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RESUMEN

La malformación congénita de la vía aérea pulmonar es poco frecuente; se caracteriza por la presencia de una masa inmadura de tejido 
pulmonar con varios grados de cambios en las lesiones quísticas. Se diagnostica in utero por ultrasonido. Las manifestaciones clínicas 
varían desde dificultad respiratoria severa con muerte neonatal hasta lesiones asintomáticas. El tratamiento de elección es la resección 
quirúrgica por toracoscopia, método seguro con menor frecuencia de complicaciones postoperatorias. 
Palabras clave: Malformación congénita de la vía aérea pulmonar, malformación adenomatoidea quística congénita, lesiones quísticas 
pulmonares, diagnóstico prenatal, resección toracoscópica.

ABSTRACT

Congenital pulmonary airway malformation is a rare condition characterized by the presence of an abnormal mass of immature malformed 
tissue with varying degrees of cystic changes. It is diagnosed prenatally by ultrasound scan. Postnatal presentation ranges from severe 
respiratory distress with neonatal death to asymptomatic lesions. Thoracoscopic surgical resection has shown to be safe and associated 
with a lower incidence of postoperative complications.
Key words: Congenital pulmonary airway malformation, congenital cystic adenomatoid malformation, congenital lung lesions, prenatal 
diagnosis, thoracoscopic resection.

Con el advenimiento del ultrasonido prenatal en 
la última década, ha sido posible diagnosticar 
lesiones pulmonares congénitas a partir de 
la semana 16 de gestación. Stocker, propone 

cambiar el término malformación adenomatoidea quísti-

ca congénita a “malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar” la cual divide en cinco tipos, basado en la apa-
riencia macroscópica y microscópica de los componentes 
hamartomatosos de la lesión con las múltiples áreas del 
tejido traqueo-bronquial normal 1. 

Se piensa que esta malformación se debe a un defecto 
en el cambio del periodo canalicular al de saco terminal 
2. Afecta principalmente a los lóbulos inferiores y pre-
domina el derecho (80%). Los síntomas principales son 
polipnea, dificultad respiratoria progresiva y cianosis 
que pueden iniciarse desde el periodo neonatal hasta 
el primer año de vida en el 90% de los casos. En niños 
mayores, son frecuentes las infecciones pulmonares 
y pueden ser el primer signo de una malformación 
congénita de la vía aérea pulmonar. En ocasiones la mal-
formación es asintomática y el diagnóstico se sospecha 
al detectar hipoventilación durante la auscultación o 
por anormalidades visibles en una radiografía de tórax. 
La tomografía computarizada de tórax con medio de 
contraste confirma el diagnóstico. El tratamiento de 
elección es la lobectomía 3.
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CASO CLINICO

Niña de tres meses de edad, enviada por el Servicio de 
Neumología Pediátrica con diagnóstico de malformación 
pulmonar congénita sospechada por una radiografía de 
tórax. Producto de una madre de 29 años de edad, pri-
migesta, embarazo normoevolutivo sin complicaciones. 
Un ultrasonido obstétrico a las 22 semanas de gestación 
mostró imágenes de un quiste pulmonar del lóbulo supe-
rior izquierdo, sin aporte sanguíneo anómalo (aorta) que 
lo nutra. Por el antecedente de la malformación pulmonar 
la niña nació por cesárea, a término. Pesó 3,100 g; no 
tuvo asfixia perinatal ni sintomatología respiratoria. La 
radiografía de tórax al nacimiento mostró una imagen 
hiperlúcida pequeña en el lóbulo superior izquierdo. De-
bido a la ausencia de síntomas fue egresada del hospital. 
A los tres meses de edad, acude a control pediátrico; la 
radiografía de tórax mostró una imagen en el hemitórax 
superior izquierdo, redondeada, hiperlúcida, con escaso 
parénquima pulmonar, que desplaza las estructuras del 
mediastino hacia la derecha (Figura 1). Una tomografía 
de tórax permitió identificar tres imágenes ovoides en el 
lóbulo superior izquierdo, la mayor de aproximadamente 
7.7 x 4.1 cm con -994 UH (Figura 2), lo que hizo sospechar 
una malformación congénita de la vía aérea pulmonar. Se 
decidió realizar una toracotomía posterolateral izquierda. 

