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Malformación adenomatosa quística pulmonar.
Reporte de un caso y revisión de la literatura

Nicolás Fernández,1 Ignacio Zarante2

RESUMEN. Paciente nacido vivo de sexo masculino a quien se le hace diagnóstico prenatal mediante ecografía de malformación
adenomatosa quística pulmonar (MAQP). Al momento del nacimiento presenta dificultad respiratoria y neumotórax espontáneo,
por lo cual requiere de manejo en la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales. Presenta una evolución satisfactoria y es dado
de alta. La MAQP es una entidad poco frecuente, cuya etiología no es clara. Se trata de una lesión hamartomatosa pulmonar por
un mal desarrollo del árbol bronquial. Hasta la actualidad, en la literatura los casos reportados no superan los 3,000. El compor-
tamiento es en general benigno y el pronóstico y tratamiento depende del tamaño del quiste.
Palabras clave: Malformación adenomatosa quística pulmonar, congénita, pulmonar, pronóstico, diagnóstico.

ABSTRACT. Male newborn with prenatal diagnosis of cystic adenomatoid malformation of the lung (CAML). Immediately after
delivery the patient presents dyspnea and spontaneous pneumothorax. For that reason it is hospitalized into the Neonatal Intensive
Care Unit. After a good recovery it is discharged from the Hospital. The CAML is a very rare pathology whose etiology is not well
understood. It is a hamartomatouse abnormality that develops from the bronchi. In the literature are not more than 3,000 cases
reported until today. It is characterized as a benign entity and the prognosis and treatment depend directly of the size of the cyst.
Key words: Cystic adenomatoid malformation of the lung, congenital, lung, prognosis, diagnosis.
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INTRODUCCIÓN

La malformación adenomatosa quística pulmonar (MAQP)
es una entidad recientemente descrita. Fue mencionada
por primera vez por Ch´in y Tang en el año de 1949.1 En
1962, Kwittken y Reiner hicieron las primeras descripcio-
nes histológicas. Sólo hasta el año de 1975 fue diagnos-
ticada y reportada por primera vez de forma prenatal por
Garret, et al.2 En el año de 1977, Stoker propuso la clasi-
ficación actualmente utilizada teniendo como principal cri-
terio el tamaño de las lesiones. Dicha clasificación fue
modificada nuevamente en los años noventa y en la ac-
tualidad se usa como factor pronóstico del manejo quirúr-

gico. Adzick, et al, propusieron una clasificación diferen-
te en el año de 1985 basada en los hallazgos ecográficos
prenatales. Hasta la actualidad, el grupo con mayor can-
tidad de casuística es el de Adzick, et al.3

PRESENTACIÓN DEL CASO

Producto de gestante de 25 años de edad G3P3A0, natu-
ral y procedente de Bogotá, quien cursa con embarazo
de 36 semanas por amenorrea confiable. El embarazo
tuvo un curso natural normal sin enfermedades agudas,
no exposiciones a factores físicos evidentes ni a medi-
camentos o tóxicos. La paciente niega metrorragia.

Durante los controles prenatales en la ecografía pre-
natal del segundo trimestre se evidencia una imagen de
contornos bien definidos de características quísticas en
hemitórax izquierdo de aproximadamente 11 mm de diá-
metro mayor. El volumen de líquido amniótico fue repor-
tado como normal. Los seguimientos ecográficos en las
siguientes dos oportunidades no mostraron cambios sig-
nificativos en el tamaño y forma de la lesión, por lo cual
se dio manejo expectante.

Inició trabajo de parto de forma espontánea y se reali-
zó cesárea por iterativa. Producto de sexo masculino de
2,900 g (P75-90), talla de 50 cm (P50), perímetro cefálico
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de 34 cm (P75-90), perímetro torácico 32 cm (P50) y pe-
rímetro abdominal de 31 cm. El puntaje de APGAR fue
de 6/10 8/10 y un Ballard de 36 semanas. Los hallazgos
iniciales al examen físico positivos son un pectum cari-
natum. Al nacimiento presenta hipotonía y un compromi-
so de la función respiratoria para un puntaje de Silverman
de 6/10, por lo cual requiere manejo con ventilación asis-
tida y es trasladado a la Unidad de Cuidados Intensivos
donde se inicia manejo farmacológico con surfactante.

