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RESUMEN 

 

Las anomalías quísticas del árbol traqueobronquial en recién nacidos generalmente 

tienen el mismo origen congénito, por lo que es difícil su diagnóstico y tratamiento. 

Entre ellas tenemos la malformación quística adenomatoidea congénita del pulmón, 

es parte del diagnóstico diferencial de las lesiones observadas en el pulmón de los 

infantes, ya que muchas de ellas tienen una presentación y síntomas parecidos, así 

como las imágenes radiográficas.  
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AABBSSTTRRAACCTT  

  

CCyyssttiicc  aannoommaalliieess  ooff  tthhee  ttrraacchheeoobbrroonncchhiiaall  ttrreeee  aammoonngg  nneewwbboorrnnss  aarree  ffoorr  tthhee  mmoosstt  

ppaarrtt  ccoonnggeenniittaallllyy  rrooootteedd,,  wwhhiicchh  mmaakkeess  tthheemm  ddiiffffiiccuulltt  ttoo  ddiiaaggnnoossee  aanndd  ttrreeaatt..  

IInnaassmmuucchh  aass  ccoonnggeenniittaall  ccyyssttiicc  aaddeennoommaattooiidd  mmaallffoorrmmaattiioonn  ooff  tthhee  lluunngg  iiss  ssuubbjjeecctt  ttoo  

ddiiffffeerreennttiiaall  ddiiaaggnnoossiiss  ooff  cchhiillddrreenn’’ss  lluunngg  lleessiioonnss  ((oonn  aaccccoouunntt  ooff  iittss  ssiimmiillaarriittiieess  ttoo  

ootthheerr  lleessiioonn''ss  ssyymmppttoommss  aanndd  rraaddiiooggrraapphhiicc  ffeeaattuurreess..  

  



  

DDeeCCSS::  CCYYSSTTIICC  AADDEENNOOMMAATTOOIIDD  MMAALLFFOORRMMAATTIIOONN  OOFF  LLUUNNGG;;  CCOONNGGEENNIITTAALL;;  IINNFFAANNTT  

NNEEWWBBOORRNN;;  DDIIAAGGNNOOSSIISS  DDIIFFFFEERREENNTTIIAALL  

 

 

 

INTRODUCCIÓN 

 

La malformación quística adenomatoidea congénita del pulmón (MQACP) fue 

descrita por primera vez como entidad separada en 1949 por Ch΄in y Tang, los que 

la describieron como una masa multiquística del tejido pulmonar con proliferación 

de las estructuras bronquiales a expensa de los alvéolos. En 1962 Kwittken y 

Reiner describieron sus características microscópicas, ya en 1977 Stocker propuso 

su primera clasificación basada en tres tipos. En 1985 Adzick et al propusieron una 

nueva clasificación basada en el estudio ultrasonográfico prenatal, dividida en dos 

categorías: tumores macroquíticos que podían ser simples o multiquísticos, con 

diámetro mayor a 5mm, y los tumores microquísticos con un diámetro menor a 

5mm. En la década del noventa Stocker propuso una nueva clasificación, vigente la 

misma hasta nuestros días, donde encontramos cinco  tipos. 1, 2. 

Aunque la causa aún no se conoce, en la actualidad se cree que la MQACP se 

produce por el fallo del progreso del mesénquima pulmonar hacia el desarrollo 

broncoalveolar  nnoorrmmaall  aa  eexxppeennssaa  ddee  llaa  cciirrccuullaacciióónn  ppuullmmoonnaarr,,  eess  ddeecciirr,,  ddiicchhaa  lleessiióónn  

eexxhhiibbee  uunnaa  ddiillaattaacciióónn  aannoorrmmaall  yy  uunnaa  pprroolliiffeerraacciióónn  ddee  llooss  bbrroonnqquuííoollooss  ddiissttaalleess,,  

ccoonnttiieennee  mmuussccuullaattuurraa  lliissaa  yy  aappaarreeccee  ccoommoo  uunn  hhaammaarrttoommaa  ppuullmmoonnaarr  oo  ddiissppllaassiiaa  

ppuullmmoonnaarr  ffooccaall,,  eessttaa  eess  llaa  tteeoorrííaa  mmááss  aacceeppttaaddaa  ppoorr  llooss  ddiiffeerreenntteess  aauuttoorreess,,  aauunnqquuee  

