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[Congenital pulmonary airway malformation: a case report]

RESUMEN

Presentamos el caso de una recién nacida con diagnóstico 
por ultrasonido en el tercer trimestre de quiste pulmonar 
congénito, sin datos de dificultad respiratoria al nacimiento; 
se realizó radiografía y tomografía computarizada de tórax, 
con sospecha diagnóstica de malformación congénita de 
la vía aérea pulmonar. Se realizó tratamiento quirúrgico 
mediante resección de lesión quística bronquial derecha. El 
reporte anatomopatológico fue de malformación congénita 
de la vía aérea pulmonar tipo I. Se trata del primer caso 
donde se realiza únicamente resección de la malformación 
pulmonar, sin necesidad de lobectomía o segmentectomía, 
con adecuada evolución postquirúrgica y sin complicaciones.

Palabras clave: Recién nacido, malformación congénita de 
la vía aérea pulmonar, diagnóstico prenatal, segmentectomía, 
lobectomía.

ABSTRACT

We present the case of a newborn with diagnosis by 
ultrasound in the third trimester of congenital pulmonary cyst, 
without data of respiratory difficulty at birth. Radiography and 
chest computed tomography were performed, suspecting 
congenital malformation of the pulmonary airway. Surgical 
treatment was performed by resection of a right cystic lesion. 
Pathologic report was congenital malformation of the lung 
airway Type I. This is the first case where only pulmonary 
malformation resection was performed, without lobectomy 
or segmentectomy. The patient had good postoperative 
evolution without complications.

Key words: Newborn, congenital pulmonary airway 
malformations, prenatal diagnosis, segmentectomy, 
lobectomy.
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Introducción

Las malformaciones pulmonares congénitas suelen 
ser entidades raras, con una incidencia de uno en cada 
25,000 a 35,000 nacimientos.1

Estas anomalías se caracterizan por dilatación y 
proliferación anormal de bronquíolos y espacios termi-
nales, lo que resulta en la ausencia de alvéolos termi-
nales y tejido pulmonar2 que semeja lesiones quísticas. 

Estos quistes suelen localizarse en lóbulos inferiores y 
se encuentran recubiertos por epitelio cúbico cilíndrico; 
por lo general se encuentran comunicados con el bron-
quio ipsilateral y reciben su irrigación a partir de la 
vasculatura pulmonar y, raramente, de la sistémica.3

En 50 a 85% de los casos, el diagnóstico suele ha-
cerse de manera prenatal y, excepcionalmente hasta 
la edad adulta. Han existido avances del manejo pre- y 
postnatal de estas malformaciones, incluyendo cirugía 
fetal.4 El tratamiento quirúrgico postnatal depende del 
tipo de malformación pulmonar, de su localización en 
uno o más lóbulos y si es uni- o bilateral, pudiendo ser 
lobectomía o segmentectomía pulmonar.4 

En México existen pocos casos publicados de mal-
formaciones pulmonares congénitas y de la vía aérea; 
de los casos publicados3-7 que optaron por un manejo 
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postnatal, en ninguno se menciona la resección única 
con márgenes libres de la malformación pulmonar, 
como es el caso de nuestra paciente.

Presentación del caso

Se trata de una recién nacida quien fue hija de madre de 
23 años, secundigesta, originaria y residente del Estado 
de México; escolaridad: primaria completa; dedicada al 
hogar; aparentemente sana; grupo sanguíneo O posi-
tivo, sin toxicomanías. Padre de 27 años; escolaridad: 
secundaria completa; chofer; y con tabaquismo positivo. 
La madre tuvo control prenatal en tres ocasiones, ade-
cuada ingesta de hematínicos y polivitamínicos, cursó 
con infección de vías urinarias tratada; VDRL y VIH 
negativos. Durante el trabajo de parto se presentó en 
nuestro hospital, donde por ultrasonido obstétrico se 
detectó un quiste pulmonar congénito.

Se obtuvo producto por vía vaginal; se le brinda-
ron maniobras básicas de reanimación; peso: 2,950 g, 
talla: 51 cm, APGAR: 7/8, Silverman-Anderson: 0/0, 
Capurro tipo B: 38 SDG. El único dato relevante de 
la exploración física fue hipoventilación en la región 
apical y media del hemitórax derecho, sin estertores 
o sibilancias.

