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Anamnesis

Antecedentes familiares Exploracion fisica
Madre sana 27 afios, A Rh +, GAV 3-1-2. * Peso: 2090 g (p10-p50)
Padre y 2 hermanos sanos. « Talla: 44 cm (p10-p50)
« PC: 31 cm (p25-p50
Antecedentes personales (p25-p50)
» Embarazo controlado y normoevolutivo. v" Quejido audible sin
» Ceséarea (2 cesareas previas) a las 35 +0 fonendo
 EGB desconocido v Tiraje sub-intercostal
« Amniorrexis intraquirurgica + Sat 02 90-92%
« APGAR 9/10 -
Aleteo nasal i :.i-’; \‘i—t‘_ ‘:\”‘A;— j
=17~ [~=% |Neonatos
M Quejido espiratorio ( ) ) A/u?“:i- C)“ . { .- }
Tiraje intercostal \\ !t:-___:;/ ) (\/{E_\:; e K{:\_‘\;%’
PeSeeesy  Retraccion esternal ( . ) ( : ‘]
Si == Ap: isibl M 3 ** .
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Evolucion: Hospital comarcal de origen (llb)

GNaO5L

U Cl N EI C h e Drenaje Pleural

36 hdv

VAFO FIO2 al 60%

Primeras horas de vida Previo a traslado...
‘ |
Inicia CPAP con Se decide traslado IOT + VMI con
FIO2 60% y se UCIN Elche FIO2 100%.
administra SE. l

Antibioterapia ,
Rx: neumotdérax derecho

Toracocentesis evacuadora

48h 7 ddv 10 ddv
2° dosis SE Extubacion > CPAP Retirada CPAP
Traslado
4°y 5 ddv retirada de aspiracion: Retirada 15 ddv...
recidiva neumotérax drenaje 8 ddv
e
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Pruebas complementarias

1° Rx hospital de origen 2° Rx previatraslado UCIN Elche

e

Otras pruebas

* Hemocultivo negativo
+ Gasometriaal ingreso Hospital de origen: PH 7,25, pCO2 62, HCO3 27,4, Lactato 1,2

* Analitica:19300 leucocitos con formula normal, PCR negativa.
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A TERMINO/POST-TERMINO

ASPIRACION
e MECONIAL

SEPSIS NEONATAL PRECOZ

ESCAPE AEREO
Neumomediastino EPI Neumotdrax

v' latrogénico

v' Espontaneo

v' Enfermedad pulmonar

Déficit del surfactante

Distrés graveal nacimiento o en
las horas posteriores

Rx: Pulmén blanco
Tratamiento: Surfactante
endotraqueal

> 60 rpm

Rx: Pulmon hiperinsuflado +
liquido en cisuras

Factores de riesgo: cesarea o
sedacion materna
Tratamiento: Oxigenoterapia

X e
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Evolucion Hospital de origen (lIb)
15ddv — 26 ddv 27 ddv
Estabilidad Nuevo episodio de
respiratoria distres
Ante sospecha de v" Ingreso en UCIN
malformacién pulmonar se » v 10Ty en Rx: recidiva neumotorax derecho
contacta con HGUA a tension.
v" Colocacion Pig-tail
v TAC
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Diagnostico

Malformacion Adenoidea Quistica que
impresiona de MAQ tipo 1 (Clasificacion
de Stocker).

v" Muy poco frecuente

v' Anomalia proliferacién estructuras
bronquiolares terminales

v" Comunicacién con arbol traqueo bronquial

v Vascularizacién procedente de circulacion
pulmonar

TAC toracico con contraste



MAQ

Tipo MAQ NA Tipol Tipoll Tipolll NA
(Stocker 1977) LT e
Tipo MCVAP Tipo 0 / Tipol Tipo2 Tipo3 S Tipod N
(Stocker 2002) / \ ! b
Nombre descriptivo Displasia o \, Grandes quistes / Pequefios quists  Adenomatoidea |  Periférica !
disgenesia acinar . A . Theunlined
_____________ N \lgsh'l e
Origen de la lesicn Traqueal/bronquial (/"Einnqu:llf‘\ Bronquiolar Bronquiolar/alveolar  Acinar distal
~~--bronquiolar---
{Es quistica? No Si 5i, muttiple No (o diseminados) Si
iEsadenomatoidea?  No No No Si No
Porcentaje <2% 60-70% 15-20% 5-10% 0%
Caracteristicas Afectacion de todos Casi exclusiva e “Neumotorax ™,
(nicas los lobulos; devarones .. atension ,_/’
incompatble T
con la vida
Ecografia prenata Pulmones pequefios ~ Masz quistica en Desde normal a Masaquecrece .-~ Desdenormala . |
Llertrimestre masa mal definida progresivamente. (  masaquistica similar
que crece en Hydrops fetalis 80% ~~-._a MCVAPtipo1 -~
2030trimestre T e
Edad tipica de Nacimiento Intraitero si es Primer mes de vida Intratero o al Nacimiento a 6 afios
presentacion grande; varios afios nacimiento de vida, incluso mas
de vidasies_ tardiz
opequera e
Presentacidny Pulmones no ,,"' Asintomatico  ,  Deasintomatico Mortinato/DR grave .~ Asintomatico ™.
sintomas aireados. / (hallzzgocasual), .  aDRleve.Se / (hallazgo casual),
Fetomuerto/ |  DRneonatal, i puedendxantes { DRneonatal, \
DR grave i desplazamiento ',’ otras anomalias | neumotoraxa |
\ mediastinico, / extrapulmonares \ tensidn, infeccidn /
N infectién otumor . o tumor maligng*

~ -
~ -
““““““
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Tratamiento Ninguno Reseccionlobar/fes  Reseccion. Reseccionlobarfes  Reseccion lobar/es
Depende del resto
deanomalias
Incompatinle Excelentetrascirugia  Depende de Mala Dependedela  Excelente tras cirugia
conavida seyeridad resto seyeridad dela
anomalias hipoplasia pulmonar
Tipo O Tipo 1 Tipo 2 Tipo 3 Tipo 4

Volviendo al caso, a los 30ddv...

La paciente es intervenida por cirugia
pediatrica que realiza toracotomia lateral
derechay lobectomia media.

Evolucidon post - quirdrgica

4° dia post-gx 20 dias post-gx
b = b > 4
VAFO 3 dias VMC 2 dias GNAF ALTA

Drenaje toracico 12 dias

X0
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Conclusiones

v" Ante recién nacido con distrés neonatal es muy importante plantear un
buen diagnostico diferencial en funcion de la edad gestacional.

v" Ante un recién nacido con neumotdrax recidivante hay que considerar
una malformacion pulmonar.

v' La MAQ es una entidad poco frecuente secundaria a una anomalia de la
proliferacion estructuras bronquiolares terminales.

v El diagnéstico inicial es dificil por no aparecer imagenes quisticas
v El tratamiento, evolucion y pronostico varia entre los distintos tipos de

MAQ desde mantener una actitud expectante hasta la realizacion de una
reseccion lobar completa.
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