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Malformación Congénita de la Vía Aérea Pulmonar. Reporte de cuatro casos y 
revisión de la literatura

Resumen: La malformación congénita de las vías respiratorias pulmonares es una anomalía rara del desarrollo 
del tracto respiratorio inferior.

Los pacientes afectados pueden presentar dificultad respiratoria en el período del recién nacido o pueden per-
manecer asintomáticos hasta más adelante en la vida. Muchos casos ahora se detectan mediante un examen 
de ultrasonido prenatal de rutina.

La resección quirúrgica es el tratamiento definitivo. 

Abstract: Congenital pulmonary airway malformation is a rare developmental abnormality of the lower respi-
ratory tract.

Affected patients may present with respiratory distress in the newborn period or may remain asymptomatic until 
later in life. Many cases are now detected by a routine prenatal ultrasound examination.

Surgical resection is the definitive treatment.

Introducción

Las anomalías pulmonares congénitas abarcan una 
amplia gama de patologías, estas constituyen una al-
teración en el desarrollo de las diferentes estructuras 
pulmonares durante la etapa fetal1. 

Epidemiología: La malformación congénita de la vía 
aérea pulmonar (CPAM) es una malformación del de-
sarrollo de la parte inferior del tracto respiratorio. Se 
caracterizan por un patrón anormal de la vía aérea 
que ocurre durante la morfogénesis de ramificación 
pulmonar y posiblemente puede conducir a áreas pul-
monares quísticas y / o adenomatosas2,3.Aunque es 
rara, es la lesión pulmonar congénita más común4,5.

El tipo de lesión histológica dependerá de la edad 
gestacional, el nivel de compromiso del árbol tra- 

queobronquial6. Los subtipos de quistes grandes 
representan aproximadamente el 70% de las CPAM. 

Patogénesis: Una hipótesis establece una expresión 
persistente de marcadores de desarrollo pulmonar 
temprano dada por posibles defectos genéticos, los 
mismos que conducirían a una interrupción focal y 
temporal del pulmón durante la morfogénesis7.

Clasificación: La clasificación de CPAM se basa en 
la propuesta realizada por Stocker, modificada en el 
año 2002, quien sustituyo el nombre de Malformación 
adenomatoide quística por el de malformación con-
génita de la vía aérea pulmonar3. Esta nueva clasifi-
cación incluye 5 tipos de MCVAP según el nivel en 
que se produce la lesión, de los cuales los tipos 1, 2 
y 3 coinciden con los tipos I, II y III de la clasificación 
previa de 1977 realizada por el mismo autor. Tabla 1.
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Congenital pulmonary airway malformation. Report of four cases and review of the literature

Reporte de caso

Tipo Tipo 0 Tipo 1 Tipo 2 Tipo 3 Tipo 4
Frecuencia 1-3% >65% 20-25% 8% 2-4%
Diámetro máximo
del quiste

0,5cm 10cm 2,5cm 1,5cm 7cm

Músculo estriado No No Si No No
Cartílago 100% 5-10% No No No
Músculo Liso 100-500 mc 100-300 mc 50-100 mc 0-50 mc 25-100 mc
Células mucosas 100% 33% No No No

Células epiteliales Ciliado, pseudoes-
tratificado, columnar
alto, con células

Ciliado, pseudoes-
tratificado, columnar
alto

Ciliado, cuboidal
columnar

Ciliado, columnar

Cribado combinado en un tiempo

Día 0: Información sobre el cribado.
Día 1: (entre 11-13+6 semanas)
    · Extracción de sangre: fß-HOG+PAPP-A.
    · Ecografía: TN y edad gestacional.

Día 0: Información sobre el cribado.
Día 1: (entre 8-13+6 semanas)
    · Extracción de sangre: fß-HOG+PAPP-A.
Día 2: (entre 11+0-13+6 semanas)
    · Ecografía: TN y edad gestacional.

Estimación del riesgo combinado clínico-bioquímico-ecográfico

Seguimiento normal
Ofrecer técnica invasiva

(ver apartado de métodos invasivos)
Consentimiento Informado

< 1/250-300 ≥ 1/250-300

Cribado combinado en dos tiempos

Tabla 1. Clasificación de Stocker

Fuente: Tipificación histológica de las MAQ, realizada en 1977 por Stocker et al. 15
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Diagnóstico: La propuesta de cribado de la CPAM 
recomendada por la literatura esta entre las sema-
nas 8 y 13 de embarazo este método es la modali-
dad principal para obtener imágenes del tórax fetal y 

detectar masas fetales8,9. Las CPAM aparecen como 
lesiones microquísticas homogéneas hiperecoicas o 
macroquísticas heterogéneas, con quistes que pare-
cen hipoecoicos1.