Debido al diagnóstico prenatal de quiste pulmonar 
congénito, se solicitó control radiográfico (Figuras 1 y 
2), observando imagen radiopaca de forma circular con 
aparentes lesiones quísticas en su interior, con depen-
dencia aparente del lóbulo medio y superior de pulmón 
derecho de 30.4 × 27.9 mm. Un ultrasonido torácico a 
las 12 horas de vida reportó adecuada neumatización 
de la región apical derecha, estructuras mediastina-
les íntegras, con imagen radiodensa redonda sobre 
el bronquio derecho. A los tres días de vida, en una 
tomografía axial de tórax simple y contrastada con 
ventana identificó tumoración quística apical derecha 
de 22.5 × 30 mm, con lesiones quísticas en su interior, 
adherida al bronquio derecho y con vaso nutricio no 
dependiente de la aorta (Figura 3). En su quinto día 
de vida se realizó, bajo anestesia general balanceada, 
colocación de catéter subclavio derecho y toracotomía 
posterolateral derecha (Figura 4) a nivel del quinto 
espacio intercostal.

Hallazgos quirúrgicos: lesión quística de cuatro 
centímetros de diámetro, de contenido mucinoso, de-
pendiente del bronquio derecho, con arteria nutricia 
directa de la arteria pulmonar ispilateral, adosada a los 
vasos pulmonares y al pericardio. Se realizó resección 
de la lesión quística bronquial derecha, sin necesidad 
de realizar segmentectomía o lobectomía; previo al 

cierre se colocó sonda pleural. El paciente salió del 
quirófano bajo ventilación mecánica asistida (Figura 
5); continuó su postoperatorio en fase III de la ventila-
ción, con sedación y analgesia. También, se indicó doble 
cobertura antimicrobiana. Por mantenerse estable, se 

Figura 1. Radiografía anteroposterior toracoabdominal con pre-
sencia de una imagen radiopaca circular localizada en el lóbulo 
medio y superior derecho.

Figura 2. Radiografía lateral toracoabdominal donde se eviden-
cia una lesión radiopaca en el lóbulo superior y medio derecho.
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Figura 3. TAC contrastada: masa quística apical derecha de 
22.5 × 30 mm, con lesiones quísticas dentro del mismo quiste, 
adherido al bronquio derecho y con vaso nutricio no dependiente 
de la aorta.

Figura 4. Rx toracoabdominal AP, con cánula orotraqueal, sonda 
de pleurostomía y neumotórax de 20%.

decidió extubación dos días después del evento quirúr-
gico; se retiró la sonda pleural cuatro días posteriores 
al mismo. La vía oral fue completa a las 72 horas de 
iniciada, por lo que se decidió el alta quirúrgica a los 
siete días, con estancia hospitalaria total de 21 días. Se 
egresó sin datos de dificultad respiratoria. Fue citada 
a revisión por el Servicio de Cirugía Pediátrica al mes 
y sexto mes postquirúrgicos; se encontró con adecuada 
mecánica ventilatoria y sin evidencia de alteraciones 
en el patrón respiratorio.

Reporte anatomopatológico: espécimen irregular-
mente ovoide, quístico, de 1.5 × 1.5 cm, de superficie ex-
terna rugosa, café con zonas blancas, pared con espesor 
de 0.2 y 0.3 cm; superficie interna rugosa, café (Figura 
6). A nivel microscópico (Figura 7): pared conformada 
por epitelio columnar pseudoestratificado, ciliado, con 
células mucosas aisladas; la pared estaba compuesta 
de tejido fibromuscular e islas de cartílago aisladas; se 
observaron fragmentos de bronquio con presencia de 
cartílago y glándulas submucosas adyacentes al mis-
mo, con zonas hemorrágicas. El diagnóstico final fue 
de malformación congénita de la vía aérea pulmonar 
Stocker tipo I.

Discusión

La malformación congénita de la vía aérea pulmonar 
—antes llamada malformación adenomatoidea quísti-
ca— representa 25% de las malformaciones congénitas 
pulmonares.4,8,9 Fue descrita por primera vez en 1697 
por Bartholin, y posteriormente, por Ch’in y Tang en 
1949.10 A través del tiempo se han incorporado nue-
vos conocimientos, por lo que recientemente existe 
una nueva nomenclatura: malformaciones congénitas 
pulmonares y de la vía aérea (MCPA), las cuales com-
prenden las malformaciones adenomatoideas quísticas, 
los quistes broncogénicos, secuestros pulmonares, 
atresias bronquiales, hiperinsuflación lobar congénita 
y lesiones híbridas.4