CClleemmeennttss  yy  WWaarrnneerrss  pprrooppuussiieerroonn  uunnaa  ccllaassiiffiiccaacciióónn  bbaassaaddaa  eenn  llaa  aannoommaallííaa  ddee  llooss  

ccuuaattrroo  ccoommppoonneenntteess  pprriinncciippaalleess  ddeell  ppuullmmóónn::  áárrbbooll  ttrraaqquueeoobbrroonnqquuiiaall,,  ppaarréénnqquuiimmaa  

ppuullmmoonnaarr,,  ssuupplleemmeennttoo  aarrtteerriiaall  yy  ddrreennaajjee  vveennoossoo..  33  

PPoorr  lloo  ppooccoo  ffrreeccuueennttee  ddee  ééssttaa  eennffeerrmmeeddaadd  eess  qquuee  ssee  rreeaalliizzóó  llaa  pprreesseennttee  rreevviissiióónn  

bbiibblliiooggrrááffiiccaa,,  eenn  aarraass  ddee  tteenneerr  uunnaa  iiddeeaa  mmááss  aammpplliiaa  ddee  llaa  mmiissmmaa  yy  aa  llaa  vveezz  

aaccttuuaalliizzaaddaa..  

CCllaassiiffiiccaacciióónn  ((SSttoocckkeerr))  4
4
  

GGrruuppoo  00  --DDiissppllaassiiaa  aacciinnaarr  qquuee  ppuueeddee  tteenneerr  oorriiggeenn  ttrraaqquueeoobbrroonnqquuiiaall,,  aall  mmaaccrroo  llooss  

ppuullmmoonneess  ssoonn  ppeeqquueeññooss,,  ffiirrmmeess  yy  ggrraannuullaarreess,,  aall  mmiiccrroo  ssoonn  eessttrruuccttuurraass  ppaarreecciiddaass  aa  

llooss  bbrroonnqquuiiooss,,  sseeppaarraaddooss  ppoorr  aabbuunnddaannttee  tteejjiiddoo  mmeesseennqquuiimmaattoossoo..  EEssttee  ggrruuppoo  eess  

iinnccoommppaattiibbllee  ccoonn  llaa  vviiddaa..  



  

GGrruuppoo  II  Es el más frecuente (60-70 %), tiene origen bronquio-bronquiolar, 

usualmente se observan como quistes largos por encima de 10 cm y rodeados por 

pequeños quistes que semejan bronquíolos. 

Grupo II 

((1155--2200  %%)),,  ddee  oorriiggeenn  bbrroonnqquuiiaall,,  aassoocciiaaddoo  ffrreeccuueenntteemmeennttee  aa  aannoommaallííaass  sseevveerraass..  AAll  

mmaaccrroo  qquuiisstteess  mmúúllttiipplleess  eennttrree  00..55--11..55ccmm..  MMiiccrroossccóóppiiccaammeennttee  pprreesseennttaann  aappaarriieenncciiaa  

bbrroonnqquuiioollaarr  yy  ppuueeddeenn  tteenneerr  mmúússccuulloo  eessqquueellééttiiccoo,,  ggeenneerraallmmeennttee  ssee  aaccoommppaaññaann  ddee  

sseeccuueessttrroo  eexxttrraalloobbaarr.. 