Las CPAM se desarrollan con igual frecuencia en el 
pulmón derecho e izquierdo10; la afectación pulmonar 
bilateral es rara11. En el 85 a 95% de los casos solo 
un suele estar afectado y el lóbulo inferior es el sitio 
más común, sin embargo, cualquier lóbulo puede es-
tar afectado.

La recomendación es la realización de resonancia 
magnética fetal después de detectar CPAM en la 
ecografía prenatal, se considera útil para apoyar el 
diagnóstico y aumentar la especificidad12.

Las CPAM tienen una señal más brillante que el tejido 
pulmonar normal en las secuencias ponderadas en 
T21. El 94% de la CPAM son diagnosticados prenatal-
mente por el ultrasonido de alta resolución.

Tratamiento: en aquellos fetos que han desarrollado 
hidrops y que han alcanzado las 32 a 34 semanas de 
gestación se plantea la finalización del embarazo se-
guido de la resolución quirúrgica temprana como una 
alternativa terapéutica valida13.

La toracotomía abierta temprana sigue siendo una al-
ternativa usada con frecuencia, la cual se recomienda 
llevarla a cabo entre los 3 a 6 meses de vida postna-
tal con el afán de prevenir procesos infecciosos que 
son más frecuentes pasado este periodo y adicional- 
mente otorgar el beneficio teórico de un mayor cre- 
cimiento pulmonar compensatorio14,15. La lobectomía 
se considera la técnica quirúrgica de elección ya que 
permite la remoción completa de la lesión y disminuye 

el riesgo de malignidad1.

Presentación de casos: 

Se presentan cuatro casos de pacientes con malfor-
mación congénita de la vía aérea pulmonar, tres de e- 
llos con malformación tipo 3 y uno con malformación 
tipo 2, cada uno cuenta con detalle del procedimien-
to quirúrgico realizado y con la confirmación histopa-
tológica de la enfermedad. 

Caso 1. Recién nacido masculino, con anteceden-
te de diagnóstico prenatal de CPAM mediante US y 
IRM, misma que reportaba: el pulmón derecho se evi- 
denciaba un área de incremento de la señal en las 
secuencias dependientes de T2 con imágenes de as-
pecto microquístico, las estructuras de la línea media 
no están desplazadas. (Figura 2). 

En las primeras horas de vida, se realiza RX y TC 
simple de tórax evidenciado formaciones quísticas 
aéreas confluentes en lóbulo medio y segmento su-
perior del lóbulo inferior, menores 5mm, se asocia a 
hiperinsuflación pulmonar, efecto de masa con des- 
viación estructuras mediastinales hacia el lado con-
tralateral (Figura 3 y 4).

El paciente es sometido a toracotomía derecha. Los 
hallazgos transquirúrgicos: Hiperinsuflación del lóbu-
lo superior derecho con múltiples quistes en segmen-
to basal y apical con invasión de lóbulo medio.

Tipo Tipo 0 Tipo 1 Tipo 2 Tipo 3 Tipo 4
Frecuencia 1-3% >65% 20-25% 8% 2-4%
Diámetro máximo
del quiste

0,5cm 10cm 2,5cm 1,5cm 7cm

Músculo estriado No No Si No No
Cartílago 100% 5-10% No No No
Músculo Liso 100-500 mc 100-300 mc 50-100 mc 0-50 mc 25-100 mc
Células mucosas 100% 33% No No No

Células epiteliales Ciliado, pseudoes-
tratificado, columnar
alto, con células

Ciliado, pseudoes-
tratificado, columnar
alto

Ciliado, cuboidal
columnar

Ciliado, columnar

Cribado combinado en un tiempo

Día 0: Información sobre el cribado.
Día 1: (entre 11-13+6 semanas)
    · Extracción de sangre: fß-HOG+PAPP-A.
    · Ecografía: TN y edad gestacional.

