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RESUMEN 

Fundamento: las malformaciones broncopulmonares son un grupo heterogéneo de enfer-

medades producidas por una alteración en algún momento del desarrollo embrionario de los pulmones 

y bronquios. 

Objetivo: describir las malformaciones broncopulmonares más frecuentes en la edad pediá-

trica y su nomenclatura actual.  

Métodos: la búsqueda de la información se realizó en el periodo de dos meses (noviembre y 

diciembre de 2017). A partir de la información obtenida se realizó una revisión bibliográfica de un to-

tal de 74 artículos publicados en las bases de datos PubMed, Hinari, SciELO, Ecumed y Medline; me-

diante el gestor de búsqueda y administrador de referencias EndNote. 

Desarrollo: los avances en los métodos diagnósticos de imagen y la mayor experiencia de 

los especialistas que las realizan hacen que sea una enfermedad de detección principalmente prenatal 

o intraútero, lo que va a permitir realizar un seguimiento más estrecho del paciente. 

Conclusiones: según la consulta realizada las malformaciones más frecuentes son: malfor-

maciones de las vías aéreas bajas, enfisema lobar congénito, secuestro pulmonar intralobar y quiste 

broncogénico. En las malformaciones broncopulmonares con mayor riesgo de complicaciones poste- 
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riores o que estén dando síntomas, la opción terapéutica más clara es la cirugía. 

 

DeCS: ANOMALÍAS DEL SISTEMA RESPIRATORIO; PULMÓN/anomalías; BRONQUIOS/anomalías;  

PROCEDIMIENTOS QUIRÚRGICOS PULMONARES; PEDIATRÍA. 

_________________________________________________________________________________ 

ABSTRACT 

Background: bronchus-pulmonary malformations are a heterogeneous group of diseases produced 

by an alteration at some point in the embryonic development of the lungs and bronchi. 

Objective: to describe the most frequent bronchus-pulmonary malformations in the pediatric age 

and its current nomenclature. 

Methods: the search for the information was made in the two-month period (November and 

December 2017). Based on the information obtained, a bibliographic review was made of a total of 74 

articles published in the PubMed, Hinari, SciELO, Ecumed and Medline databases; using the search 

and reference manager EndNote. 

Development: advances in diagnostic imaging methods and the greater experience of the 

specialists who perform them make a detection of a disease mainly prenatal or intrauterine, which will 

allow a closer monitoring of the patient. 

Conclusions: according to the consultation, the most frequent malformations are: malfor-

mations of the lower airways, congenital lobar emphysema, intra-lobar pulmonary sequestration and 

bronchogenic cyst. In bronchus-pulmonary malformations with greater risk of later complications or 

that are giving symptoms, the clearest therapeutic option is surgery. 

 

DeCS: RESPIRATORY SYSTEM ABNORMALITIES; LUNG/abnormalities; BRONCHI/abnormalities;  

PULMONARY SURGICAL PROCEDURES; PEDIATRICS.  

_________________________________________________________________________________ 

INTRODUCCIÓN 

Las malformaciones congénitas (MC) son un 

problema de salud pública y unas de las princi-

pales causas de muerte en los niños. La Orga-

nización Mundial de la Salud las define como: 

toda anomalía del desarrollo morfológico, es-

tructural, funcional o molecular que esté en un 

niño recién nacido (aunque pueda manifestarse 

más tarde), sea externa o interna, familiar o 

esporádica, hereditaria o no, única o múltiple, 

que resulta de una embriogénesis defectuosa. 

Abarca una amplia variedad de enfermedades 

que afectan de 2-3 % de los neonatos; este 

porcentaje puede elevarse hasta 7 % en el pri-

mer año de vida. Las malformaciones mayores  

 

se observan en cerca de 3 % de los recién na-

cidos; éstas son definidas como: aquellas que 

afectan la función o la apariencia estética de 

los niños que requieren de alguna corrección. 1 

Dentro de las malformaciones que se eviden-

cian en la práctica clínica diaria se encuentran 

las malformaciones congénitas bronco-

pulmonares (MCBP), también llamadas malfor-

maciones pulmonares congénitas (MPC) o  

anomalías congénitas del intestino primitivo 

anterior. 2 

Las MPC son un grupo diverso de trastornos 

del desarrollo y crecimiento broncopulmonar 

originados en las distintas etapas evolutivas 
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del sistema respiratorio. Pueden afectar la vía 

