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RESUMEN

La malformación adenomatoide quística pulmonar es una lesión hamartomatosa, generalmente unilateral y multiquística. Se caracteriza 
por un sobrecrecimiento de bronquiolos terminales, los cuales sustituyen a los alvéolos. La malformación adenomatoide quística pulmonar 
puede asociarse con otras malformaciones, cromosomopatías y neoplasias malignas. Se comunica el caso de una niña de dos años, 
con malformación adenomatoide quística pulmonar tipo II en el pulmón derecho y con formación sólida adyacente con características 
morfológicas e inmunohistoquímicas de un pseudotumor inflamatorio. La combinación de ambas alteraciones no se ha descrito antes.
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ABSTRACT

Cystic adenomatoid malformation of the lung (CAM) is an uncommon hamartomatous lesion showing an overgrowth of terminal bronchi-
oles replacing the alveoli. The condition may be associated with other malformations, chromosomal abnormalities and malignancies. We 
present the case of a 2-year-old girl with a CAM type II in the right lung associated with an adjacent solid tumor with the morphologic and 
inmunohistochemical features of an inflammatory pseudotumor (IPT). The presence of a CAM with an IPT in the same lobe of the lung 
represents a previosly unrecognized association.
Key words: cystic adenomatoid malformation, inflammatory pseudotumor.

La malformación adenomatoide quística pulmo-
nar es un trastorno del desarrollo embrionario, 
que afecta a los bronquiolos y a los espacios 
terminales, de modo que no se forman alvéolos. 

En consecuencia, el tejido de la zona afectada adopta un 
aspecto quístico adenomatoide.1 La malformación ade-
nomatoide quística pulmonar es considerada una lesión 
hamartomatosa infrecuente, que generalmente es unila-

teral y multiquística.2 La malformación adenomatoide 
quística pulmonar puede asociarse con malformaciones 
del pulmón, del sistema urinario, del tubo digestivo y del 
aparato cardiovascular. También se describe combinada 
con alteraciones del sistema nervioso central, onfalocele, 
gastrosquisis y enfermedades cromosómicas.3-5

Exponemos un caso de malformación adenomatoide 
quística pulmonar, en la que se desarrolló un pseudotumor 
inflamatorio. Esta asociación no la encontramos descrita 
en la bibliografía.

CASO CLÍNICO

Niña de dos años, que seis meses antes fue llevada a 
consulta por fiebre y dificultad respiratoria progresiva, 
por lo que fue internada con diagnóstico de neumonía. 
Una radiografía de tórax reveló cavidades quísticas en 
los lóbulos superior y medio del pulmón derecho. La TAC 
mostró un patrón en vidrio esmerilado e imágenes quísti-
cas en los segmentos superiores (Figura 1). Se decidió la 
exéresis quirúrgica del lóbulo superior derecho. Durante 
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el acto quirúrgico se observaron atelectasias y numerosos 
macroquistes. Se reconoció, además, una formación sólida 
de 4 cm, revestida por pleura y ubicada en la vecindad de 
la cisura pulmonar. Se procedió a resecar el lóbulo afectado 
y la tumoración adyacente.

En la pieza de lobectomía el tejido pulmonar mostró 
crepitación disminuida. Al corte se observaron múltiples 
cavidades quísticas de hasta 3 cm de diámetro (Figura 
2). El examen histológico evidenció quistes revestidos 
por epitelio ciliado pseudoestratificado. En el estroma 
circundante se apreció abundante tejido fibrocoláge-
no, cartílago hialino maduro, infiltrados inflamatorios 
mixtos con formación de folículos linfoides y células 
gigantes multinucleadas. Separando las áreas quísticas 
había parénquima pulmonar normal. La lesión se inter-