Día 0: Información sobre el cribado.
Día 1: (entre 8-13+6 semanas)
    · Extracción de sangre: fß-HOG+PAPP-A.
Día 2: (entre 11+0-13+6 semanas)
    · Ecografía: TN y edad gestacional.

Estimación del riesgo combinado clínico-bioquímico-ecográfico

Seguimiento normal
Ofrecer técnica invasiva

(ver apartado de métodos invasivos)
Consentimiento Informado

< 1/250-300 ≥ 1/250-300

Cribado combinado en dos tiempos

Tabla 2: Cribado combinado en uno y dos tiempos

Fuente: K.H. Nicolaides. Screening for chromosomal defects.Ultrasound Obstet 
Gynecol, 21 (2003), pp. 313-321
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Figura 1. Estudio ecográfico obstétrico en paciente de 30 semanas de gestación. Examen realizado 
con transductor convexo de 3.5 MHZ. A y B) corte longitudinal, C y D) cortes transversales sobre el 
tórax y el abdomen que evidencian incremento difuso de la ecogenicidad del pulmón derecho asociado 
a pequeñas imágenes hipoecogénicas entre 2 y 5 mm de aspecto quístico.
Fuente: Cortesía del Dr. Fabricio Macías. Servicio de Imagenología. Hospital Metropolitano de Quito.

Figura 2. Estudio realizado en un equipo 1.5 teslas estudio simple. MRI prenatal (30 semanas de gestación). A y B) cortes 
sagitales secuencias T2 C) corte transversal. A nivel de tórax y el abdomen que muestran incremento de la señal en las se-
cuencias sensibles a los líquidos en el pulmón derecho. Compatibles con malformación adenomatoidea quística.
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropolitano de Quito.

Figura 3. TC simple de tórax. A y B) cortes transversales. C) reconstrucción coronal MPR.  múltiples imágenes de aspecto 
quístico que comprometen difusamente el parénquima pulmonar derecho un 80%. El pulmón izquierdo es de características 
normales.
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropolitano de Quito.

A B C

A B C
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Figura 4. RX Tórax: múltiples imágenes radiolúcidas que impre-
sionan cavidades áreas de paredes delgadas, redondeadas del 
pulmón derecho entre 2 y 5 mm se asocian a sobre distensión pul-
monar.
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropolitano de Qui-
to.

Figura 5. RX Tórax pulmón hiperlucido congénito unila- 
teral izquierdo con desplazamiento de las estructuras del 
mediastino. 
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropoli-
tano de Quito.

Figura 6.  RX Tórax. Se interpretó el estudio como neu-
motórax por lo que se colocó tubo torácico izquierdo con 
enfisema subcutáneo de la pared costal.
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropoli-
tano de Quito.

Caso 2. Lactante de 1 mes 19 días de edad, que 
es transferido con diagnóstico de neumotórax, con 
cuadro clínico de dificultad respiratoria que aumenta 
progresivamente hasta llegar a distress respiratorio. 

Se solicitan RX y TC evidenciándose pulmón izquier-
do hiperlúcido congénito unilateral y presenta múlti-
ples formaciones de aspecto quístico.

Hallazgos sugerentes de MAQ con desplazamiento 
del mediastino hacia el lado contralateral, es someti-
do a una toracotomía izquierda, encontrando los ló- 

bulos superior e inferior hiperinsuflados con múltiples 
quistes bullosos en todo el parénquima pulmonar, 
ducto arterioso persistente de 5 mm de diámetro.

Estudio histopatológico reporta malformación con-
génita tipo 3.
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Figura 7. Tórax corte Axial Simple múltiples imágenes de aspecto quístico comprometen todo el pulmón izquierdo 
(MAQ), neumotórax marginal. 
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropolitano de Quito.

Figura 8. Pieza Quirúrgica. Neumonectomía total del pul-
món izquierdo Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar tipo II. 
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropoli-
tano de Quito.

Figura 9.  RX Tórax control postquirúrgico de Neumo-
nectomía total del pulmón izquierdo por (MAQ). Pulmón 
derecho de características normales. 
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropoli-
tano de Quito.

Al alta del paciente sin signos de dificultad respira-
toria, con apoyo de O2 a mínimo burbujeo requirien-
do oxígeno domiciliario, murmullo vesicular izquierdo 

abolido, murmullo vesicular derecho con adecuada 
entrada de aire. 

