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RESUMEN

Describimos un caso de malformacién adenomatosa quistica tipo |l asociada con atresia duodenal. El
diagnéstico prenatal se basa en la demostracion ecografica de una masa hiperecogénica pulmonar gque con-
tiene numerosos quistes; y en la demostracion de la tipica “ doble burbuja” secundaria a la dilatacion del es-
tébmago y duodeno proximal. El principal problema de la malformacién adenomatosa quistica son las anoma-
Iias congénitas asociadas y la hipoplasia pulmonar; siendo los casos bilaterales incompatibles con la vida
extrauterina.
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SUMMARY

We describe a case of cystic adenomatoid malformation type |1 associated with duodenal atresia. Prenatal
diagnosis is based on the ultrasonographic demostration of a hyperechogenic pulmonary mass containing
numerous small cysts and demonstration of the characteristic "double bubble" appearance of the dilated sto-
mach and proximal duodenum. Associated congenital anomalies and pulmonary hypoplasia are the predomi-
nant problem and the cases of the bilateral cystic adenomatoid malformations are incompatible with extrau-
terine life.
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INTRODUCCION

La ecografia supone el primer método de imagen
para valorar la cavidad torécicafetal. Lavisualiza-
cion ecogréfica prenatal de masas ecogénicas a nivel
torécico es un hallazgo poco frecuente, que obliga a
descartar una malformacién adenomatosa quistica,
un secuestro pulmonar o una atelectasia secundaria a
atresia bronquial.

Son malformaciones diagnosticables al presentar
caracteristicas ecogréficas especificas, aunque en
ocasiones, se entremezclen dificultando el diagndsti-
co. Dependiendo del tamafio pueden causar desvia-
¢ion mediastinica, hipoplasia pulmonar, polihidram-
nios y compromiso cardiovascular; desencadenando
un hidrops fetal y muerte (1). Debido ala posibilidad
de presentar otras anomalias asociadas, se debe reali-
zar una completa valoracion de la morfologia fetal.
El prondstico fetal va a depender del tamafio de la
masa, de su efecto sobre el pulmoén y fundamental -
mente del tipo de patologia.

CASO CLINICO

Primigesta de 29 afos sin antecedentes de interés.
La serologia en sangre materna durante el primer tri-
mestre fue positiva para rubeola; y negativa parato-
xoplasma, IUes, citomegalovirus, VIH y hepatitis B y
C. En lasemana 12 se realiza ecografia transvaginal
siendo la translucencia nucal de 1,4 milimetros; pre-
sentando un doppler umbilical y una onda de veloci-
dad de flujo del conducto venoso normal. En |la se-
mana 16 se obtuvo un indice de riesgo para sindrome
de Down de 1:876, a partir de la demostracion en
sangre materna de la alfafetoproteinay la fraccion
beta de la hCG. Esta misma cuantificacién de la alfa-
fetoproteina permiti6 detectar un riesgo bajo para de-
fectos del tubo neural.

En la ecografia de la semana 20 se visualizan am-
bos pulmones de aspecto hiperecogénico con peque-
fias areas econegativas, siendo la mayor de 3,2 mili-
metros (fig 1). Se objetivé una desviacion cardiaca
sin poder valorar correctamente su morfologia. No
presentaba derrame pleural ni pericardico, y se com-
probo laintegridad del diafragma. En un corte trans-
versal anivel delavenaumbilical sevisualizé una
doble imagen redondeada sonolucente, acompafiada
de un ascitis leve (fig 2). El ritmo cardiaco y los mo-
vimientos fetales eran normales. La cantidad de Ii-
quido amnidtico era superior ala normalidad; siendo
normal lavaloracion ecogréfica de la placenta.

En la ecografia realizada en Centro de referencia
no se objetivo actividad cardiaca. Se realizd necrop-
siafetal con diagnéstico de malformacion adenoma-
tosa quisticatipo Il y atresia duodenal; siendo el ca-
riotipo normal.
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Figura 2: Atresia de duodeno. Imagen de doble burbuja.

DISCUSION

La ecogenicidad del pulmon fetal se incrementa
durante el embarazo, siendo menor que la hepética
antes de la semana 28-30 y posteriormente aumenta
y superaaladel higado.

Las anomalias intratoracicas por su apariencia
ecogréfica pueden dividirse en dos grupos: lesiones
con predominio sélido como es la malformacién ade-
noidea quisticatipo I11, el secuestro pulmonar, €l te-
ratoma mediastinico y el rabdomioma; y lesiones con
predominio quistico como la malformacion adenoi-
dea quisticatipo | y Il, el quiste broncogénico, la
hernia diafragméticay el derrame pleural (2).

La malformacién adenoidea quistica tiene su ori-
gen embrioldgico en un crecimiento excesivo de los
€lementos mesenquimatosos; que se traduce histol 6-
gicamente en dilatacion bronquiolar sin acompariarse
de un crecimiento alveolar paralelo. La causa del fa-
Ilo embriol dgico es desconociday ocurre entre los
dias 28 y 35 de gestacion. Constituye un hamartoma
toracico con elementos sdlidos y quisticos.
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Existen tres subtipos dependiendo de |os elementos
quisticos, laclinicay los elementos histolégicos (3).

