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Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar: a propósito de un caso clínico
Congenital pulmonary airway malformation: a clinical case study

Malformação congênita das vias aéreas pulmonares: relato de caso

Cristina Valmaggia1, Alejandra Guadalupe2, Karina Machado3

Resumen

La malformación congénita de la vía aérea pulmonar (MVAP), antes llamada malformación ade-
nomatoidea quística pulmonar, es una rara anormalidad del desarrollo de las vías respiratorias 
terminales. Las lesiones son de distribución y tamaños variables, usualmente unilaterales.
El diagnóstico puede realizarse desde el período prenatal mediante ecografía gestacional, en-
contrándose, en ocasiones, graves repercusiones fetales. En los recién nacidos la enfermedad 
puede manifestarse con dificultad respiratoria aguda. En niños y adultos puede diagnosticar-
se ante infecciones pulmonares recurrentes u otras complicaciones. En pacientes sintomáticos 
está indicado el tratamiento quirúrgico para prevenir infecciones y la transformación neoplá-
sica; sin embargo, sigue siendo controversial el tratamiento profiláctico frente al tratamiento 
expectante en pacientes asintomáticos.
Se presenta el caso clínico de una lactante de 2 meses, que en el curso de una bronquiolitis se 
realizó una radiografía de tórax que evidenció una imagen radiolúcida del lóbulo medio. La to-
mografía computada visualizó gran imagen quística en pulmón derecho, que podría correspon-
der a una MVAP. Se decidió tratamiento quirúrgico coordinado. Se realizó una segmentectomía, 
confirmándose con anatomía patológica una MVAP tipo IV. Evolucionó favorablemente.
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Summary

Congenital pulmonary airway malformation 
(CPAM), formerly called pulmonary cystic 
adenomatoid malformation, is a rare develo-
pmental abnormality of the terminal airways. 
Lesions are of variable size and distribution, 
usually unilateral. The diagnosis can be made 
from the prenatal period by means of gesta-
tional ultrasound, occasionally causing serious 
fetal repercussions. In newborns, the disea-
se may manifest itself through acute respira-
tory distress. In children and adults it can be 
diagnosed through recurrent lung infections 
or other complications. In symptomatic pa-
tients, surgical treatment is indicated to pre-
vent infections and neoplastic transformation. 
However, prophylactic versus expectant ma-
nagement in asymptomatic patients remains 
controversial. We present the clinical case of a 
2-month-old infant who, during the course of 
bronchiolitis underwent a chest X-ray that re-
vealed a radiolucent image of the middle lobe. 
The computed tomography scan showed a lar-
ge cystic image in the right lung, which could 
be linked to an CPAM. The surgical treatment 
was carried out and the segmentectomy con-
firmed a pathological type IV CPAM. The pa-
tient evolved favorably.

Key words: Congenital cystic adenomatoid 
  malformation of lung 
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Resumo

A malformação congênita das vias aéreas pul-
monares (MVAP), anteriormente chamada de 
malformação adenomatoide cística pulmonar, 
é uma anormalidade rara do desenvolvimen-
to das vias aéreas terminais. As lesões são de 
tamanho e distribuição variáveis, geralmente 
unilaterais.
O diagnóstico pode ser feito desde o pré-natal 
por meio da ultrassonografia gestacional, po-
dendo encontrar repercussões fetais graves. 
Em recém-nascidos, a doença pode se ma-
nifestar com dificuldade respiratória aguda. 
Em crianças e adultos, pode ser diagnostica-
da com infecções pulmonares recorrentes ou 
outras complicações. Em pacientes sintomá-
ticos, o tratamento cirúrgico é indicado para 
prevenir infecções e transformações neoplási-
cas; no entanto, o tratamento profilático ver-
sus expectante em pacientes assintomáticos 
permanece controverso.
Apresentamos o caso clínico de uma criança 
de 2 meses que foi submetida a radiografia 
de tórax durante bronquiolite, que revelou 
imagem radiotransparente do lobo médio. A 
tomografia computadorizada mostrou grande 
imagem cística em pulmão direito, que pode-
ria corresponder a uma MVAP. O tratamento 
cirúrgico foi realizado e a segmentectomia 
confirmou um tipo IV de MVAP com patologia. 
A criança evoluiu favoravelmente.
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Introducción
Existe un amplio espectro de malformaciones bronco-
pulmonares que se presentan en la infancia. Incluyen 
quistes broncogénicos, secuestros broncopulmona-
res, malformación adenomatoidea quística y enfisema 
lobar congénito(1).