Figura 1. Radiografía de tórax que muestra del lado izquierdo una 
lesión quística, bilobulada, hiperlúcida, que desplaza las estructuras 
del mediastino al hemitórax derecho.

Figura 2. Tomografía computarizada. Muestra una imagen quística 
y redonda, que sólo contiene aire en hemitórax izquierdo, el resto del 
tejido pulmonar se encuentra comprimido y desplaza el mediastino 
al lado contralateral.

Se identificó una lesión quística, grande, en todo el lóbulo 
superior izquierdo, de aspecto pálido, lleno de aire, con 
herniación hacia el lado contralateral; el lóbulo inferior 
izquierdo tenía aspecto hipoplásico (Figura 3). Se realizó 
lobectomía superior izquierda. El estudio anatomopatoló-
gico diagnosticó que la masa estaba compuesta por un gran 
quiste (5 x 4 cm) que ocupaba 60% del lóbulo resecado 
y concluyó que era una malformación congénita de la vía 
aérea pulmonar tipo 1 de la clasificación de Stocker (Figura 
4). La paciente evolucionó favorablemente. El antibiótico 
(cefotaxima) se suspendió a las 48 h del evento quirúrgico. 
Inició la alimentación a las 48 h. Se retiró la sonda pleu-
ral al tercer día, cuando una radiografía de tórax mostró 
reexpansión del 75% del hemitórax. Egresó al sexto día 
del postoperatorio sin complicaciones.

DISCUSION

La embriogénesis pulmonar es un proceso complejo. La 
formación del esbozo pulmonar a partir de la cuarta semana 
de gestación es producto de una evaginación del intestino 
anterior. Este esbozo da origen al tubo laringotraqueal de 
donde se desarrollarán la laringe, la tráquea, los bronquios 
y los pulmones. El endodermo se encarga de formar el 
epitelio de revestimiento; el mesénquima esplácnico, el 

Malformación congénita de la vía aérea pulmonar



72 Acta Pediátrica de México Volumen 31, Núm. 2, marzo-abril, 2010

Figura 4. Microfotografía con tinción de hematoxilina y eosina. Se 
observa la pared delgada del quiste, con pequeños quistes a su 
alrededor y con tejido pulmonar adyacente comprimido, además 
del epitelio cilíndrico seudoestratificado. 

Figura 3. Fotografía tomada durante el evento quirúrgico. Al realizar 
una toracotomía posterolateral izquierda se exteriorizó el pulmón 
y se observó una gran lesión quística adherida al parénquima 
pulmonar del lóbulo inferior izquierdo.

tejido conectivo, cartílago y músculo. Las dos yemas o 
esbozos broncopulmonares se desarrollan a partir del 
tubo laringotraqueal en la quinta semana de gestación; en 
la yema derecha aparecen dos yemas secundarias y en la 
yema izquierda aparecen tres, que luego se dividirán por 
dicotomía. Cada yema crece en dirección caudal y lateral, 
introduciéndose en la cavidad celómica; así formarán la 
cavidad pleural primitiva. La pleura visceral deriva del 
mesodermo esplácnico y la pleura parietal del mesoder-
mo somático. Cada periodo de desarrollo del parénquima 
pulmonar ocurre por etapas, concluyendo en el alveolar, 
que se produce desde el nacimiento hasta los ocho años 
de edad, cuando el epitelio pulmonar se aplana y aumenta 
el número de alvéolos 4. La malformación congénita de 
la vía aérea pulmonar se define como una lesión hamar-
tomatosa de las estructuras bronquiolares a expensas de 
los alvéolos. 