GGrruuppoo  IIIIII  

((88--1100  %%))  ssoonn  ddeerriivvaaddooss  ddee  llaass  eessttrruuccttuurraass  bbrroonnqquuiioollaarreess--aallvveeoollaarreess,,  

eexxcclluussiivvaammeennttee  ddeell  nniiññoo..  AAll  mmaaccrroo  lleessiioonneess  vvoolluummiinnoossaass  yy  mmúúllttiipplleess  ((00..55--11..55ccmm)),,  

llaass  ppaarreeddeess  ddeell  qquuiissttee  ssoonn  ffiinnaass  qquuee  rreeccuueerrddaann  aa  llooss  ccoonndduuccttooss  aallvveeoollaarreess  oo  

bbrroonnqquuiioollaarreess..  LLaa  ssoobbrreevviivveenncciiaa  ddeeppeennddee  ddee  llaa  eexxtteennssiióónn  sseeccuunnddaarriiaa  ddee  llaa  

hhiippooppllaassiiaa  ppuullmmoonnaarr  eenn  eell  ppuullmmóónn  ccoonnttrraallaatteerraall..  

GGrruuppoo  IIVV  

((1100--1155  %%)),,  ssuu  oorriiggeenn  pprroobbaabbllee  eess  aacciinnaarr  ddiissttaall,,  ssee  vveenn  ccoommoo  qquuiisstteess  ggrraannddeess,,  

llooccaalliizzaaddooss  eenn  llaa  ppeerriiffeerriiaa  ddeell  llóóbbuulloo..  AAll  mmiiccrroo  llooss  qquuiisstteess  ssoonn  aalliinneeaaddooss  ddaannddoo  

aappllaannaammiieennttoo  ddee  llooss  nneeuummoocciittooss..  

DDiiaaggnnóóssttiiccoo  5
5  

SSee  tteennddrráánn  eenn  ccuueennttaa  llooss  ssiigguuiieenntteess  ppiillaarreess::  

aa))  aanntteecceeddeenntteess  pprreennaattaalleess  

bb))  ssiiggnnooss  yy  ssíínnttoommaass  

cc))  eessttuuddiiooss  iimmaaggeennoollóóggiiccooss  

aa))  AAnntteecceeddeenntteess  pprreennaattaalleessSSee  rreeaalliizzaa  mmeeddiiaannttee  UUSSGG  aabbddoommiinnaall,,  pprreesseenncciiaa  ddee  

mmaassaass  eeccooddeennssaass  hhoommooggéénneeaass  qquuee  ppuueeddeenn  ddeessppllaazzaarr  aall  mmeeddiiaassttiinnoo  llaatteerraallmmeennttee,,  66  

ssee  aapprreecciiaa  aaddeemmááss  hhiiddrrooppeessííaa  ffeettaall  oo  ppoolliihhiiddrraammnniiooss..  SSee  aassoocciiaa  aa  uunn  4422  %%  ddee  

aannoommaallííaass  ccoonnggéénniittaass,,  aaddeemmááss  llaa  mmaaddrree  ppuueeddee  hhaabbeerr  pprreesseennttaaddoo  uunn    eessttaaddoo  ddee  pprree  

eeccllaammppssiiaa--eeccllaammppssiiaa..  EEnn  eessttooss  ppaacciieenntteess  ssee  rreeaalliizzaa  uunn  ccuuiiddaaddoossoo  eexxaammeenn  ddee  

ccaarriioottiippoo,,  llllaammaa  llaa  aatteenncciióónn  qquuee  mmuucchhaass  ddee  eessttaass  mmaassaass  iinnttrraattoorráácciiccaass  pprreennaattaalleess  

rreessuueellvveenn  iinnttrraaúútteerroo  ((1155--3300  %%))..  

b) Signos y síntomas 

Por lo general los recién nacidos que presentan hidropesía intraútero nacen 

muertos.--SSíínnttoommaass  rreessppiirraattoorriiooss  mmooddeerraaddooss--sseevveerrooss  ((ttaaqquuiippnneeaa,,  cciiaannoossiiss,,  

qquueejjuummbbrroossooss,,  bbrraaddiiccaarrddiiaa))  nneecceessiittaarraann  aappooyyoo  vveennttiillaattoorriioo  uurrggeennttee  ccoonn  mmooddaalliiddaadd  

ooxxiiggeennaacciióónn  ddee  aallttaa  ffrreeccuueenncciiaa..  77  LLaa  vveennttiillaacciióónn  ccoonnvveenncciioonnaall  ppoossiittiivvaa  pprroovvooccaa  

aauummeennttoo  ddeell  vvoolluummeenn  ddeell  qquuiissttee,,  eell  nniiññoo  nneecceessiittaa  ttrraattaammiieennttoo  qquuiirrúúrrggiiccoo  ddee  

uurrggeenncciiaa..  



