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RESUMEN

Las malformaciones congénitas pulmonares son una entidad rara
en pediatría. Entre ellas, la malformación adenomatoidea quística
(MAQP) es la entidad más frecuente, seguida del secuestro pulmonar
(SP) y más raro del quiste broncogénico. 

Debido a la ecografía de alta definición y a la resonancia magné-
tica fetal, somos capaces de diagnósticar estas entidades de forma más
precoz.

Para conocer la clínica, el diagnóstico y la evolución hemos reali-
zado un estudio retrospectivo de las MAQ intervenidas en nuestro Cen-
tro durante 17 años tanto de diagnóstico tardío como prenatal, descri-
biendo los que presentaron una evolución no previsible o un dificil diag-
nóstico diferencial.

Presentamos cuatro casos de MAQ. Tres de ellos de diagnóstico
tardío: el primero con evolución a tumor maligno, el segundo con un
SP accesorio extralobar y el tercero con diagnóstico erróneo de MAQ.
El cuarto caso asoció la MAQ con un SP.

PALABRAS CLAVE: Malformación adenomatoidea quística; Secuestro
pulmonar.

CYSTIC ADENOMATOID MALFORMATION PULMONARY: ARE WE

ABBLE TO FORESEE ITS EVOLUTION?

ABSTRACT

The congenital pulmonary malformation are a rare entity in pedi-
atric age. Between of them, the cystic adenomatoid malformation (MAQ)
is the most ferquent entity, followed by pulmonary sequestration (SP)
and the most rare broncogenic cyst.

As a consequence of ultrasound and fetal magnetic resonance we
are abble to diagnose earlier this patology.

To know the clinical findings, the diagnosis, and the evolution, we
have done a retrospective study of underwented MAQ at our hospital
during the last 17 years, including such with late diagnosis as with pre-
natla diagnosis, and describing those presenting impredictable evolu-
tion or a different difficul diagnosis.

We report four MAQ’s cases. Three of them, about late diagnose:
the first one evolutioned till malignant tumor, the second one with a
suplementary lobe and third one with a wrong MAQ diagnose. The
fourth one associated MAQ with a SP.

KEY WORDS: Cystic adenomatoid malformation; Pulmonary seques-
tration.

INTRODUCCIÓN

Las malformaciones pulmonares congénitas primarias son
entidades poco comunes, con una incidencia del 2% de todas
las malformaciones congénitas(1).

La malformación adenomatoidea quística (MAQ) es una
rara anomalía de la diferenciación embriológica pulmonar
caracterizada por la sustitución de tejido pulmonar por quis-
tes de tamaño y número variable(2). 

Stocker y cols.(3) definieron tres tipos diferentes basados
en criterios clínicos e histológicos. El tipo I es el más frecuen-
te (55-65% casos), presenta un quiste único o múltiple de gran
tamaño. El tipo II (25-40% casos) contiene numerosos quis-
tes uniformes habitualmente de < de 1 cm. El tipo III (<10%
casos) presenta una masa sólida uniforme constituida por quis-
tes de < de 0,5 cm. 

La MAQ puede asociarse a otras malformaciones pulmo-
nares como el secuestro pulmonar (SP) y a diferentes tipos de
tumores. El SP presenta una incidencia del 0,15-6% de las
malformaciones pulmonares y viene definida como una masa
de tejido pulmonar anormal que no se comunica con el árbol
traqueobronquial y es irrigada por una arteria sistémica anó-
mala. 

La manifestación clínica de estas lesiones congénitas pue-
de ir desde dificultad respiratoria neonatal, neumonías de repe-
tición, neumotórax, e incluso permanecer asintomáticas. El
diagnóstico post-natal viene determinado por la radiografía
de tórax y confirmado mediante TAC torácico. 

