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Resumen
Introducción. Los pacientes con malformaciones congénitas pul-

monares y de la vía aérea (CPAM en sus siglas inglesas) están habi-
tualmente asintomáticos, aunque algunos pueden presentar dificultad 
respiratoria. Presentamos un raro caso de CPAM diagnosticado en las 
pruebas de imagen como un neumotórax aislado y persistente.

Caso clínico. Varón de dos meses de edad sin diagnóstico prena-
tal alguno, dificultad respiratoria perinatal o barotrauma, que ingresó 
con síntomas respiratorios agudos y un neumotórax a tensión derecho 
visible en la radiografía de tórax que persistió a pesar de la colocación 
de un drenaje torácico. El TC confirmó la presencia de una CPAM. En 
la toracotomía practicada se observó, dependiendo del ápex del lóbulo 
superior derecho, una enorme bulla que fue resecada. El informe ana-
tomopatológico fue de CPAM tipo IV.

Discusión/conclusión. Aunque no exista diagnóstico prenatal, el 
diagnóstico de CPAM debe ser considerado en cualquier paciente con 
dificultad respiratoria aguda y sospecha de neumotórax espontáneo. La 
CPAM tipo 4 puede aparecer como un quiste único que asemeje a una 
bulla espontánea o un neumotórax masivo.

Palabras Clave: Pediatría; Malformación pulmonar congénita; 
Neumotórax.

Congenital pulmonary airway malformation (CPAM) 
mimicking an spontaneous pneumothorax in a newborn

Abstract
Introduction. Patients with congenital pulmonary airway malfor-

mation (CPAM) are usually asymptomatic, but some may present with 
respiratory distress. We report a rare presentation of a CPAM as an image 
compatible with persistent and localized spontaneous pneumothorax.

Case report. A 2-month-old male infant without prenatal diagnosis, 
postnatal distress or barotrauma, was admitted with acute respiratory 
symptoms and a right tension pneumothorax on chest X-ray. Despite 
placement of a chest drain, radiological image persisted. CT confirmed 

the presence of a CPAM. An open surgical approach was decided and 
a huge bulla depending from the right upper apex lobe was found and 
resected. Pathological report disclosed type 4 CPAM.

Discussion/conclusion. Despite the negative prenatal screening, 
the diagnosis of CPAM should be considered in a patient with sudden 
respiratory distress and suspicion of an spontaneous pneumothorax. Type 
4 CPAM may appear like unique lung cyst mimicking a spontaneous 
bullae or a massive pneumothorax.

Key Words: Infant; Congenital pulmonary airway malformation; 
Pneumothorax.

INTRODUCCIÓN

Las malformaciones congénitas pulmonares y de la vía 
aérea (CPAM en sus siglas inglesas), previamente conocidas 
como malformación adenomatoidea quística pulmonar, afec-
tan a entre 1:25.000 y 1:35.000 de recién nacidos vivos(1), aun-
que existen nuevos datos que sugieren una incidencia mucho 
mayor. Son consecuencia de alteraciones en la morfogénesis y 
ramificación pulmonares debidas a mecanismos moleculares 
desconocidos y que pueden incluir disbalances de la apoptosis 
y proliferación durante el desarrollo embrionario(3).

Los pacientes sin diagnóstico prenatal pueden presentar 
diversas manifestaciones clínicas, que van desde una insufi-
ciencia respiratoria neonatal inmediata a un hallazgo ocasional 
en una prueba de imagen. Pueden incluso ser mal diagnos-
ticadas como un neumotórax localizado y persistente que, 
al no ser intervenido, no sea confirmado posteriormente en 
la anatomía patológica(4). En estos casos, al no ser reseca-
da, existe el riesgo sobreañadido de la sobreinfección y la 
transformación maligna de la malformación(5). De hecho, el 
tratamiento quirúrgico y la búsqueda cuidadosa en los quistes 
de una posible malignización están indicadas en cualquier 
CPAM sintomática(6). Sin embargo, en la casi totalidad de los 
pacientes con CPAM, el tratamiento quirúrgico es definitivo 
y el pronóstico es excelente(7-9).