  

--SSíínnttoommaass  rreessppiirraattoorriiooss  mmooddeerraaddooss--lleevveess  ((ttaaqquuiippnneeaa  ssoollaa,,  ddiiffiiccuullttaadd  aall  

aalliimmeennttaarrssee)),,  ddaa  ttiieemmppoo  aa  uunn  eessttuuddiioo  eexxhhaauussttiivvoo  ddeell  nniiññoo..  PPoorr  lloo  ggeenneerraall  eessttooss  

nniiññooss  ccoonn  ddiiffiiccuullttaadd  ppaarraa  aalliimmeennttaarrssee  mmaanniiffiieessttaann  iinnssuuffiicciieenncciiaa  rreessppiirraattoorriiaa,,  eenn  oottrraass  

ooccaassiioonneess  nnoo  pprreesseennttaann    ssiiggnnooss  rreessppiirraattoorriiooss..  

--AAssiinnttoommááttiiccooss,,  ccuuaannddoo  aassiieennttaann  eenn  uunn  llóóbbuulloo  yy  ddaann  aappaarreennttee  ccuuaaddrroo  nneeuummóónniiccoo,,  

ssee  ttrraattaann  ccoonn  aannttiimmiiccrroobbiiaannoo,,  eell  ddiiaaggnnóóssttiiccoo  ssee  rreeaalliizzaa  aall  ffaallllaarr  eell  mmiissmmoo..  EEll  qquuiissttee  

ssee  aassiieennttaa  eenn  uunn  hheemmiittóórraaxx,,  ssii  eess  ddee  ggrraann  vvoolluummeenn  aa  llaa  ppeerrccuussiióónn  hhaabbrráá  

hhiippeerrrreessoonnaanncciiaa,,  ee  iinncclluussoo  ppooddrráánn  aapprreecciiaarrssee  aa  llaa  aauussccuullttaacciióónn  llooss  rruuiiddooss  ccaarrddííaaccooss  

ddeessppllaazzaaddooss  ppaarraa  eell  hheemmiittóórraaxx  ccoonnttrraallaatteerraall..  8
8
  

--TTaammbbiiéénn  ssee  ppuueeddeenn  pprreesseennttaarr  ddee  llaass  ssiigguuiieenntteess  ffoorrmmaass::  pprroommiinneenncciiaa  ddee  uunn  

hheemmiittóórraaxx,,  ddiissmmiinnuucciióónn  aa  llaa  aauussccuullttaacciióónn  ddee  llooss  rruuiiddooss  rreessppiirraattoorriiooss,,  eennffiisseemmaa,,  

nneeuummoottóórraaxx,,  nneeuummoonnííaa  yy//oo  bbrroonnccoonneeuummoonnííaa,,  ssoobbrree  ttooddoo,,  eenn  nneeoonnaattooss..  EEnn  llooss  nniiññooss  

mmaayyoorreess  ssee  aapprreecciiaarráá  ddiissnneeaa,,  ffaattiiggaa,,  nneeuummoottóórraaxx  yy  nneeuummoonnííaa//bbrroonnccoonneeuummoonnííaa..  

c) Estudios imagenológicos--UUllttrraassoonnooggrraaffiiaa::  ssee  vviissuuaalliizzaann  iimmáággeenneess  qquuííssttiiccaass  