En la actualidad, con la evolución de los métodos de ima-
gen, el diagnóstico de sospecha suele realizarse en periodo
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neonatal mediante el control ecográfico en las gestantes a par-
tir de la 16ª semana de gestación y la resonancia magnética
fetal ha permitido diferenciar los distintos tipos de anoma-
lías congénitas pulmonares(4). El tratamiento es quirúrgico en
todos los casos aunque se ha descrito involución espontánea
de la lesión.

Para poder conocer la clínica, el diagnóstico y la evolu-
ción de las malformaciones pulmonares hemos realizado un
estudio retrospectivo de las MAQ intervenidas quirúrgica-
mente en nuestro Centro hospitalario señalando las que han
tenido más relevancia, bien por su evolución o por la dificul-
tad en el diagnóstico diferencial.

MATERIAL Y MÉTODOS

Estudio retrospectivo de los casos diagnosticados e inter-
venidos quirúrgicamente de MAQ en nuestro Centro hospi-
talario en el periodo comprendido entre 1997 y 2007.

Se han intervenido quirúrgicamente un total de 18 pacien-
tes, de los cuales 13 fueron de diagnóstico postnatal y 5 de
diagnóstico prenatal.

Los 13 pacientes de diagnóstico postnatal: un 75% (9
casos) debutaron con infecciones respiratorias de repetición,
un caso de neumotórax, dos casos estaban asintomáticos y
fueron de diagnóstico casual y un caso debutó de recien naci-

do con distrés respiratorio importante. El diagnóstico y segui-
miento se realizó mediante Rx y TAC. El tratamiento fue qui-
rúrgico, practicando 11 lobectomías y 2 segmentectomías.

Los 5 pacientes de diagnóstico prenatal fueron diagnos-
ticados en la ecografía del segundo trimestre y en todos los
casos se realizó resonancia fetal para completar el estudio. Se
intervinieron a partir del 5º mes de vida, estando asintomá-
ticos en la actualidad.

Hemos realizado una descripción exhaustiva de 4 casos
clínicos, 3 de ellos de diagnóstico postnatal y 1 prenatal que
por su evolución o diagnóstico han sido más relevantes.

Caso 1
Paciente varón que presentaba desde el año de vida infec-

ciones de repetición que en el estudio mediante TAC toráci-
ca se observaron lesiones quísticas múltiples en el lóbulo infe-
rior izquierdo compatible con MAQ tipo I. Se le practicó seg-
mentectomía de la zona afecta y los controles inmediatos
mediante TAC son informados como normales (Fig. 1). A los
7 meses postcirugía, en la siguiente TAC de control aprecen
nuevamente lesiones quísticas compatibles con recidiva de la
lesión, por lo que se reinterviene quirúrgicamente, practican-
do lobectomía inferior izquierda (Fig. 2). El paciente perma-
nece asintomático con controles clínicos y radiológicos nor-
males en los siguientes años. A los diecisiete años de edad
acude a urgencias con fiebre, dolor torácico y disnea. Se rea-

Figura 1. Caso 1: TAC
pre y postquirúrgico
inmediato.

Figura 2. Caso 1: TAC
a los 7 meses postcirugía
y TAC de control poste-
rior a la lobectomía
izquierda.

A B

A B
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liza Rx de tórax con presencia de derrame pleural y masa
importante en el hemitórax izquierdo que desplaza mediasti-
no. Se le practica TAC, confirmando la imagen de masa tumo-
ral y el diagnóstico definitivo fue de un tumor de Askin agre-
sivo con desenlace fatal (Fig. 3).

Caso 2
Paciente de 2 años de edad que acude a urgencias por un

cuadro de infección respiratoria e imagen radiológica de lesión
quística en lóbulo inferior derecho asociado a neumotórax.
Se le coloca tubo endotorácio pleural, mejorando el cuadro
clínico y se practica TAC torácica con imagen poliquística
compatible con MAQ tipo I. Se interviene practicando lobec-
tomía con buen curso evolutivo. La anatomía patológica de
la pieza dio el diagnóstico de neumonía necrotizante (Fig. 4).