Las CPAM se presentan raramente en el periodo neonatal 
como una imagen compatible con un neumotórax espontáneo 
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localizado. El objetivo de este trabajo es presentar uno de 
estos raros casos.

CASO CLÍNICO

Varón de dos meses de edad que acudió al servicio de 
urgencias con dificultad respiratoria aguda y sospecha de 
neumotórax derecho a tensión en la radiografía de tórax. El 
paciente era fruto de una gestación controlada, madre de 35 
años de edad (G3/P2/A1) con parto vaginal espontáneo a las 
40 + 1 semanas y Apgar de 9 y 10 al minuto y los 5 minutos, 
respectivamente. Su peso al nacer fue de 3.375 g y tanto las 
ecografías prenatales como la exploración física neonatal no 
revelaron ninguna patología.

A los dos meses de edad presentó de forma súbita difi-
cultad respiratoria. Fue ingresado en un hospital secundario 
afebril, con frecuencia cardiaca de 160 lpm, presión arterial 
de 77/54 mmHg, frecuencia respiratoria de 38/min, saturación 
de oxígeno del 86% y acidosis metabólica con pH 7,18 y 8,8 
mmol/L de ácido láctico. Debido a su clínica, en ese momento 
requirió asistencia con presión respiratoria continua positiva 
(CPAP) e ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos.

La radiografía de tórax mostraba una imagen compatible 
con un neumotórax derecho a tensión (Fig. 1) que se pun-
cionó, obteniendo unos 40 ml de aire. A pesar de ello, la 
imagen persistía, con desplazamiento mediastínico y enfisema 
subcutáneo, por lo que se colocó un drenaje de 6 Fr con aspi-
ración negativa de 10 cmH2O que mostraba una fístula aérea 
persistente. A pesar de ello, la imagen radiológica persistía.

El paciente fue entonces trasladado a nuestro centro, don-
de, con la sospecha de CPAM, se practicó un TC torácico. Las 
imágenes obtenidas mostraban un drenaje torácico correcta-

mente colocado dentro de una gran bulla aislada en la porción 
apical y media del lóbulo superior derecho compatible con 
una malformación congénita pulmonar de la vía aérea (Fig. 2).

Se decidió entonces un abordaje quirúrgico mediante tora-
cotomía, que mostró una bulla gigante en el lóbulo pulmonar 
superior derecho (Fig. 3). Dado que el resto del lóbulo presen-
taba un aspecto normal, se practicó una resección pulmonar 
atípica que incluía la malformación.

El examen histológico macroscópico mostraba una bulla 
de 6x4cm con finos tabiques que comprimían el parénquima 
pulmonar normal circundante (Fig. 4). Microscópicamente 
estaba compuesta por quistes grandes con finos tabiques ta-
pizados por epitelio alveolar con algunas células cuboidales y 
mesenquimales sin proliferación maligna o tejidos inmaduros, 
todo ello compatible con el diagnóstico de CPAM tipo 4.

Figura 1. Imagen de neumotórax a tensión con efecto masa y despla-
zamiento mediastínico asociados.

Figura 2. Imagen del TC pulmonar que muestra una gran bulla simple 
en la porción apical y media del lóbulo superior derecho que puede 
corresponder a una malformación congénita de la vía aérea.

Figura 3. Imagen intraoperatoria de la bulla de 6 x 4 cm de tamaño.
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El periodo postoperatorio transcurrió sin incidencias. La 
radiografía de control mostró una resolución completa de la 
imagen diagnóstica. No se produjeron más episodios de difi-
cultad respiratoria en los dos años de seguimiento posterior.

DISCUSIÓN

Las malformaciones congénitas pulmonares en niños son 
raras y variadas en su presentación clínica. El secuestro pul-
monar, la malformación congénita de la vía aérea (CPAM), 
el enfisema lobar congénito y los quistes broncogénicos son 
las cuatro lesiones mayores quísticas pulmonares descritas(4).