BA

Esta afección congénita pulmonar se debe a una al-
teración del componente epitelial de la yema bronquial, 
ocasionando sobrecrecimiento de estructuras bronquiales 
y disminución de alvéolos. Es la malformación bronco-
pulmonar congénita más frecuente: 95% de los casos. 
Ocurre en 1 de cada 5,000 a 20,000 recién nacidos vivos 
5. La clasificación más reciente y aceptada hace hincapié 
sobre los hallazgos clínicos, criterios macroscópicos y 
microscópicos, así como la región anatómica donde se 
origina el defecto, y se mencionan a continuación: 

Tipo 0: De origen traqueo-bronquial, también cono-
cido como agenesia o displasia acinar; es incompatible 
con la vida. Puede ocurrir en prematuros que presentan 
cianosis a las pocas horas de vida. Macroscópicamente los 
pulmones son pequeños y tienen superficie granular. Mi-
croscópicamente el tejido consiste en múltiples estructuras 
bronquiales con músculo, glándulas y cartílago. 

Tipo 1: De origen bronquial y bronquiolar. Es el más 
común (65%). La manifestación clínica al nacimiento es 
la polipnea; en el niño mayor, la dificultad respiratoria 
y las infecciones frecuentes. Macroscópicamente se ven 
quistes grandes que miden de 3 a 10 cm de diámetro, en 
su alrededor se encuentran quistes pequeños y parénquima 
pulmonar comprimido. Microscópicamente los grandes 
quistes tienen epitelio columnar seudoestratificado, ciliado 
y más del 45% de estas lesiones contiene células producto-
ras de moco, que se han relacionado con la transformación 
maligna a carcinoma broncoalveolar. 

Tipo 2: De origen bronquiolar. Es el segundo tipo más 
común (15%). Las manifestaciones clínicas aparecen en 
el primer año de vida; se acompaña de agenesia renal y 
malformaciones cardiovasculares; tiene mal pronóstico. 
Los quistes miden de 0.5 a 2 cm de diámetro; se encuentran 
unidos a parénquima pulmonar normal. Se ven en el 50% 
de los secuestros extralobares. 

Tipo 3: De origen bronquiolar-bronquiolo respiratorio. 
Son quistes pequeños que ocurren en el 5% de los casos; 
predominan en varones; se asocian a polihidramnios ma-
terno y anasarca fetal. Macroscópicamente miden menos 
de 0.2 cm de diámetro. Microscópicamente corresponden 
a conductos alveolares con una cubierta epitelial y un 
intersticio con pocas arterias alveolares. El pronóstico 
es malo.

Tipo 4: Es de origen acinar. Se presenta con dificultad 
respiratoria desde el nacimiento, neumonía y neumotórax 
a tensión. Macroscópicamente tienen pared delgada y se 
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ubican en la periferia del lóbulo pulmonar. Microscópi-
camente se observa un epitelio cuboidal con múltiples 
arterias y arteriolas en el mesénquima 6. La sintomatología 
depende del momento del diagnóstico, que puede cursar 
con hidrops en la etapa fetal: derrame pericárdico, derra-
me pleural, ascitis, líquido libre anormal en alguna parte 
del organismo o con polihidramnios materno o placento-
megalia. Lo habitual en el recién nacido es la dificultad 
respiratoria y problemas para la alimentación. En el niño 
mayor puede ser la polipnea e infecciones respiratorias 
recurrentes 7.

Los estudios diagnósticos para evaluar a un paciente 
con una masa torácica congénita son de dos tipos: 

1) Periodo fetal: Recientemente se ha logrado calcular 
por ultrasonografía (US), el volumen/radio del quiste pul-
monar, dividiendo la forma ovoide del quiste (longitud x 
peso x ancho x 0.52) entre el perímetro cefálico fetal. Con 
esta fórmula se logra conocer el peso aproximado; este 
cálculo se puede complementar midiendo la longitud de 
la masa y el diámetro del hemitórax. Un resultado de 1.6 
o mayor, es altamente predictivo de desarrollo de hidrops 
fetal en un 80% de los casos. Por lo de más este estudio 
identifica una masa intratorácica, revela si es unicameral 
o multicameral; delimita las dimensiones, la presencia de 
líquido en tórax, pericardio, abdomen o alguna otra región 
anatómica. Permite definir lesiones macroquísticas cuando 
un quiste o múltiples quistes miden 5 mm o más de diáme-
tro y microquísticas cuando son menores de 5 mm.