Ante los hallazgos radiológicos iniciales, se considera
la posibilidad de una neumonía adquirida in-utero, por lo
cual se inicia manejo empírico de antibioticoterapia. A las
24 horas de vida el paciente se encuentra estable hemodi-
námicamente, pero persiste la dificultad respiratoria, por
lo cual continúa el soporte ventilatorio. Se toman gases ar-
teriales que muestran acidosis respiratoria no compensada.

A las 72 horas de vida se evidencia neumotórax pe-
queño anterior izquierdo que resuelve espontáneamen-
te y la acidosis respiratoria se encontraba compensada
(Figura 1). Al quinto día de vida, el paciente presenta ane-
mia con hemoglobina de 6.8 mg/dL, por lo cual requiere
transfusión. A los 10 días de vida se realiza un ecocar-
diograma que demuestra hipertensión pulmonar modera-
da de 46 mmHg y un foramen oval permeable. En la eco-
grafía transtorácica se ve un aumento generalizado de la
ecogenicidad pulmonar izquierda, probablemente por con-
solidación y/o atelectasia con una discreta elevación de
los hemidiafragmas. Asociado se confirma la presencia

de una imagen quística de contornos bien definidos de
17 mm de diámetro proyectada hacia el ápice del pulmón
izquierdo que desvía el mediastino al lado contralateral.

En la tomografía axial computarizada, tomada a los 9
días de vida, se visualiza en la ventana para parénquima
pulmonar una imagen quística de aproximadamente 17
mm de diámetro mayor de contornos bien definidos con
nivel hidroaéreo localizada en el ápice pulmonar izquier-
do. El corazón y los grandes vasos se encuentran des-
viados por la masa (Figura 2).

Posterior a la TAC se logra la extubación del paciente,
el cual presenta saturaciones satisfactorias con cánula
nasal. Y el proceso neumónico resolvió sin complicacio-
nes. Se inició vía oral tolerada adecuadamente. El pa-
ciente fue progresando clínicamente de su dificultad res-
piratoria y fue dado de alta a los 25 días de vida.

Se hizo una impresión diagnóstica de:

1. Malformación adenomatosa quística pulmonar apical
izquierda.

2. Hipoplasia pulmonar derecha
3. Hipertensión pulmonar moderada.
4. Neumonía in-utero resuelta.
5. Neumotórax resuelto.
6. Anemia resuelta.

Figura 1. Radiografía simple de tórax anteroposterior. Se
observa una desviación de la silueta cardiomediastínica
hacia el hemitórax derecho. Presencia de una imagen
quística a nivel del lóbulo superior del hemitórax izquierdo
de bordes bien definidos con centro radiolúcido. Las demás
estructuras osteoarticulares y cámara gástrica lucen de apa-
riencia normal.

Figura 2. Tomografía axial computarizada, ventana de
parénquima pulmonar, corte sagital a la altura de T6. Se ob-
serva una imagen quística hipodensa con nivel hidroaéreo
en su interior de bordes bien definidos sin septos en su inte-
rior de aproximadamente 17 mm de diámetro mayor en el
lóbulo superior apicoposterior del hemitórax izquierdo. En el
parénquima que circunscribe la lesión se observa una ima-
gen hiperdensa que sugiere ocupación alveolar secundaria
posiblemente a un proceso neumónico concomitante. Se
observa desplazamiento del mediastino hacia el hemitórax
derecho.
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Actualmente, el paciente se encuentra en manejo mé-
dico a la espera de ganancia de peso y estabilización de
la función pulmonar para ser llevado a corrección quirúr-
gica más adelante.