aérea, el parénquima pulmonar, la irrigación 

arterial pulmonar, el drenaje venoso pulmo-

nar, o una combinación de ellos. 3 

Estas malformaciones forman un espectro 

continuo, en el que en un extremo se encuen-

tran casos con parénquima pulmonar anormal 

y vascularización normal: malformación ade-

nomatoidea quística (MAQ), secuestro bronco-

pulmonar (SBP), quiste broncogénico, atresia 

bronquial, enfisema lobar congénito, agenesia 

pulmonar y el inusual blastoma pleuropulmo-

nar (BPP) así como el tumor pulmonar intersti-

cial y en el otro extremo de los casos se en-

cuentran los que presentan vascularización 

anormal y parénquima conservado 

(malformación arterio-venosa). En un punto 

intermedio están las que presentan grados 

variables de alteración del desarrollo pulmonar 

y vascular. 4 

Gracias a esta visión, es fácil entender, que la 

caracterización por imagen de muchas de es-

tas lesiones no es sencilla, debido a la existen-

cia de una importante superposición patológi-

ca y radiológica de las mismas. 

La ultrasonografía prenatal ha incrementado el 

diagnóstico de las malformaciones congénitas 

broncopulmonares, y con ello ha impactado en 

el tratamiento perinatal y el pronóstico de es-

tas masas pulmonares fetales. 4 Dichas masas 

han correspondido con una variedad de subti-

pos patológicos cuya historia natural depende 

del tamaño y el trastorno fisiológico causado 

por el efecto de compresión a las estructuras 

adyacentes; en menos del 4 % ocasionan 

efecto de masa con desviación mediastinal, 

hidropesía y muerte fetal. 5  Las opciones de 

tratamiento para las grandes masas pulmona-

res fetales incluyen en la gestación temprana 

la administración de esteroides, la toracocen-

tesis o derivación toracoamniótica intrauteri-

nas y la resección quirúrgica fetal, y para los 

fetos con masas de alto riesgo al final de la 

gestación el procedimiento EXIT (ex uteroin-

trapratum) ha sido propuesto. 6 

Algunas se presentan como síndromes clíni-

cos, mientras otras sólo se consideran varia-

ciones anatómicas que no requieren trata-

miento. Se presentan como cuadros clínicos 

de dificultad respiratoria en el recién nacido, 

con complicaciones, o como hallazgo radiológi-

co en el transcurso de la vida. Sin embargo, 

hoy en día un gran número de malformaciones 

pulmonares se sospechan o diagnostican me-

diante ecografía antenatal lo que ha hecho po-

ner en duda desde algunos conceptos del 

desarrollo embriológico hasta la conducta te-

rapéutica tanto pre como postnatal. 7 

Estos trastornos son consecuencia de altera-

ciones en la embriogénesis del pulmón y las 

vías respiratorias. El tipo de lesión y su histo-

logía se relacionan de manera directa con el 

momento de la gestación y el nivel del árbol 

traqueo-bronquial en que se producen. Para 

entender de mejor forma las distintas  

malformaciones pulmonares es importante  

conocer las etapas del desarrollo embrionario 

normal. 2, 3, 8 
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Las malformaciones de las vías aéreas fueron 

descritas al inicio por Bartholinuis en 1687 y 

en 1949 Chin y Tang son quienes hacen el pri-

mer reporte en la literatura. En 1962, 

Kwittken y Reiner realizaron las primeras des-

cripciones histológicas, sin embargo en 1977 

Stocker propuso la primera clasificación histo-

lógica correspondiente a tres tipos de presen-

tación, ampliada a cinco en 2002, por la Ar-

med Forces Institute of Pathology (AFIP) ba-

sada en la apariencia macroscópica y micros-

cópica, tamaño y epitelio de revestimiento de 

los quistes. A la clasificación histológica se ha 

propuesto además criterios de clasificación 

ecográficos. 9 

Las MPC son poco frecuentes comparadas con 

las enfermedades respiratorias adquiridas, 

constituyen entre el ocho y el 18 % de todas 

las malformaciones. 10 La incidencia reportada 

en la literatura es variable, con rangos entre 

1:10 000 a 1:35 000 embarazos o de 30 a 42 

casos por 100 000 habitantes, sin embargo, 

algunos autores plantean que su incidencia 

real es mayor. 11, 12 

La malformación adenomatosa quística es la 

MPC más frecuente y requiere tratamiento 

quirúrgico. Su incidencia es cerca de 1 caso 

por cada 25 000 a 35 000 embarazos. Repre-

senta el 95 % de todas las MPC quísticas. 13  

La European Respiratory Society 13 informó 

que estos defectos son infrecuentes con una 

prevalencia en 0,81 por 10 000 recién nacidos 

vivos según el registro epidemiológico europeo 

de malformaciones congénitas. 