úúnniiccaass  oo  mmúúllttiipplleess,,  aaddeemmááss  ppeerrmmiittee  ddiiffeerreenncciiaarr  llooss  qquuiisstteess  mmúúllttiipplleess  ddee  llaa  hheerrnniiaa  

ddiiaaffrraaggmmááttiiccaa  uu  oottrraass  eennffeerrmmeeddaaddeess  qquuííssttiiccaass  ccoonnggéénniittaass..  9
9
  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

--TToommooggrraaffííaa  ccoommppuuttaarriizzaaddaa::  ssee  uuttiilliizzaa  ccoonn  eeffeeccttiivviiddaadd  eenn  llooss  mmiiccrrooqquuiisstteess  yyaa  qquuee  

ppeerrmmiittee  ddeelliinneeaarr  llaa  nnaattuurraalleezzaa  ddeell  qquuiissttee  qquuee  nnoo  ppuuddoo  sseerr  ddeetteeccttaaddoo  ccoonn  llooss  

eessttuuddiiooss  aanntteerriioorreess..  1100  

  

  

  

  

  

  



  

--RRxx  ddee  ttóórraaxx::  ssee  oobbsseerrvvaann  mmaaccrrooqquuiisstteess  qquuee  sseemmeejjaann  uunn  ppuullmmóónn  ccoonn  eennffiisseemmaa  

lloobbaarr  ((úúnniiccoo)),,  ppuueeddeenn  sseemmeejjaarr  uunnaa  hheerrnniiaa  ddiiaaffrraaggmmááttiiccaa  eenn  llooss  qquuiisstteess  mmúúllttiipplleess..  1111,,  

1122  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

--AAnnggiiooggrraaffííaa::  ppeerrmmiittee  eell  ddiiaaggnnóóssttiiccoo  ccoonn  eell  sseeccuueessttrroo  ppuullmmoonnaarr..  

--RReessoonnaanncciiaa  mmaaggnnééttiiccaa::  eenn  ccaassoo  ddee  ssoossppeecchhaa  ddee  nneeuurroobbllaassttoommaa  mmeeddiiaassttiinnaall..  

AAnnoommaallííaass  aassoocciiaaddaass  1133  

SSee  oobbsseerrvvaann  eenn  eell  4422  %%    

••2211  %%  aannoommaallííaass  ccaarrddiioovvaassccuullaarreess  ((ccoonndduuccttoo  aarrtteerriioossoo  ppaatteennttee,,  ddeexxttrrooccáárrddiiaa,,  eettcc..))  

••1166  %%  ppeeccttuumm  eexxccaavvaattuumm  

••55  %%  oottrraass  aannoommaallííaass  ((eesstteennoossiiss  ppiillóórriiccaa,,  hhiippooppllaassiiaa  ppuullmmoonnaarr  bbiillaatteerraall,,  hheerrnniiaa  

ddiiaaffrraaggmmááttiiccaa,,  hhiiddrroocceeffaalliiaa,,  ssíínnddrroommee  ddee  PPiieerrrree--RRoobbiinn,,  hheemmiivvéérrtteebbrraa))..  

SSee  hhaann  eennccoonnttrraaddoo  rreeppoorrtteess  eenn  llaa  lliitteerraattuurraa  mmééddiiccaa  ddee  mmaalliiggnniizzaacciióónn  ddee  ddiicchhooss  

qquuiisstteess  qquuee  eevvoolluucciioonnaann  hhaacciiaa  eell  rraabbddoommiioossaarrccoommaa,,  bbllaassttoommaa  pplleeuurrooppuullmmoonnaarr  yy    

oottrrooss  aauuttoorreess  aaffiirrmmaann  qquuee  llooss  mmiissmmooss  ddeebbeenn  ddiiffeerreenncciiaarrssee  ddee  llooss  nneeuurroobbllaassttoommaass  

mmeeddiiaassttiinnaalleess..  

Diagnóstico diferencial 14 

HHeerrnniiaa  ddiiaaffrraaggmmááttiiccaa  ccoonnggéénniittaa..  