DISCUSIÓN

La MAQP se trata de una entidad poco frecuente. Para el
año de 1993 sólo había alrededor de 150 casos reporta-
dos en la literatura.1,4 Corresponde al 25% de las malfor-
maciones congénitas pulmonares y al 95% de las lesio-
nes congénitas quísticas pulmonares. Se presenta por
igual en los dos sexos y no existe predilección de latera-
lidad. Se considera que su transmisión es esporádica,
sin asociación con ningún tipo de teratógenos.

Por lo general es una patología que se presenta de
forma aislada. En el 20% de los casos se han encontrado
asociaciones especialmente con anormalidades del trac-
to genitourinario (agenesia renal e hipoplasia renal). En
cuanto a anomalías cardiovasculares, la más frecuente
es ductus arterioso persistente. Otras anomalías descri-
tas son: síndrome de Pier-Robin, hemivértebras, esteno-
sis pilórica y hernia diafragmática.5 La anasarca es un
hallazgo que se encuentra con frecuencia en los pacien-
tes con MAQP. La presentación de neumotórax espontá-
neo es poco frecuente, sin embargo en el caso descrito
se presentó un neumotórax anterior espontáneo.

No es clara la etiología de la MAQP, sin embargo se
trata de una alteración hamartomatosa en la que se com-
promete el desarrollo embrional pulmonar. La formación
del mesénquima pulmonar genera una alteración en la
ramificación bronquial, dando origen a lesiones quísticas.
En los estudios histológicos, los tejidos observados pre-
sentan una maduración adecuada. En otras palabras, la
MAQP se define como una detención en el desarrollo
pulmonar que afecta un solo segmento. No existe un es-
tudio satisfactorio que reporte sobre la incidencia de esta
patología; sin embargo se considera que se encuentra
entre 1 en 10,000 a 1 en 35,000.6

CLASIFICACIÓN

En los casos descritos en pacientes adultos, además de
los componentes histológicos normales (epitelio pseudoes-
tratificados y glándulas secretoras) se ha encontrado una
gran infiltración de células inflamatorias, hallazgo no pre-
sente en los pacientes en edad pediátrica con MAQP.
Kwitten et al propusieron una clasificación microscópica
de las lesiones en la cual hay tres categorías. En la tipo
I se trata de una única masa o múltiples quistes, de gran
tamaño, compuestos por un epitelio pseudoestratificado
ciliado, circunscrito por músculo liso y tejido elástico. El
tipo II corresponde a múltiples quistes pequeños, cuya

pared se compone de epitelio columnar. La tipo III es una
masa grande no quística con componentes epiteliales
similares a los bronquios fuente. Por lo general, cuando
se identifica el tipo II, existe una mayor probabilidad de
encontrar otras anomalías asociadas.1

En la clasificación de Stoker, el principal determinante
es el tamaño de la lesión según los hallazgos radiológicos.
En la clase I, la más frecuente, los quistes son de 2 a 10
cm de diámetro, rodeados usualmente por pequeños quis-
tes a su alrededor. En la clase II, se asocian otras anoma-
lías y son quistes entre 0.5 a 2 cm. En la clase III el tama-
ño es menor de 0.5. Ésta se presenta principalmente en
los niños y la sobrevida dependerá de qué tan severa sea
la hipoplasia pulmonar contralateral. En la clase IV, son
quistes que se originan más distales en el árbol bronquial
y por lo tanto se ubican más en la periferia.1,7 En la clasifi-
cación de Adzick también se habla del tamaño de los quis-
tes, si son macro o microquistes dependiendo si superan
o son menores de 5 cm.

PRONÓSTICO

Se han utilizado varios métodos para establecer un pro-
nóstico. Cuando se tiene en cuenta la clasificación basa-
da en el patrón histológico, se considera al tipo I como
una lesión de buen pronóstico mientras que los tipos II y
III se comportan de forma maligna.6 Sin embargo, en la
actualidad se usa con mayor frecuencia la clasificación
de Stoker como determinante del pronóstico. Es así que
el tamaño de la lesión resultará indirectamente proporcio-
nal al pronóstico del paciente.

