenesia renal
bilateral asociada

Recurrent cystic adenomatoid
malformation of the lung
associated to renal agenesis

RESUMEN

La displasia adenomatoide quistica del pulmoén es
una anomalia poco frecuente, que a menudo se
diagnostica mediante ecografia prenatal.

Su resultado varia desde la hidropesia y la muerte
fetal hasta la resolucion posparto. La asociacion de
tal entidad con la agenesia renal bilateral es rara.
Describimos un caso recurrente en una segunda
gestacion, lo cual es un hallazgo excepcional.

PALABRAS CLAVE

Pulmoén. Diagnéstico prenatal. Displasia
adenomatoide quistica. Agenesia renal.

ABSTRACT

Congenital cystic adenomatoid malformation of the
lung is an infrequent anomaly that is frequently
diagnosed by prenatal ultrasonography. Outcome
varies from hydrops and fetal death to resolution
after birth. The association of this entity with
bilateral renal agenesis is rare. We report a
recurrent case in a second pregnancy, which is an
exceptional finding.
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INTRODUCCION

La displasia adenomatoide quistica del pulmén
(DAQP) es una enfermedad rara, habitualmente ais-
lada, que suele acompanarse de un polihidramnios.
La agenesia renal bilateral, o sindrome de Potter, se
manifiesta con un oligoamnios grave. El efecto de
las 2 malformaciones en el volumen del liquido
amnidtico es opuesto, y excepcionalmente van aso-
ciadas!.

En la displasia adenomatoide quistica, la lesion
puede afectar a un solo lébulo pulmonar o a su to-
talidad. Esta constituido por formaciones quisticas li-
mitadas por un epitelio cilindrico o cubico. Stocker
et al? propusieron una clasificacion basada en crite-
rios clinicos macroscopicos y microscopicos. Asi, la
lesion tipo T estd constituida por uno o mas quistes
de mas de 2 cm de didmetro, limitados por una pa-
red fina. Esta pared estd tapizada por un epitelio ci-
lindrico ciliado, seudoestratificado, mientras que los
quistes de menor tamafo estin bordeados por un
epitelio cuibico.
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En el tipo II los quistes son menores de 1 cm de
didmetro.

En el tipo III constituyen una masa homogénea
de multiples pequenos quistes de 0,2-0,5 mm de dia-
metro. Microscopicamente, ofrecen un aspecto glan-
duliforme (adenoide). Esta variedad representa el
10% de los casos.

Hay una correlacion entre el tipo anatomopatolo-
gico descrito y la clinica. En el tipo IIT el prondstico
suele ser fatal intrattero o en el periodo neonatal
precoz, debido a la anasarca® y la hipoplasia del
pulmén sano restante. Se puede producir la com-
presion cardiaca y dar lugar a hidropesia por eleva-
cion de la presion venosa central®. El hidrotérax pri-
mario, la displasia adenomatoide quistica pulmonar
y el secuestro broncopulmonar producen hidropesia
por obstruccion del retorno venoso o linfatico. Estas
masas ocupantes de espacio, intratordcicas, interfie-
ren con el drenaje linfitico toracoabdominal, au-
mentan la presién intratoracica y obstaculizan el re-
torno venoso mediante la compresion y la
desviacion del mediastino, y producen la gravisima
insuficiencia cardiaca congestiva.

Los tipos I y II aparecen mas tardiamente y pue-
den ser curables mediante exéresis quirdrgica, segun
Adzick et al®>. Estos autores proponen englobar los
tipos I y II como lesién macroscopica, y el tipo III
como lesion microscopica. Incluso hay casos de tipo
I con resolucién espontinea.

La agenesia renal bilateral es una enfermedad
mas frecuente, caracterizada por la ausencia de los 2
uréteres y los 2 rifones. La lesion se acompana de
una secuencia de Potter, o secuencia de oligoam-
nios: dismorfia facial, deformidad de extremidades e
hipoplasia pulmonar.

CASO CLINICO

Atendemos a una mujer secundigesta, de raza es-
lava y de 30 anos de edad, con antecedente de ges-
tacion anterior inviable, por una agenesia renal bila-
teral, y DAQP, detectada en la necropsia. La paciente
es remitida a nuestro servicio para la realizacion de
amniocentesis genética, que se lleva a cabo en la se-
mana 15, apreciandose una incipiente displasia ade-
nomatoide quistica tipo III, asi como un oligoamnios
moderado. Se cit6 a la paciente para la semana 17
de edad gestacional, cuando se aprecié una displa-

Figura 1. Displasia adenomatoide quistica pulmonar. Semana
gestacional 17.

Figura 2. Hidropesia incipiente y displasia adenomatoide
quistica tipo III.

sia adenomatoide quistica tipo III que ocupaba todo
el torax, desplazando al corazon y afectando a los 2
pulmones (fig. 1). Se observé ademds una incipien-
te hidropesia fetal con hidrotorax y ascitis (fig. 2).
Este hecho contrastaba con el grave oligoamnios y
la agenesia renal bilateral con ausencia de llenado
vesical (fig. 3). El estudio del cariotipo resulté nor-
mal y la paciente decidi6 realizar la interrupcion vo-
luntaria del embarazo en su centro de origen.

DISCUSION
Comenzamos la discusion haciendo una revision

de la enfermedad pulmonar fetal detectable prena-
talmente.
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