Caso 3
Niña con diagnóstico prenatal de imagen multiquística en

lóbulo inferior derecho pulmonar, diagnosticada mediante
ecografía y confirmada con resonancia magnética fetal com-
patible con MAQ (Fig. 5). 

Al nacimiento la paciente permanece asintomática. Se rea-
liza Rx de tórax y TAC torácica postnatal, confirmando ima-
gen multiquística pulmonar hallada prenatalmente, con un
gran quiste que ocupa parte del hemitórax derecho (Fig. 6). 

A los 7 meses de edad se practica intervención quirúrgi-
ca para exéresis de la lesión. En el campo quirúrgico se iden-
tifica el lóbulo inferior derecho con múltiples quistes e inde-
pendiente de la MAQ, lóbulo accesorio extralobar con irriga-

A B

Figura 3. Caso 1: Rx de torax
y TAC torácico con imagen de
masa tumoral. Anatomía pato-
lógica: tumor de Askin.

Figura 4. Caso 2: Rx de torax
y TAC torácico con imagén
multiquística compatible con
MAQ. Anatomía patológica:
neumonía necrotizante.

A B

Figura 5. Caso 3: Resonacia fetal: imagen compatible con diagnósti-
co de MAQ.

A B
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ción vascular sistémica, todo ello compatible con SP. La ana-
tomía patológica de ambas piezas quirúrgicas confirmó el
diagnóstico de MAQ y de SP en el mismo paciente. 

Caso 4
Recién nacido varón, enviado de otro centro hospitala-

rio con clínica de distrés respiratorio grave e imagen radioló-
gica de hidrotórax y masa situada en hemitórax izquierdo que
desplaza las estructuras mediastínicas y compromete a nivel

ventilatorio el hemitórax contralateral. Los controles prena-
tales mediante ecografía eran normales.

Se realiza TAC torácica urgente con contraste y en la
reconstrucción de las imágenes se identifica masa con peque-
ñas cavidades quísticas y vaso aberrante sistémico compa-
tible como primera opcion de SP (Fig.7). En la interven-
ción quirúrgica se aprecia el lóbulo inferior izquierdo afec-
to de lesiones quísticas y el vaso aberrante sistémico, prac-
ticando la lobectomía. La anatomía patológica informa de

Figura 6. Caso 3: TAC postnatal con
gran quiste en hemitórax derecho. Pie-
za quirúrgica de MAQ con SP extra-
lobar asociado.

A B

Figura 7. Caso 4: Rx
torax con hidrotórax
izquierdo y condensación
pulmonar del mismo
lado. TAC con contras-
te: arteria aberrante sis-
témica que irriga la masa
hemitorácica izquierda
compatible con SP.A B

Figura 8. Caso 4: Cam-
po quirúrgico donde se
muestra lobulo pulmonar
inferior izquierdo con
imágenes quísticas y
arteria aberrante sistémi-
ca. Pieza después de la
exéresis completa.A B
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MAQ tipo II con SP concomitante en la misma pieza qui-
rúrgica (Fig. 8).

DISCUSIÓN

La MAQ se define como una malformación hamartoma-
tosa congénita caracterizada por una masa multiquística debi-
da a una proliferación anómala de estructuras bronquiolo-
alveolares. Es la primera causa de alteración congénita pul-
monar. Está originada por una agresión embriológica ocu-
rrida de los 40-50 días de gestación y consiste en una falta de
fusión de los brotes bronquiales y el mesénquima alveolar,
produciéndose un desarrollo anormal y excesivo principal-
mente de los bronquiolos terminales(5). El predominio de com-
ponentes alveolares o bronquiales definen los diferentes tipos
de MAQ junto con el tamaño de los quistes(3).