Caso 3. Paciente masculino de 18 días consul-
ta por dificultad respiratoria de 3 días de evolución, 
se acompañada tos, aleteo nasal, tiraje intercostal, 
taquipnea y cianosis. 

Se realiza Rx y TC del tórax  

Se sospecha (MAQ) y el paciente es sometido a lo-
bectomía izquierda. 
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Figura 10. A) RX Tórax pulmón hiperlúcido congénito unilateral izquierdo con signos de herniación 
hacia el lado derecho. Se confirmó (MAQ) tipo 3. B) Control post lobectomía.  
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropolitano de Quito.

Figura 11. B) TC Tórax simple cortes axiales C) Reconstrucción sagital, múltiples imágenes 
quísticas de paredes delgadas del pulmón izquierdo que comprometen el lóbulo superior 
y lingula. 
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropolitano de Quito.

Caso 4. Recién nacido a término, producto de parto 
céfalo vaginal, quien desde su nacimiento presenta 
dificultad respiratoria.

Al examen físico se encuentra retracciones subcos-
tales y ausencia del murmullo vesicular de predomi- 
nio izquierdo.

A

B C

B

Figura 12. Marcada sobredistensión pulmonar izquierda 
con desplazamiento de las estructuras del mediastino ha-
cia el lado contralateral. (Pulmón Hiperlúcido Congénito 
Unilateral). 
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropoli-
tano de Quito.
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La paciente fue intervenida quirúrgicamente evi-
denciándose hiperinsuflación del lóbulo superior y 
língula del pulmón izquierdo se realizó lobectomía de 
los segmentos afectados y se respetó el lóbuloinfe- 
rior, evolución sin complicaciones.

El Enfisema Lobar Congénito se trata de una hiper-
insuflación progresiva de un lóbulo pulmonar como 
resultado de un mecanismo valvular a nivel bron-      
quial, que permite la entrada de aire, pero no la salida 
y se manifiesta en periodo neonatal o primera infancia 
como distress respiratorio. 

Discusión

La malformación congénita de la vía aérea CPAM es 
una anomalía del desarrollo de las vías respiratorias 
terminales7, es una entidad rara, esporádica sin pre-
disposición genética. En 1977 Stocker y colabora-
dores clasifican la enfermedad de acuerdo al tamaño 
de los quistes y características patológicas. 

Tiene una incidencia de 1 en 25000 hasta 1 en 35000 
por año, esta es una de Latinoamérica, en nuestro 
país no existen estudios estadísticos sobre la fre-
cuencia de esta enfermedad. 

Dependiendo del tipo de lesión del 4 al 26% de los 
casos se han asociado a otras malformaciones con-
génitas, como cardiovasculares, secuestro pulmonar, 
tetralogía de Fallot, tronco arterioso común, agene-
sia, disgenecia renal y atresia intestinal. 

Los factores que indica pobre pronostico inclu-       
yen compromiso pulmonar bilateral, hidrops fetal, el 
tamaño de los quistes ya que generalmente los de 
mayor tamaño generan hipoplasia pulmonar. 

Los métodos de diagnósticos de primera elección se 
considera la ecografía prenatal realizada entre la se-
mana 8 y 13 confirmada con resonancia magnética 
fetal.

Conclusiones

La Malformación Congénita de la vía Aérea Pulmo-
nar es un trastorno de la embriogénesis que afecta a 
un grupo de enfermedades que cursan con dificultad 
respiratoria progresiva del recién nacido.

Los hallazgos radiológicos cursan como pulmón Hi- 
perlúcido congénito unilateral.

Los métodos de imagen útiles para el diagnóstico son 
Rx del tórax, la Resonancia Magnética, TC y un es-
tudio ecográfico prenatal de rutina realizado entre las 
semanas 8 y 13 de gestación que demuestra la pre- 
sencia de múltiples imágenes quísticas en el pulmón. 

La resección quirúrgica es el tratamiento definitivo.

La clasificación de la MAQP depende del tamaño de 
los quistes. 

Figura 13. TC del Tórax Lóbulo superior y lingual hiperinsuflados con herniación contralateral y 
desviación mediastinal hacia la derecha Enfisema lobar congénito. 
Fuente: Servicio de imagenología. Hospital Metropolitano de Quito.
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