pretó como una malformación adenomatoide quística 
pulmonar tipo II. La formación sólida medía 4 X 2.5 X 
2.5 cm y mostraba una superficie lisa y blanca. Al corte 
el tejido era blanco, firme y de aspecto nodular (Figura 
3). El estudio microscópico mostró una proliferación de 
células ahusadas con patrón vorticilar, intercaladas con 
fibras de colágeno y sobre un fondo rico en linfocitos 
y células plasmáticas (Figuras 4 y 5). En otras áreas se 
evidenciaron células epitelioides de amplio citoplasma 
eosinófilo y núcleo vesiculoso, que mostraban aisladas 
mitosis típicas y leve hipercromatismo nuclear. Las 
células fusiformes resultaron positivas para actina de 
músculo liso y cinasa de linfoma anaplásico, así como 
focalmente para queratina AE1/AE3 (Figuras 6 a 8). 
Las características histológicas e inmunohistoquímicas 
avalaron el diagnóstico de pseudotumor inflamatorio.

Figura 1. TC torácica de múltiples formaciones quísticas en pulmón 
derecho. 

Figura 2. Lobectomía parcial derecha con quistes, el mayor de 
ellos de 3 cm de diámetro. 

Figura 3. Formación sólida, adyacente a la malformación adeno-
matoide quística pulmonar y revestida por pleura.

Figura 4. Proliferación de células ahusadas con patrón verticilar 
(H y E, 10X).
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A 12 meses de la intervención quirúrgica la paciente 
está asintomática.

DISCUSIÓN

La malformación adenomatoide quística pulmonar es una 
condición poco frecuente; fue descrita por primera vez por 
Chin y Tang en 1949.6 También se le denomina adenoma 
quístico bronquial fetal o hamartoma quístico pulmonar.2 
Fue definida como un sobrecrecimiento de bronquiolos 
terminales, los cuales sustituyen a los alvéolos, producien-
do aumento de volumen del lóbulo afectado.7 La lesión 
se produce por una alteración durante la quinta o sexta 
semana de vida intrauterina.1,4,8 Para Macdonald y col. la 
enfermedad es más frecuente en mujeres.9 Sin embargo, 
otros autores sostienen que la distribución por sexos no 
manifiesta diferencias significativas.2,10

La malformación adenomatoide quística pulmonar 
raramente afecta a ambos pulmones (2 a 10% de los ca-
sos informados en la bibliografía), mientras que 90% se 
limita a un solo lóbulo.4,10 La manifestación clínica más 
frecuente, fuera del periodo neonatal, es la neumonía.4,8,11 
También puede ser asintomática en estadios iniciales.12 
Otras formas de presentación menos frecuentes incluyen: 
neumotórax espontáneo, bronquitis obstructiva, hemopti-
sis y dolor torácico.11

Stocker y col. clasificaron a la malformación adenoma-
toide quística pulmonar en tres tipos, de acuerdo con las 
características anatomopatológicas.5 Recientemente la cla-
sificación se ha ampliado para incluir otras dos variantes.13 
El tipo 0 contiene quistes menores de 0.5 cm de diámetro, 

Figura 5. Células plasmáticas y linfocitos entre las células ahusa-
das (H y E, 40X).

Figura 6. Marcación difusa positiva para actina músculo liso en las 
células ahusadas (40X).

Figura 7. Marcación difusa positiva para cinasa de linfoma anaplá-
sico en las células ahusadas (10X).

Figura 8. Marcación focal positiva para citoqueratinas AE1/AE3 en 
las células ahusadas (40X).
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revestidos por epitelio ciliado pseudoestratificado.13 El tipo 
I se distingue por múltiples quistes, uno de los cuales tiene 
más de 10 cm de diámetro; entre los quistes pueden existir 
alvéolos normales revestidos por epitelio columnar ciliado 
pseudoestratificado. Otros tejidos que suelen encontrarse 
en estos dos grupos incluyen: cartílago y fibras musculares 
lisas y elásticas.5,13 El tipo II contiene quistes de 2.5 cm 
de diámetro, revestidos por epitelio cúbico o columnar, en 
el cual puede encontrarse músculo estriado.5,13 El tipo III 
muestra quistes de hasta 1.5 cm de diámetro, revestidos 
por epitelio cúbico.5,13 Y el tipo IV está conformado por 
quistes de hasta 7 cm, que también están revestidos por 
epitelio cúbico o columnar. En las tres últimas variantes 
no hay células mucosas o cartílago.5,13