La resonancia magnética fetal, muestra la distribución 
de los vasos hiliares, revela la presencia de arterias abe-
rrantes para descartar un secuestro pulmonar y delimita 
los quistes pulmonares 8. 

2) Periodo neonatal: La radiografía de tórax puede mos-
trar una lesión hiperlucida, quística, uni o multilobulada, 
con nivel hidroaéreo y desplazamiento del mediastino. Una 
tomografía computarizada con medio de contraste, puede 
revelar lesión quística con nivel hidroaéreo en su interior; 
con paredes delgadas que desplaza las estructuras hacia el 
lado sano. Un gammagrama pulmonar muestra un lóbulo 
funcional excluido.

El diagnóstico diferencial debe realizarse con una 
hernia diafragmática congénita, secuestro pulmonar, 
quiste broncogénico, teratoma mediastinal, enfisema 
lobar congénito y duplicación intestinal 9. El diagnóstico 
de certeza se obtiene con el estudio histopatológico. Ma-
croscópicamente se observa la lesión quística con paredes 

trabeculadas y quistes a su alrededor; microscópicamente 
se apreciará un epitelio ciliado, seudoestratificado con 
células columnares y algunas secretoras de moco pero esto 
dependerá del tipo histológico según la clasificación de 
Stocker. El tratamiento de las malformaciones congénitas 
de la vía aérea pulmonar debe ser interdisciplinario, con 
médicos a cargo del paciente que deben estar involucrados 
desde el inicio en la valoración preanestésica, la intubación 
bronquial selectiva; los cirujanos pediatras experimentados 
y el manejo postquirúrgico en una terapia intensiva.

Se han publicado casos de regresión espontánea. El uso 
de esteroides (betametasona 12.5 mg intramuscular) ha 
dado respuestas variables y resultados poco alentadores 10. 
El tratamiento siempre es quirúrgico. En el periodo fetal 
puede realizarse una derivación toracoamniótica, aspira-
ción del quiste o una cirugía fetal abierta en un intento de 
salvar la vida si existe hidrops fetal y hay compromiso del 
sistema cardiovascular 11. 

En recién nacidos sintomáticos, la lobectomía no 
debe demorarse. En pacientes asintomáticos se prefiere 
una vigilancia estrecha y decidir la cirugía en un tiempo 
posterior. Cuando existen problemas respiratorios como 
neumonía, abscesos pulmonares o neumotórax, la estancia 
hospitalaria es mayor que en pacientes asintomáticos 12 

por este motivo, se realiza una lobectomía al resolver un 
proceso infeccioso 12. Actualmente, la resección pulmonar 
con procedimientos de mínima invasión (toracoscopia) es 
el método más efectivo para tratar las malformaciones pul-
monares congénitas en pacientes asintomáticos; y éstos se 
deben operar por el riesgo de complicaciones como infec-
ciones pulmonares recurrentes, neumotórax, hemoptisis y 
malignización de la lesión; la edad ideal para intervenir es 
entre los seis y 18 meses de edad, por la menor morbilidad, 
de complicaciones como la insuficiencia respiratoria, el 
neumotórax postquirúrgico y el empiema pleural 13. Cuando 
los pacientes tienen una presentación atípica como sucede 
en niños mayores, neumonías recurrentes y trastornos de la 
función pulmonar, el abordaje quirúrgico de elección es la 
toracotomía abierta 14. Las complicaciones postoperatorias 
son la escoliosis (por la toracotomía) en el periodo fetal 
o neonatal, y la lesión pulmonar congénita residual que 
se sospecha en niños intervenidos previamente que en 
el postoperatorio persisten con infecciones respiratorias 
crónicas y anormalidades visibles en estudios radiológicos. 
La tomografía computarizada con medio de contraste es 
de gran ayuda en estos casos 15. El pronóstico por lo ge-
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neral es bueno. El diagnóstico prenatal y la intervención 
quirúrgica temprana es segura y reduce notoriamente la 
morbilidad y mortalidad. 
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