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Malformacion adenomatoidea quistica y transformacion maligna a
rabdomiosarcoma. A propdésito de un caso.
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La malformacion adenomatoidea quistica (MAQ) es una enfermedad poco frecuente. Consiste en una
proliferacion anormal de elementos mesenquimales pulmonares secundaria a un fallo madurativo de estructuras
bronquiolares, producida entre la 5% y 62 semana de gestacion. La presentacion clinica es variada. En el periodo
de recién nacido puede presentarse como un distrés respiratorio severo. Alrededor de un 50-60% de los
pacientes no presenta sintomas al nacer y desarrolla posteriormente infecciones respiratorias recurrentes, como
resultado del aumento de las secreciones producidos por el tejido anormal. En ocasiones los pacientes
permanecen asintomaticos, descubriéndose la presencia de esta patologia de forma incidental en una
radiografia de térax. Es posible su diagnéstico prenatal aunque la confirmacidon requerira el estudio
anatomopatolégico de la lesion. Se asocia, en ocasiones, a otras malformaciones: otros defectos pulmonares,
malformaciones gastrointestinales o genitourinarias. Se han descrito, ademas, transformaciones malignas entre
ellas la mas frecuente el rabdomiosarcoma.

Se describe un caso clinico de paciente de 2 afios y 5 meses que consulta a servicio de urgencia por cuadro de
severo distrés respiratorio agudo, con taquicardia, taquipnea, hipotension y saturacién de oxigeno de 87 % con
oxigeno ambiental, cuya radiografia de térax muestra hidroneumotérax a derecha (con ocupaciéon de
aproximadamente el 50 % del campo pulmonar), con importante desplazamiento mediastinico contralateral, el
cual es drenado en pabelldn (dejando tubo pleural) el mismo dia. TAC de térax muestra masa sélida (9 cm. en
diametro mayor) con multiples areas quisticas loculadas, con contenido aéreo y liquido, sugerentes de MAQ.
Estabilizada la paciente se traslada a centro de referencia (Hospital Luis Calvo Mackenna), en donde la
paciente es sometida a tratamiento quirirgico definitivo cuya biopsia correspondié a un Rabdomiosarcoma.
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