La etiología es desconocida; sin embargo, Ragip 
y sus colaboradores describieron un defecto en la ex-
presión del factor de transcripción tiroidea -1, el cual 
juega un papel importante en el desarrollo pulmonar.11

Se trata de un hamartoma torácico causado por 
un defecto embrionario ocurrido entre la quinta y 
sexta semana de gestación,9 ocasionado por el cese 
de la maduración bronquiolar aunado a un exceso de 
crecimiento del mesénquima pulmonar y supresión 
de la diferenciación alveolar, lo que da como resulta-
do estructuras de aspecto adenomatoso con epitelio 
cúbico o cilíndrico ciliado y carentes de cartílago.8,12 



Rev Mex Pediatr 2018; 85(1); 25-30

Sánchez-Pérez V y cols. Malformación congénita de la vía aérea pulmonar

28

www.medigraphic.org.mx

Figura 5. Imagen transoperatoria con incisión posterolateral 
donde se observa la lesión pulmonar.

Figura 6. Aspecto macroscópico. Espécimen ovoide quístico de 
1.5 ×× 1.5 cm, superficie externa rugosa, café con zonas blan-
cas, pared con espesor de 0.2 y 0.3 cm.

A

Figura 7. A y B. Aspecto microscópico. Pared conformada por 
epitelio columnar pseudoestratificado ciliado con células muco-
sas aisladas.

B

Típicamente, se presenta de manera unilateral, en el 
80 a 90% de los casos; es más frecuente de localización 
unilobular.12 El 51% está localizado en el hemitórax 
izquierdo, en contraste con la presentación de nuestra 
paciente, en quien se encontraba en la parte superior 
derecha. Generalmente se comunican con el árbol tra-
queobronquial y obtienen su suministro de sangre de 
la circulación pulmonar, como se muestra en nuestro 
caso, donde dependía de la arteria pulmonar ipsilateral.

Stocker y sus colegas describieron tres tipos morfo-
lógicos en 1977; sin embargo, en el año 2008, el mismo 

Stocker agregó los tipos 0 y IV4 y propuso cambiar el 
nombre de malformación quística pulmonar a malfor-
maciones congénitas pulmonares y de la vía aérea, 
clasificando de la siguiente manera:8,13

• 	 Tipo 0: representa únicamente de 1 a 3%. Se origina 
en el árbol traqueobronquial proximal, pudiéndose 
localizar en cualquier lóbulo pulmonar. Se caracte-
riza por una displasia acinar. Suele ser una lesión 
sólida, con quistes que pueden medir hasta 0.5 cm, 
recubiertos por epitelio ciliado pseudoestratificado 
alto columnar con células caliciformes. Se asocia 
con otras malformaciones congénitas.4

• 	 Tipo I: corresponde a más del 65% de los casos 
de MCPA. Se origina en los acinos proximales 
(bronquial/bronquiolar) y por lo general involucra 
un lóbulo.4 Se presenta como varios quistes irre-
gulares, casi siempre de uno a cuatro, de paredes 
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finas, o un gran quiste rodeado de otros pequeños, 
de entre tres y 10 cm, con contenido líquido o aire. 
Histológicamente se encuentran recubiertos con 
epitelio columnar pseudoestratificado. Las paredes 
de los quistes contienen abundante músculo liso, 
así como tejido elástico; rara vez hay cartílago. En 
un tercio de los casos contiene células productoras 
de moco. El cuadro clínico consiste en dificultad 
respiratoria progresiva, la cual puede producir 
herniación mediastinal. Se considera como la de 
mejor pronóstico8,14 y rara vez se asocia a otras 
malformaciones.4

• 	 Tipo II: corresponde a 10 a 15%. Se origina en el 
centro de los acinos, a nivel bronquiolar, y suele in-
volucrar un lóbulo.4 Es una lesión quística, con varios 
quistes de menor tamaño, de entre 10 y 15 mm, los 
cuales se encuentran recubiertos por epitelio ciliado 
cuboide y columnar. En ocasiones se acompaña de 
bronquiolos respiratorios y alvéolos distendidos entre 
el epitelio de los quistes. Pueden contener aire, líqui-
do o ambos y comunicarse con el árbol bronquial. Se 
asocia en más del 50% con múltiples malformaciones 
congénitas. El pronóstico es pobre.8,14