La malformación congénita de la vía aérea pul-
monar (MVAP), antes llamada malformación ade-
nomatoidea quística, se debe a una alteración en el 
crecimiento de las vías respiratorias terminales, y se 
caracteriza por falta de desarrollo alveolar y organi-
zación inadecuada del mesénquima pulmonar(2). La 
causa es desconocida, se atribuye a un defecto o falta 
de maduración de las estructuras bronquiales por de-
tención en la fase pseudoglandular (semanas 7 a 17 de 
gestación), generando una hiperplasia compensatoria, 
con reemplazo del tejido pulmonar por quistes de ta-
maño y distribución variables(2-4).

Los casos de MVAP son poco frecuentes, con 
una incidencia registrada que fluctúa entre 1/25.000 
a 1/35.000 embarazos(2), representando el 25% de las 
malformaciones congénitas pulmonares(5). Es más 
frecuente en varones.

En 1977 Stocker y colaboradores clasificaron las 
MVAP, de acuerdo a las características clínicas y pa-
tológicas, en tipo 1, 2 y 3. Posteriormente adicionaron 
los tipos 0 y 4 a la clasificación original, según el lu-
gar de origen de las lesiones(6) (tabla 1). El tipo 0 o tra-
queobronquial es una entidad rara, corresponde a una 
displasia acinar. Suele ser bilateral e incompatible 
con la vida. El tipo 1 o bronquial/bronquiolar consiste 
en grandes quistes rodeados de otros de menor tama-
ño, a menudo multiloculares, con células productoras 
de mucina. Hay comunicación con el árbol bronquial 
y de manera ocasional con una arteria sistémica. El 
carcinoma bronquioalveolar se ha asociado con esta 
variante(5). Presentan buen pronóstico luego de la re-
sección quirúrgica. El tipo 2 o bronquiolar por lo co-
mún se presenta en el primer año de vida, tiene pobre 
pronóstico porque casi siempre se acompaña de otras 
anomalías congénitas. Las lesiones se componen de 
quistes distribuidos en el tejido pulmonar normal. Por 
lo general afectan un solo lóbulo o parte de él, pero 
en ocasiones suelen afectar todo un pulmón. El tipo 3 
o bronquiolar/alveolar es infrecuente, está compuesto 
por quistes menores a 0,2 cm de diámetro, formando 
una masa voluminosa que abarca un lóbulo completo 
o incluso todo un pulmón, pudiendo asociar despla-
zamiento del mediastino. Microscópicamente la le-
sión se asemeja a un pulmón inmaduro, desprovisto 
de bronquios, con apariencia adenomatoidea. El tipo 
4 o alveolar consiste en una malformación hamarto-
matosa del acino, que consta de quistes periféricos. 
Pueden ser un hallazgo incidental ante neumotórax 

espontáneo o dificultad respiratoria. Por lo general 
se presenta en un solo lóbulo, rara vez es bilateral. 
Macroscópicamente son grandes quistes de paredes 
delgadas, con tejido subyacente laxo, fibrovascular y 
mesenquimal. Muchas de estas lesiones son neoplási-
cas y representan blastomas pleuropulmonares quísti-
cos bien diferenciados(6).

El diagnóstico prenatal puede realizarse mediante 
ecografía durante el segundo trimestre de embarazo. 
Es aconsejable confirmarlo con resonancia magnéti-
ca (RM) fetal, que identifica con más precisión las 
estructuras anatómicas afectadas y evalúa la coexis-
tencia de otras anomalías congénitas asociadas(7,8). En 
general estos quistes presentan incremento del tama-
ño, que alcanza un pico máximo a las 28 semanas, con 
estabilización e incluso regresión posterior. Se estima 
que en 15% de casos la malformación desaparece du-
rante el tercer trimestre de gestación(9). Los grandes 
quistes pueden producir desplazamiento mediastinal, 
compresión esofágica, polihidramnios e hidrops fetal.

En el período neonatal y durante los primeros me-
ses de vida, el diagnóstico puede sospecharse por la 
presencia de dificultad respiratoria o el hallazgo de 
signos radiológicos compatibles en un paciente asin-
tomático(5). La dificultad respiratoria puede aparecer 
en forma inmediata en casos de grandes quistes que 
comprimen el tejido normal circundante(6,10). Otras 
formas de presentación durante la infancia o la edad 
adulta, de menor prevalencia, son: neumonía recidi-
vante, neumotórax espontáneo, bronquitis obstructiva 
o dolor torácico(11,12).

