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Resumen

La malformacién congénita de via aérea pulmonar (CPAM) pertenece al grupo de malformaciones
congénitas tordcicas y muestra una amplia variedad de presentaciones. Suele diagnosticarse al nacer
o0 en la primera infancia debido a la dificultad respiratoria y el potencial de desarrollar infecciones y a
la compresion de las vias aéreas adyacentes. Sin embargo, también se han reportado casos en los
cuales puede estar asociado a blastoma pleuropulmonar y carcinoma broncoalveolar. Por lo general,
tras el tratamiento quirurgico, en algunos tipos de CPAM, el prondstico es excelente. Presentamos el
caso de un hombre de 42 arios de edad con CPAM diagnosticado en la edad adulta.
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Abstract

Congenital pulmonary airway malformation (CPAM) belongs to the group of thoracic congenital
malformations and presents a wide variety of presentations. It is usually diagnosed at birth or in early
childhood due to respiratory distress and the potential for developing infections and compression of
the adjacent airways. However, cases have also been reported in which they may be associated with
pleuropulmonary blastoma and bronchoalveolar carcinoma. In general, after surgical treatment, in
some types of CPAM the prognosis is excellent. We present the case of a 42-year-old man with CPAM
diagnosed in adulthood.
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Introduccion

Las CPAM son un grupo de malformaciones congénitas toracicas que suelen presentar sintomas al
nacer o en la primera infancia. Segun el grado de la malformacién, puede presentarse un espectro,
desde incompatibilidad con la vida hasta permanecer asintomaticos hasta la vida adulta[1,2]. Cuando se
diagnostica en edades mas avanzadas, el motivo de consulta suele ser por infecciones de via aérea
resistentes y recurrentes, sin embargo, la inflamacién crénica puede alterar las imagenes histolégicas y
radiograficas. En algunos, Unicamente puede presentarse disnea sin alguna infeccion asociada o puede
surgir como un hallazgo incidental en una radiografia de torax, e inclusive simular una neoplasia [1-3].

La CPAM también ha sido asociada a otras malformaciones, como las cardiacas y las renales primarias y
al carcinoma broncoalveolar y a la posibilidad de neoplasias dentro de la malformacién, tales como el
adenocarcinoma, carcinoma de células escamosas, rabdomiosarcoma, blastoma pleuropulmonar y
mesenquimoma; por lo que algunos cirujanos recomiendan la cirugia profilactica. Sin embargo, es
importante mencionar que ain no hay pruebas definitivas de un vinculo entre las CPAM y el cancer [2-
4].

Presentacion de caso

Hombre de 40 anos de edad, con antecedente de poliomielitis, quien consulté por dolor de espalda de 1
mes de evolucién. El dolor era progresivo, constrictivo, severo, que aliviaba parcialmente con
analgésicos. Hubo pérdida de peso de 10 libras.
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Fig.1: 1: Foto macroscépica pulmonar. 2 y 3: Microfotogrdfias de revestimiento de cavidad. Nétese el revestimiento de
epitelio cilindrico pseudoestratificado ciliado y los nidos de cartilago.
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En estudios de imagen se observé una masa apical derecha, que sugeria quiste broncogénico vs neoplasia. Al
examen fisico, se observé disminucion de la entrada de aire y matidez a la percusién a nivel apical. Se tomd
biopsia. Se recibié un segmento de pulmén superior derecho de 150 gramos, de 12x11x3cm, con superficie
violacea lisa. Al corte, bronquio dilatado, blando, sin presencia de cartilago, de 3x3x0.5 cm. Al estudio
histoldgico se observd una lesion caracterizada por quiste grande rodeado por focos de pequefios quistes y
parénquima normalmente formado, comprimido. El quiste grande estaba revestido por epitelio cilindrico
ciliado pseudoestratificado, sobre pared fibromuscular, con nidos cartilaginosos, lo cual corresponde a una
CPAM tipo I.

Discusion

Las CPAM es la malformacién congénita mas comun después del enfisema lobar congénito; cuya
presentacion clinica suele darse en el periodo neonatal. Estas se presentan principalmente como dificultad
respiratoria, junto con infecciones resistentes y recurrentes [2,3]. En casos alin mas raros, son asintomaticos
hasta la edad adulta. Se ha registrado un ligero predominio masculino [3]. Las CPAM se clasifican segun los
criterios de Stocker, desde el tipo O al 1V, segun el area del arbol respiratorio afectada. Siendo el tipo O
correspondiente a: traquea y bronquios primarios hasta el tipo 1V, donde estan afectados los acinos. El tipo |
es el mas prevalente, que representa el 70% de los casos, los cuales se presentan como quistes grandes,
algunos registros indican que pueden crecer mas de 10 centimetros [3].

La reseccion quirurgica es el procedimiento de eleccién en estos casos, sin embargo, es imperativo el estudio
histopatolégico debido a la posibilidad de malignidad.

Ademas, en estudios recientes, se ha observado que en el contexto de la CPAM se requieren mutaciones en
mas de un gen para la manifestaciéon del trastorno, en los cuales se ven involucrados los genes casualmente
implicados en adenocarcinomas, tales como CPAM2, CPAM6, CPAM13, CPAM14, CPAM15, CPAM22 vy
CPAM28. En el mismo estudio, se observé también que un porcentaje de sujetos con CPAM tienen variantes
reportadas como somaticas en cancer de pulmén, donde se ven afectados CPAM2, CPAM11, CPAM18 y
CPAM24(4).
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