En el 6% de los casos puede regresar espontánea-
mente el quiste in utero. En general se considerará, ade-
más del tamaño de la masa, como un factor de mal pro-
nóstico el grado de rechazo del mediastino y el desarrollo
de hydrops fetalis o polihidramnios en la vida fetal in ute-
ro.5,8 A largo plazo, si se supera el periodo neonatal sin
complicaciones, los principales eventos que generan una
mayor morbimortalidad en estos pacientes, son las in-
fecciones pulmonares recurrentes y la transformación
maligna de los quistes. Es por esto que se prefiere hacer
resección del quiste si su tamaño supera los 2 cm de
diámetro.

Por lo tanto, el paciente presentado previamente tiene
a favor el no haber desarrollado hydrops fetalis ni polihi-
dramnios durante el embarazo. Sin embargo, el tamaño
del quiste se encuentra en el límite para considerarlo como
de mal pronóstico.

MÉTODOS DIAGNÓSTICOS

En cuanto a la aproximación imagenológica de estos pa-
cientes, la ecografía antenatal se ha convertido en la mejor
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herramienta para el diagnóstico y seguimiento inicial.
Mediante los controles ecográficos se puede determinar
la regresión de la lesión. De todos modos se recomienda
a todos los pacientes que hayan tenido diagnóstico pre-
natal de MAQP, que se les realice una tomografía al mo-
mento del nacimiento para descartar lesiones residuales
no visibles mediante la ecografía.10 En caso de persistir
y estar presente al momento del nacimiento, el neonato
debe ser valorado con una tomografía axial computariza-
da y una radiografía simple de tórax en las primeras ho-
ras de vida. Se considera la tomografía como la primera
línea de seguimiento.11,12

MANEJO

No existen protocolos universales de manejo y cada pa-
ciente será tratado según la experiencia individual dis-
puesta por los especialistas en cada institución. Ha sido
bastante controvertido si se debe operar a los pacientes
en la fase asintomática. Sin embargo, el tamaño de la
lesión por sí sola se considera como el principal indica-
dor para resección quirúrgica. En los reportes en la litera-
tura se ha descrito que la recuperación de estos pacien-
tes es bastante satisfactoria. Se sugiere realizarla entre
los 2 y 6 meses de edad. Otros autores como Chow et al
sugieren la corrección quirúrgica antes de ser dado de
alta al neonato.10 Existen reportes de una mejor recupera-
ción y un mejor pronóstico en los pacientes que fueron
operados en la fase asintomática.15 Algunos autores su-
gieren la necesidad de realizar manejo quirúrgico in utero
en los casos en los que se desarrolle hydrops fetalis.13,14

Sin embargo, existen otras posiciones en las que se con-
sidera como de primera posibilidad la de dar manejo con-
servador a estos pacientes.17,18

De forma general, en todos los documentos se con-
cluye que la necesidad de manejo quirúrgico se define
por la presencia y análisis de varios factores como son la
edad del paciente, la fase asintomática versus sintomáti-
ca, el tamaño de la masa y complicaciones asociadas.
Por lo tanto, cada paciente debe ser tratado de forma
individual. A largo plazo, todos los pacientes con diag-
nóstico pre y postnatal de MAQP deben ser seguidos
inclusive luego de la cirugía correctiva para asegurar un
adecuado desarrollo antropométrico y respiratorio.19

CONCLUSIÓN

La MAQP es una entidad de la cual aún falta establecer
con mayor exactitud su incidencia y comportamiento
epidemiológico. Los avances en el diagnóstico prenatal
sin duda incrementarán los casos, por lo cual será una
patología de la cual se podrá conocer mejor su etiología,
historia natural y manejo. En general, se sugiere la co-

rrección quirúrgica de todos los pacientes con lesiones
persistentes entre los primeros 2 a 6 meses de edad por
el riesgo de complicaciones futuras.
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