Los estudios radiológicos pueden mostrar imágenes 
de neumonía, derrame pleural, neumotórax, quistes o 
desplazamiento mediastinal.4,8,14 Los principales diagnós-
ticos diferenciales incluyen: secuestro pulmonar, quiste de 
duplicación esofágica y teratoma quístico.14 Debe señalarse 
que puede haber una malformación adenomatoide quística 
pulmonar dentro del secuestro pulmonar. El pronóstico 
de la malformación adenomatoide quística pulmonar de-
pende de la extensión y del tipo anatomopatológico de la 
enfermedad.5,8,9 Las complicaciones incluyen infecciones 
y neumotórax.2,4,8

Si bien representan publicaciones aisladas, se han 
descrito casos de malformación adenomatoide quística 
pulmonar asociada con neoplasias malignas.4,12,15 En el 
Cuadro 1 se resumen los principales hallazgos. Aunque 
el pseudotumor inflamatorio es una neoplasia que puede 
manifestarse en el pulmón; hasta la fecha no hemos en-
contrado en la bibliografía ningún caso asociado con una 
malformación adenomatoide quística pulmonar.

El pseudotumor inflamatorio constituye una lesión 
benigna que representa 0.7% de las neoplasias pul-
monares.16 El estudio histológico del pseudotumor 
inflamatorio revela una mezcla de fibroblastos, tejido 
de granulación, tejido fibroso y células inflamatorias, 
que incluyen linfocitos, histiocitos, células gigantes, 
macrófagos, neutrófilos y un gran número de células 
plasmáticas.17-19 En casi todos los casos hay inmuno-
rreactividad positiva para anticuerpos contra vimentina, 
actina de músculo liso y desmina, lo que confirma la 
naturaleza miofibroblástica de las células ahusadas.18,20 
Recientemente, en algunos pseudotumores inflama-
torios se demostró marcación positiva para cinasa de 
linfoma anaplásico.21,22

Existen diversas hipótesis que podrían explicar la 
histogénesis del pseudotumor inflamatorio: trastornos 
metabólicos, procesos inflamatorios y una reacción antí-
geno-anticuerpo ante un microorganismo.23,24 Matsubara y 
col. han tratado de identificar agentes que podrían iniciar 
una cascada de reacciones que estimularían a las células 
estromales y al entorno inflamatorio a sufrir un intercam-
bio de factores proinflamatorios y proliferativos tras los 
cuales el tumor llegaría a ser autónomo.17 En la misma 
línea algunas publicaciones relacionan al pseudotumor 
inflamatorio con el virus Epstein-Barr y con el virus del 
herpes humano 8.24,25

En el caso que exponemos la malformación ade-
nomatoide quística pulmonar mostraba abundantes 
infiltrados inflamatorios con predominio de linfocitos 
en asociación con el pseudotumor inflamatorio. Este 
hallazgo podría sugerir que los estímulos inflamato-
rios actuaron como “inductores” de la evolución de 
la neoplasia. 

Cuadro 1. Combinación de malformación adenomatoide quística pulmonar y neoplasia maligna. Casos publicados

Autor Sexo Edad 
(años)

Localización Tumor maligno Evolución

Hauri y col.4 F 2 Pulmón izquierdo Rabdomiosarcoma Favorable

Granata y col.15 M 11 Pulmón izquierdo Carcinoma bronquioloalveolar Favorable

Ibaceta y col.12 M 2 y medio Pulmón derecho Rabdomiosarcoma Favorable
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