En el tipo | observamos uno o varios quistes de
mas de 2 centimetros de diametro que pueden produ-
cir desviacion mediastinica. Representa el 60-70%
de los casos. Debemos diferenciarlo de los quistes
broncogénicos y de la hernia diafragmatica.

L os quistes broncogénicos tienen una apariencia
sonografica anecogénica, unilocular y sin exceder de
3-4 centimetros. Cuando aparece precozmente su lo-
calizacion es periesofégica o mediastinica (30-40%);
siendo intrapulmonar posteriormente (4).

En la hernia diafragmatica observamos imégenes
econegativas intratoracicas cuyas paredes son hipe-
recogénicas como las estructuras digestivas y que
corresponden al estdmago y alas asas intestinales.
Lavisualizacion de laintegridad del diafragma como
una linea de baja ecorrefringencia, practicamente
econegativa, descarta esta anomalia.

El prondstico es bueno si no se acomparia de hi-
drops o hipoplasia pulmonar. En estos casos se puede
realizar puncion y evacuacion del quiste con diferen-
tes resultados segun autores (5).

En el tipo |1 podemos observar pequefios quistes
con un didmetro inferior a un centimetro. Representa
el 15-20% de casos. Pueden presentar ascitis, hi-
drops y anomalias en otros 6rganos. La alta frecuen-
cia de anomalias asociadas (50%) se debe a que la
alteracion se produce en los primeros 31 dias de ges-
tacion. La agenesiarenal bilateral y las anomalias
gastrointestinales (atresias) son las mas frecuentes.
Otras anomalias asociadas son la hidrocefalia, pectus
excavatum, hernia diafragméaticay sindrome de
Prune-Belly (6). En nuestro caso diagnosticamos una
atresia de duodeno asociada.

A las 5 semanas de gestacion laluz del duodeno
esta obliterada por una membrana, cuya persistencia
por un fallo en el proceso de canalizacion en la se-
mana 11 originala atresia duodenal. Ecografi-
camente observamos una doble imagen redondeada
sonolucente (doble burbuja) que ocupa el abdomen
superior y que corresponde a la dilatacion del esto-
mago Yy el duodeno proximal; estando asociado a po-
lihidramnios en un 50% de casos. El diagndstico di-
ferencial se establece con los quistes del colédoco o
hepaticos. Aproximadamente la mitad tienen anoma-
lias asociadas siendo |as esquel éticas, gastrointesti-
nales y cardiovasculares las més frecuentes. Un 30%
de los casos se asocia a sindrome de Down (7).

El prondstico de la malformacion adenoidea quisti-
catipo Il se ve ensombrecido por el grado de hipopla-
sia pulmonar y la severidad de las anomalias asociadas.

El tipo Il representa el 10% de los casosy la
anomalia se visualiza ecograficamente como una
masa ecogénica homogénea sin objetivarse quistes.
El diagnostico diferencial se debe realizar con el se-
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cuestro brocopulmonar. Se trata de una malforma-
cioén congénita poco frecuente (0,15-6,4% de todas
las malformaciones pulmonares), en la que un seg-
mento displasico del pulmén que no comunica con €l
arbol bronquial seirriga a través de una arteria sisté-
mica, habitualmente procedente de la aorta descen-
dente. Ecograficamente se manifiestan como lesio-
nes ecodensas intratoracicas que asientan en los
segmentos pulmonares basales, siendo més frecuente
en el pulmon izquierdo. Mediante doppler-color pue-
de verse un vaso andmalo que nace de la aortay se
dirige al seno de lalesién (8). En nuestro caso, no
objetivamos vascul arizacion.

Una imagen hiperecogénica en el pulmén fetal
también puede deberse a una obstruccién del arbol
respiratorio con retencién de moco distal ala obs-
truccién, que originaria una hiperecogenicidad loca
lizada. Durante la gestacion, con el crecimientoy
maduracién pulmonar el mecanismo obstructivo pue-
de revertir y la apariencia sonografica de los pulmo-
nes regresar alanormalidad (1).

Actualmente ala clasificacion original se han
anadido dos tipos. El tipo 0 seria una displasia muy
infrecuente con un posible origen tragueobronquial;
siendo los pulmones pequefios y granulares. El tipo
IV (10-15% de casos) tendria un probable origen aci-
nar, presentando un gran quiste localizado en la peri-
feriadel [6bulo (9).

La Resonancia Magnética esta siendo utilizada
para el estudio de las malformaciones torécicas, fun-
damentalmente para las anomalias vasculares y las
malformaciones pulmonares; pudiendo definir la ex-
tension de lalesion con propdsitos quirdrgicos (10).

El 50% de pacientes con malformacién adenoma-
tosa quistica presenta distrés respiratorio desde €l na-
cimiento a los dos meses de edad, mas adelante son
identificados a presentar infecciones pulmonares de
repeticion. También se ha descrito su potencial ma-
ligno. El tratamiento debe ser quirdrgico, practican-
do una lobectomia. Cuando la malformacion es bila-
teral suele ser incompatible con la vida extrauterina.
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