Según Saavedra M et al. 14 en Chile las MPC 

son las que se presentan con mayor frecuen-

cia (95 % de los casos), con una incidencia 

estimada en 3,5 por 10 000 recién nacidos 

vivos. En un estudio realizado en México con 

226 nacidos vivos durante tres años se obtuvo 

un 3,9 % asociado a malformaciones pulmo-

nares, de ella con hipoplasias pulmonares en 

número de cinco (55,5 %), hernias diafragmá-

ticas tres (13 %) y una fístula traqueoesofági-

ca (11,1 %). 1 

En Cuba en el año de 2016 hubo 356 defun-

ciones por malformaciones congénitas, defor-

midades y anomalías cromosómicas, de ellas 

192 en el sexo masculino y 164 del sexo fe-

menino. Del total de defunciones 103 eran ni-

ños de menos de un año y de los cuales siete 

presentaron anomalías de la formación del sis-

tema respiratorio. 15 

Se han establecido criterios clínicos, radiológi-

cos e histopatológicos que permiten la clasifi-

cación de la mayor parte de las malformacio-

nes pulmonares congénitas, aunque como 

existen superposiciones puede resultar dificul-

tosa. Aún no hay consenso en su nomenclatu-

ra. Algunos autores evitan el uso de los térmi-

nos malformación congénita ya que conside-

ran que son sinónimos. Otros utilizan los tér-

minos malformaciones pulmonares de tórax 

de forma más genérica. 

En el país, los estudios sobre este tema son 

escasos y a veces no están actualizados por lo 

que con el desarrollo de la investigación se 

pretende hacer un resumen actualizado y 
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acercar el Pediatra al conocimiento de las dife-

rentes malformaciones congénitas pulmonares 

y de las vías aéreas, a las claves para su diag-

nóstico, a las posibles complicaciones y al ma-

nejo terapéutico habitual de cada una de ellas. 

Debido a la infrecuencia de esta enfermedad, a 

la escasa literatura nacional y a la particular 

presentación en edad escolar se realizó la revi-

sión con el objetivo de describir las malforma-

ciones bronco-pulmonares más frecuentes en la 

edad pediátrica y su nomenclatura actual. 

 

 

MÉTODOS 

La búsqueda de la información se realizó en el 

periodo de dos meses (noviembre y diciembre 

de 2017). A partir de la información obtenida 

se realizó una revisión bibliográfica de un total 

de 74 artículos publicados en las bases de da-

tos PubMed, Hinari, SciELO, Ecumed y Medline; 

mediante el gestor de búsqueda y administra-

dor de referencias EndNote. De ellos se utiliza-

ron 35 citas seleccionadas para realizar la revi-

sión. Se calificaron como artículos útiles los re-

ferentes a: clasificaciones, manifestaciones clí-

nicas, mecanismos fisiopatológicos, métodos 

diagnósticos y tratamiento. 

 

 

DESARROLLO 

El origen de estas malformaciones es descono-

cido, aunque se plantean cuatro mecanismos 

patogénicos. De forma aislada o combinada, se 

pueden producir por:  

1) defectos en la separación y diferenciación 

del intestino primitivo anterior entre los 24-36 

días de gestación; 16  

2) obstrucción durante la gestación de algún 

punto de la vía aérea respiratoria que conduce 

al tejido distal a cambios displásicos; 17  

3) alteraciones en la angiogénesis; 18  

4) alteraciones genéticas que se ocupan del 

desarrollo de las vías respiratorias. 19 

La hipótesis más aceptada es sobre la existen-

cia de un mecanismo patogénico común, en 

concreto de una obstrucción de la vía aérea 

intraútero que, dependiendo de la semana de 

gestación y del grado o localización de la mis-

ma, dará lugar a una u otra malformación. 20 

La clasificación de MPC es controversial, pues 

existen diversos puntos de vista desde el cual 

pueden ser abordadas. Salinas JA, 3 utiliza la 

embriología como el factor principal para agru-

par estas alteraciones según la etapa del desa-

rrollo en que se producen. 