La radiografía de tórax puede evidenciar lesiones 
quísticas pulmonares. La tomografía computada (TC) 
brinda información sobre la extensión de la lesión, su 
asociación con otras malformaciones no pulmonares 
y permite diferenciarla de otras anomalías pulmona-
res como secuestro pulmonar, quiste broncogénico, 
enfisema lobar congénito, entre otras. La angiorreso-
nancia magnética determina la dependencia vascular 
de la lesión. Ambas técnicas son de gran utilidad de 
cara a una futura cirugía(6). La confirmación diagnós-
tica se realiza mediante estudio anatomopatológico(4).

En el manejo terapéutico posnatal existen dos ten-
dencias. El tratamiento conservador se recomienda 
en pacientes asintomáticos, requiere controles seria-
dos de la evolución y la aparición de complicaciones. 
El tratamiento quirúrgico está indicado en pacientes 
sintomáticos o con complicaciones(12). Algunos au-
tores sugieren tratamiento quirúrgico para todos los 
portadores de MVAP, e incluso precoz, a pesar de 
que el paciente permanezca asintomático(13). El tipo 
de resección depende del tamaño de las lesiones. Se 
han documentado resultados similares en cuanto a su-
pervivencia y complicaciones con lobectomía versus 
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segmentectomía en lesiones de pequeño tamaño. El 
tipo de abordaje suele ser la toracotomía, aunque se 
describen buenos resultados en lesiones de pequeño 
tamaño con videotoracoscopía(12).

Aunque la mayoría de las MVAP tienen buen pro-
nóstico, su presencia requiere seguimiento estrecho. 
En niños en los que se ha optado por tratamiento con-
servador deben vigilarse el desarrollo de infecciones 
en la zona afectada y la malignización de la lesión(6).

El objetivo de esta comunicación es presentar el 
caso clínico de una lactante con MVAP y realizar una 
actualización bibliográfica del tema, priorizando los 
aspectos diagnósticos y terapéuticos.

Caso clínico
Lactante de 2 meses y 16 días, de sexo femenino. Pro-
ducto de segunda gestación, de embarazo bien con-
trolado, sin complicaciones. Parto institucionalizado, 
vaginal, a las 39 semanas. Recién nacida vigorosa, 
antropometría al nacer acorde a edad gestacional, sin 
patología perinatal. Se otorgó alta conjunta a las 48 
horas. Recibió adecuados controles en salud. Presen-
tó buen crecimiento y desarrollo adecuado. Al mes de 

vida cursó bronquiolitis que no requirió internación.
Comenzó 48 horas previas al ingreso con tos y 

rinorrea serosa, en apirexia. Agregó dificultad respi-
ratoria y dificultad para alimentarse.

Al ingreso se constató buen estado general, nor-
mocoloreada, bien hidratada y perfundida. Examen 
pleuropulmonar: polipnea de 56 rpm, tiraje subcostal, 
murmullo alvéolo vesicular (MAV) conservado bila-
teralmente, sibilancias escasas y roncus difusos. Sa-
turación de hemoglobina por oximetría de pulso 95%, 
ventilando espontáneamente al aire. Examen cardio-
vascular: ritmo regular de 150 latidos por minuto, 
ruidos normofonéticos, no soplos, pulsos presentes 
bilaterales. Resto del examen físico normal.

Se solicitó una radiografía de tórax que se repi-
tió a las 24 horas. Ambas evidenciaron una imagen 
radiolúcida, a nivel de lóbulo medio derecho, redon-
deada, con bordes bien limitados, con contenido aé-
reo (figura 1). Por sus características imagenológicas 
y por el estado clínico de la niña no se planteó que se 
tratara de un neumotórax. Teniendo en cuenta la edad 
se sospechó una malformación pulmonar, aunque 
llamaba la atención que no hubiera tenido síntomas 
sugestivos antes.

Figura 1. Radiografías realizadas el día del ingreso y a las 24 horas posteriores.

Figura 2. Tomografía computada de tórax.
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Se solicitó una TC de tórax (figura 2), que se rea-
lizó 4 días después del ingreso, cuando la situación 
clínica era favorable, sin síndrome funcional respira-
torio. Este estudio informó la presencia de una volu-
minosa imagen quística en tercio medio e inferior de 
hemitórax derecho, de 64 x 40 x 45 mm, que podría 
corresponder a una MVAP. No se constataron otras 
malformaciones.

Se otorgó alta a domicilio, previa consulta con ci-
rujano pediátrico. Presentó una buena evolución clí-
nica. Fue seguida en forma ambulatoria por pediatra 
y cirujano pediátrico.