El diagnóstico en la actualidad puede realizarse en el perio-
do neonatal a partir de la semana 16ª de gestación por eco-
grafía, que además permite el seguimiento, valorar el pronós-
tico y orientar el tratamiento. En nuestro Centro, en todos los
casos se realizó resonancia fetal para completar el estudio y
mejorar el diagnóstico diferencial con otras patologías pul-
monares(6). 

Puede manifestarse intraútero con polihidramnios por la
disminución de la deglución de líquido amniótico debido a
la compresión esofágica, de grandes vasos, corazón e inclu-
so desviación del mediastino, llegando en caso extremo a
hidrops fetal y alta mortalidad intraútero. Esta expresión clí-
nica se da más frecuentemente en MAQ tipo II. Igualmente,
son de peor pronóstico las que afectan a varios lóbulos o son
bilaterales(7). 

Las MAQ pueden asociar hasta en un 20% otras anoma-
lías: agenesia renal, atresia intestinal, hernia diafragmática,
malformaciones cardiacas…

En el periodo neonatal la sintomatología puede ser tem-
prana y se caracteriza por insuficiencia respiratoria, como
ocurrió en el tercer caso descrito en nuestra serie y puede obli-
gar a realizar un tratamiento quirúrgico inmediato.

En el periodo de lactancia y primera infancia se manifies-
ta con cuadro de neumonías de repetición, 75% de nuestra
serie, seguido por neumotórax y de forma rara es un diagnós-
tico casual en pacientes asintomáticos.

En el periodo postnatal la Rx de torax orienta al diagnós-
tico con imágenes claras o masas radiolúcidas que también
pueden darse en otras patologías: enfisema lobar, quistes con-
génitos… por lo que el TAC torácico nos es muy útil para
definir la lesión o incluso observar la concomitancia con otro
tipo de anomalías. La angiografía puede ser útil para el diag-
nóstico de SP o los casos de SP asociados a MAQ.

La MAQ asociada a otras alteraciones congénitas pulmo-
nares es rara, siendo la más frecuente con el SP. En nuestra
experiencia ha ocurrido en dos pacientes, uno a nivel extra-
lobar (caso 3) y otro intralobar (caso 4). Nuestros pacientes
asociaron la MAQ a un vaso nutriente aberrante sistémico.

Esta entidad se ha denominado tradicionalmente como pseu-
dosecuestro o secuestro pulmonar atípico con cambios de
MAQ(8-10). Zangwill y cols. Refieren que en sus 30 casos de
SP extralobares el 25% contenían una MAQ(11). La presencia
conjunta de las dos malformaciones indica un defecto común
en el desarrollo embriológico.

La asociación a tumores como carcinomas bronquioloal-
veolares, carcinoma linfoepitelial o tumores escamosos, no
está todavía esclarecida(12-15). 

El tratamiento prenatal de las MAQ antes de la 32 sema-
nas de gestación está indicado en pacientes con lesiones macro-
quísticas que presentan hipoplasia pulmonar e hidrops con el
consiguiente riesgo de muerte fetal. En este caso se propone
la toracocentesis fetal y el shunt toraco-amniótico(6,7).

Se han descrito casos de de involución intrauterina de la
lesión(16,17) incluso curación postnatal de un 4% a un 15% de
los casos. Los mejores factores pronósticos son el tamaño de
la lesión, el desarrollo o no de hidrops fetal y la existencia de
malformaciones asociadas(18).

El tratamiento postnatal electivo es la lobectomía inclu-
so en los casos asintomáticos por el riesgo de recidivas, y
de degeneración maligna como ocurrió al paciente, caso 1, de
nuestra casuística.

Como conclusión, la MAQ es una malformación pulmo-
nar que puede ser dificil su diagnóstico diferencial con otras
patologías o con otras anomalías congénitas pulmonares por
lo que su tratamiento es quirúrgico y el seguimiento de la mis-
ma se debería realizar a largo plazo para diagnosticar lo antes
posible la recidiva o su degeneración maligna.
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