Las CPAM se caracterizan histológicamente por la pérdida 
de los alveolos normales y una proliferación excesiva con di-
latación quística de los bronquiolos terminales, que presentan 
varios tipos de revestimiento epitelial(10).

Su etiología es desconocida. Pueden presentarse como 
lesiones congénitas no hereditarias o hallarse asociadas a al-
gunas enfermedades genéticas. Debe interrogarse con cuidado, 
buscando una historia familiar previa de cáncer o lesiones 
pulmonares que pueden corresponder al síndrome de blastoma 
pulmonar familiar, que incluye enfermedad renal quística, pó-
lipos de intestino delgado, displasia o cáncer infantil e historia 
de neumotórax espontáneo(11). En este caso, el paciente tenía 
dos meses de edad en la presentación clínica y no existía ni 
diagnóstico prenatal ni antecedentes familiares de este tipo.

La clasificación aceptada de las CPAM es la propuesta 
por el patólogo militar estadounidense J.T. Stocker, basada 
en el tamaño de los quistes medidos en la pieza de resección 
o encontrados en la necropsia. Inicialmente, en 1977, se des-
cribieron tres tipos a los que posteriormente se incluyeron 
dos más (tipos 0 y 4). Las lesiones más frecuentes son las 
de tipo 1(12).

Las CPAM de tipo 4 comprenden del 5 al 10% de todas(13). 
Son quistes periféricos grandes, de pared delgada, a menudo 
asintomáticos y encontrados como hallazgo incidental o, como 

en nuestro caso, responsables de dificultad respiratoria aguda 
similar a la del neumotórax espontáneo(10). Estas lesiones tipo 
4 son histológicamente similares al blastoma pleuropulmonar, 
con el que pueden confundirse en ocasiones(14). El tejido de 
nuestro paciente no mostraba células malignas, pero creemos 
importante insistir en el alto grado de sospecha de malignidad 
ante la asociación de CPAM y neumotórax(3,15,16).

Además de la radiografía de tórax, en estos pacientes debe 
realizarse un TC o una resonancia magnética con el objetivo 
doble de definir la lesión, distinguirla de otras malformaciones 
congénitas pulmonares y planificar la intervención quirúrgi-
ca(17). En nuestro caso, la imagen del neumotórax a tensión 
persistía a pesar de la correcta colocación del tubo de drena-
je. El súbito aumento de tamaño del quiste causó dificultad 
respiratoria y cambios en la imagen similares al neumotórax. 
El fracaso en la descompresión del neumotórax justificó la 
necesidad del diagnóstico diferencial con el quiste congénito. 
En este mismo sentido, se sabe que el drenaje transtorácico 
puede ser una medida terapéutica transitoria en un recién na-
cido con CPAM sintomática(18).

El tratamiento postnatal de la CPAM depende de si el pa-
ciente presenta o no síntomas. En los sintomáticos, la CPAM 
debe tratarse quirúrgicamente. En los asintomáticos, la de-
cisión del tratamiento o la observación es algo controverti-
da(19,20). Las razones para la resección incluyen la prevención 
de la sobreinfección y la desaparición del potencial maligno. 
Sin embargo, la magnitud de estos riesgos no está determi-
nada. El riesgo de malignización en las CPAM es muy bajo 
salvo para las tipo 4(5). La presencia en la imagen radiológi-
ca de un quiste probablemente relacionado con este tipo de 
malformación fue lo que indicó el abordaje quirúrgico precoz 
en nuestro caso.

CONCLUSIÓN

En conclusión, el diagnóstico de CPAM debe ser conside-
rado ante un paciente de corta edad con dificultad respiratoria 
súbita y una imagen compatible con neumotórax espontáneo. 
Las CPAM tipo 4 pueden aparecer como un quiste pulmonar 
único asemejando una bulla espontánea o un neumotórax ma-
sivo, por lo que debemos incluir esta entidad en el diagnóstico 
diferencial para conseguir un tratamiento eficaz y curativo.
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