• 	 Tipo III: corresponde al 8%. Se origina en los 
bronquíolos o ductos alveolares e involucra todo 
un lóbulo o pulmón.4 Es una tumoración predomi-
nantemente sólida aunque en realidad consiste en 
múltiples quistes menores de 0.5 cm. Se encuentran 
recubiertos por epitelio cuboide de tipo ciliado. 
El gran tamaño de esta lesión produce dificultad 
respiratoria grave y herniación mediastinal. El 
murmullo vesicular se encuentra ausente. Es la de 
peor pronóstico, complicándose fundamentalmente 
con hipoplasia pulmonar e hydrops fetalis.8,14 No se 
asocia a otras malformaciones congénitas.4

• 	 Tipo IV: corresponde al 10 a 15%; se origina 
del ácino distal alveolar o sacular, suele ser una 
lesión quística, con quistes de hasta 10 cm de diá-
metro recubiertos de epitelio alveolar aplanado. 
No se asocia con otras malformaciones.4

Langston, sin embargo, divide de una manera más 
simplificada las lesiones quísticas en dos grandes 
grupos:4

1. 	 Quistes grandes, que equivale a la clasificación de 
Stocker tipo I.

2. 	 Quistes pequeños, que equivale a Stocker tipo II.

Por otro lado, también contamos con la propuesta 
de Adzick y su equipo, quienes clasifican las lesiones 

acorde a su apariencia ecográfica y las dividen en ma-
croquísticas (> 5 mm de diámetro mayor) o microquís-
ticas (< 5 mm), lo cual confiere un factor pronóstico. 
Las macroquísticas poseen un crecimiento lento y, por 
lo tanto, se asocian a un mejor pronóstico, en compa-
ración con las microquísticas, que tienden a tener un 
crecimiento acelerado y asociarse con desviación del 
mediastino, hipoplasia pulmonar, polihidramnios e 
hydrops fetalis, lo que genera un mal pronóstico.4

Clínicamente, se pueden manifestar de tres ma-
neras: 1) muerte perinatal, 2) síndrome de dificultad 
respiratoria progresivo y 3) asintomática.10,15 En el 
80% el diagnóstico es prenatal.10 En el periodo neona-
tal deberá iniciarse protocolo de estudio dentro de los 
tres primeros meses de vida, incluyendo radiografía de 
tórax y tomografía. Una angiografía ayuda al diagnós-
tico diferencial, así como descartar otra malformación 
asociada.4

Dentro de la presentación clínica postnatal, lo ha-
bitual es la dificultad respiratoria progresiva.16 En la 
exploración física existe abombamiento del hemitórax 
afectado, hiperresonancia ipsilateral, hipoventilación, 
ruidos cardiacos velados y desplazados, así como hepa-
toesplenomegalia debido a hiperexpansión del tórax. 
Cuando la sintomatología es desde el nacimiento y la 
dificultad respiratoria grave, es indicación de resección 
quirúrgica inmediata.1

Las malformaciones asociadas pueden ser hidra-
nencefalia, persistencia del conducto arterioso y dex-
trocardia, hipoplasia pulmonar, pectum excavatum, 
hernia diafragmática, hipertrofia pilórica, atresia 
yeyunal, agenesia renal, síndrome de Potter, síndrome 
de Prune-Belly.7,10,17

El tratamiento quirúrgico postnatal más empleado 
es clásicamente la lobectomía.7 En caso que la lesión sea 
pequeña y bien delimitada, se prefiere la segmentecto-
mía.15 Cualquiera de los métodos puede ser realizado 
a través de una toracotomía o toracoscopía, lo cual 
dependerá de las condiciones clínicas del paciente y 
la experiencia del equipo quirúrgico.4 Ambos procedi-
mientos generalmente tienen buenos resultados y baja 
incidencia de complicaciones.2,3,18

Las complicaciones quirúrgicas se llegan a pre-
sentar en 6 a 9%, siendo secundarias a fugas de aire, 
atelectasias, derrame pleural, neumotórax y fístulas 
broncopleurales.19 Es necesario el seguimiento clínico 
y radiológico a largo plazo de estos pacientes, ya que 
el tejido residual favorece infecciones de repetición, así 
como riesgo de malignización.11,20

El pronóstico depende del momento del diagnóstico, 
el tamaño y localización de las lesiones quísticas, así 
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como la asociación de polihidramnios o hydrops, des-
viación del mediastino y el momento del tratamiento 
quirúrgico.8,13,21

Conclusiones

Las malformaciones congénitas pulmonares y de la vía 
aérea son entidades raras. Éste es el primer caso repor-
tado en México donde se realiza únicamente resección 
de la malformación, sin necesidad de lobectomía o seg-
mentectomía, con adecuada evolución clínica posterior.
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