Se realizó la intervención quirúrgica coordinada, 
en conjunto con cirujanos torácicos. Se abordó por 
toracotomía posterolateral derecha, constatando tu-
mefacción quística en lóbulo medio que se puncionó 
y drenó abundante aire. Se resecó la tumoración con 
un buen margen de seguridad, incluyendo un segmen-
to pulmonar sano. El lóbulo medio remanente era de 
aspecto normal, al igual que el lóbulo superior. Se 
constató buena reexpansión pulmonar.

Permaneció en el posoperatorio inmediato en te-
rapia intensiva durante 48 horas y dos días más en 
sala de cuidados moderados, con buena evolución. Se 
otorgó alta a domicilio, con controles evolutivos con 
pediatra y cirujano tratante.

La anatomía patológica informó que la microsco-
pía correspondía al parénquima pulmonar, en el que 
se observaba una estructura quística, de pared fina, fi-
broconectiva, con revestimiento epitelial, constituido 
por una monocapa de células cuboideas bajas, corres-
pondiendo a una MVAP tipo IV.

Discusión

Son patologías poco frecuentes. En su mayoría son 
asintomáticas, aunque deben ser consideradas como 
causa de dificultad respiratoria en recién nacidos. La 
mayoría se diagnostica por una imagen radiológica 
característica, durante un episodio de infección respi-
ratoria, en la infancia o la vida adulta(2-4).

La ecografía durante el embarazo puede visuali-
zar los quistes, permitiendo el diagnóstico prenatal y 
en muchos casos un tratamiento precoz(4). En el caso 
que se presenta el embarazo fue bien controlado, pero 
no se visualizaron los quistes pulmonares.

En esta paciente el diagnóstico se realizó por una 
imagen radiológica patológica realizada durante un 
episodio de bronquiolitis que cursó sin elementos de 
gravedad. Era una imagen radiolúcida, con bordes ní-
tidos, en lóbulo superior derecho. El estado clínico de 
la niña y las características radiológicas no sugerían 
un neumotórax, como complicación mecánica de la 
bronquiolitis. La clínica presente no admitía como 
diagnósticos diferenciales la presencia de una neu-
monía bacteriana con neumatocele. Estos hallazgos y 
la edad de la paciente llevaron al planteo de malfor-
mación congénita broncopulmonar.

El paso siguiente fue realizar una TC, ya que este 
es el método diagnóstico por excelencia para diag-
nosticar y evaluar dichas malformaciones. Es capaz 
de diferenciar entre MVAP, secuestro pulmonar, quis-
te broncogénico, enfisema lobar congénito, neumato-
cele y bronquiectasias. Además evalúa la extensión 
lesional y la asociación con otras malformaciones no 
pulmonares(6). Es importante esperar la oportunidad 
para la realización de este estudio. En este caso la 
niña evolucionó rápidamente de su bronquiolitis y se 
pudo realizar la TC en pocos días. Las imágenes obte-
nidas fueron muy sugestivas de MVAP, circunscriptas 
al pulmón derecho.

En conjunto con cirujano pediátrico y cirujano 
pediátrico torácico se decidió realizar tratamiento 
quirúrgico. Como se expuso previamente, el tra-
tamiento de esta patología está muy relacionado a 

Tabla 1. Clasificación de las malformaciones congénitas de la vía aérea modificada por Stocker(6).

Tipo 0 1 2 3 4

Frecuencia 1-2 % 65% 20-25% 5-8% 2-4%

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

Epitelio

Ciliado, 
psudoestratificado, 
columnar alto, con 

células

Columnar 
pseudoestratificado 

ciliado

Ciliado, cuboidal 
columnar Ciliado, columnar

Células mucosas 100% 33% No No No

Músculo liso 100-500 µ 100-300 µ 50-100 µ 0-50 µ 25-100 µ

Cartílago 100% 5-10% No No No

Músculo estriado No No Sí No No

Las MVAP son debidas a una alteración en el desa-
rrollo de las vías respiratorias terminales, con falta de 
crecimiento alveolar y organización inadecuada del 
mesénquima pulmonar. Se piensa que se deben a una 
falla en la maduración de las estructuras bronquiales. 
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la situación clínica del paciente(12,13). En oportuni-
dades se prefiere el tratamiento conservador, prin-
cipalmente en los casos asintomáticos. Esta niña 
se puede considerar asintomática, dado que lo que 
presentó previamente fueron dos episodios de bro-
quiolitis, sin síntomas permanentes, con un buen 
crecimiento.

En general, el pronóstico es favorable y depende 
de la extensión, el grado de desarrollo de los segmen-
tos pulmonares adyacentes a la lesión, la asociación 
con otras malformaciones y la transformación malig-
na. El seguimiento posterior a la extirpación, debe 
realizarse con TC(13), con el objetivo de pesquisar po-
sibles recidivas y malignización(12).
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