EEnnffiisseemmaa  lloobbaarr  ccoonnggéénniittoo..  

QQuuiissttee  bbrroonnccóóggeennoo..  

SSeeccuueessttrroo  ppuullmmoonnaarr..  

NNeeuummoonnííaa  lloobbaarr..  

PPsseeuuddooqquuiisstteess  aaddqquuiirriiddooss  ddeell  ppuullmmóónn..  

NNeeuurroobbllaassttoommaa  mmeeddiiaassttíínniiccoo..  

TTrraattaammiieennttoo  1
155 

Pilares para el tratamiento quirúrgico: 

 Infección recurrente, que trae como consecuencia una significativa morbilidad y 

la subsiguiente dificultad operatoria. 16 



  

 Prevención del crecimiento quístico y sus complicaciones, sobre todo, en la 

funcionabilidad pulmonar. 

 Evidencia de malignidad. 

II..  CCiirruuggííaa  pprreennaattaall  ((2244--3322  sseemmaannaass))  1177SSii  eess  qquuiissttee    úúnniiccoo::  aassppiirraacciióónn  ddeell  

llííqquuiiddoo..  

  SSii  aaffeeccttaa  uunn  llóóbbuulloo::  lloobbeeccttoommííaa..  

  SSii  aaffeeccttaa  vvaarriiooss  llóóbbuullooss::  iinntteerrrruuppcciióónn  ddeell  eemmbbaarraazzoo..  

HHaayy  aauuttoorreess  ccoommoo  Adzick et al 1 que plantean que en los pacientes que no esté 

comprometida la vida de la madre y del feto debe evolucionarse, pues muchos de 

estos quistes desaparecen.  

IIII..  CCiirruuggííaa  ppoossttnnaattaall  

11..  SSiieemmpprree  ssee  ooppeerraarraa  ccuuaannddoo  eell  nniiññoo  eessttáá  eenn  óóppttiimmaass  ccoonnddiicciioonneess,,  ssee  rreeaalliizzaa  llaa  

ttééccnniiccaa  nneecceessaarriiaa  ((lloobbeeccttoommííaa  ddee  uunnoo  oo  mmááss  llóóbbuullooss,,  sseeggmmeenntteeccttoommííaa,,  eenn  ccaassooss  

eexxttrreemmooss  rreesseecccciióónn  ccoommpplleettaa  ddeell  ppuullmmóónn))..  

Complicaciones 18 

TTrraannssooppeerraattoorriiaa::  

11..  AAnneessttééssiiccaass  yy  ppoorr  ttooxxiicciiddaadd  aall  ooxxííggeennoo..  

22..  IIaattrróóggeennaass  eenn  eell    aaccttoo  qquuiirrúúrrggiiccoo..  

PPoossttooppeerraattoorriiaa::  

  NNeeuummoottóórraaxx..  

  EEnnffiisseemmaa..  

  AAtteelleeccttaassiiaass  rreeccuurrrreenntteess..  

  DDeerrrraammee  pplleeuurraall..  

  IInnffeecccciioonneess  rreessppiirraattoorriiaass  ffrreeccuueenntteess..  

  DDeeffoorrmmiiddaadd  ddeell  ttóórraaxx..  

  RReettaarrddoo  ppssiiccoommoottoorr..  

  HHiippooxxeemmiiaa  sseevveerraa..  

Pronóstico 1188 

Depende de: 

  EEll  ttiippoo  ((sseeggúúnn  SSttoocckkeerr))  

  SSii  hhaayy  pprreesseenncciiaa  ddee  hhiiddrrooppeessííaa  ffeettaall..  

  DDee  llaa  uubbiiccaacciióónn  ddeell  qquuiissttee  yy  eexxppaannssiibbiilliiddaadd  ddeell  mmiissmmoo..  

  DDee  llaass  mmaallffoorrmmaacciioonneess  aassoocciiaaddaass..  

  DDee  llaa  sseevveerriiddaadd  ddeell  ccuuaaddrroo  ccllíínniiccoo..  
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