Alarza FH, 8 en su tesis doctoral, categoriza las 

malformaciones de acuerdo a sus característi-

cas morfológicas y radiológicas, al dividirlas en 

aquellas que comprometen el pulmón en su 

totalidad y las que lo afectan de manera  

parcial. 

La clasificación más utilizada en la actualidad 

es la de Langston C, 21 que desde el punto de 

vista fisiopatológico se basa en el tamaño de 

los quistes con o sin conexión vascular, tipo de 

hiperplasia pulmonar y patología tumoral cate-

goriza las malformaciones del tracto respirato-

rio en cinco tipos (atresia bronquial, malforma-

ción pulmonar congénita de la vía aérea, se-

cuestro broncopulmonar extralobar, hiperinsu- 
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flación lobar congénita y quiste broncogénico) 

y simplifica el problema al dividir las lesiones 

quísticas en dos: (I) quistes grandes, equiva-

lente a la tipo uno de Stocker y (II) quistes 

pequeños, equivalente a la tipo dos de Stocker, 

similar a lo planteado en la clasificación de Ad-

zick et al. 22 pero que en este caso está basada 

en la apariencia ecográfica de las lesiones y las 

diferencia en macroquísticas (>5 mm de diá-

metro mayor) o microquísticas (<5 mm) y que 

ha mostrado ser útil por asociarse a elementos 

pronósticos. Las macroquísticas tienden a cre-

cer más lento y asociarse a un mejor pronósti-

co, mientras que las microquísticas, que tien-

den a crecer más rápido y se asocia con mayor 

frecuencia a desviación del mediastino, hipo-

plasia pulmonar, polihidroamnios e hidropesía 

fetal, por lo que tendrán peor pronóstico. 14, 22 

Los avances en conocimiento en cuanto al 

comportamiento y sobre posición de algunas 

malformaciones influenció la aparición de una 

nueva clasificación desarrollada por Langston 

C, 21 en que se incorpora además de las MPC, 

otras malformaciones del sistema respiratorio 

y el blastoma pleuropulmonar, que se muestra 

a continuación: 

1.Quiste Broncogénico 

2.Atresia Bronquial 

• Aislada  

• Con conexión sistémica (secuestro intralobar)  

• Con conexión al tracto gastrointestinal  

• Conexión arterial sistémica en pulmón norma 

3.Quistes grandes tipo I (tipo uno de Stocker) 

• Aislada 

• Con conexión sistémica (híbrida, secuestro 

intralobar) 

4.Quistes pequeños tipo II (tipo dos de Sto-

cker) 

• Aislada 

• Con conexión sistémica (híbrida, secuestro 

intralobar) 

5.Secuestro extralobar 

• Con conexión al tracto gastrointestinal  

• Sin conexión al tracto gastrointestinal 

6.Hiperplasia pulmonar y lesiones relacionadas 

• Atresia laríngea  

• Malformación quística sólida o adenomatoí-

dea (tipo tres de Stocker)  

• Lóbulo polialveolar 

7.Hiperinsuflación lobar congénita 

8.Otras lesiones quísticas 

• Quistes linfáticos, quistes digestivos, quistes 

mesoteliales, quistes simples pulmonares, 

blastoma pleuropulmonar tipo 1. 

Esta clasificación abarca alrededor del 90 % de 

las alteraciones del desarrollo y crecimiento 

broncopulmonar que se observan en la práctica 

clínica, pero deja fuera otras anomalías congé-

nitas menos frecuentes, como las malformacio-

nes arteriovenosas. 3, 14 

Todas estas formas de clasificación tienen el 

inconveniente que, en la práctica, se combinan 

o sobreponen distintas categorías, por lo que 

un enfoque desde el tipo de lesión predomi-

nante en la malformación puede ser más claro 

y didáctico. De esta forma, se pueden tener 

tres grandes categorías: 3 

1.Lesiones de predominio parenquimatoso. 
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2.Lesiones de predominio vascular. 

3.Lesiones combinadas. 

Las manifestaciones clínicas varían según la 

edad, los tipos y grado de evolución de la en-

fermedad. El 60 % de los casos son diagnosti-

cados durante el periodo neonatal; donde es 

infrecuente a mayor edad, en cuyo caso puede 

pasar inadvertida o presentarse como un cua-

dro de neumotórax espontáneo o infecciones 

respiratorias a repetición. En ocasiones puede 

asociarse a otras malformaciones pulmonares 

como el secuestro pulmonar, o tumores. 23 

Según Alarza FH, 8 son malformaciones poco 

frecuentes (7-20 %), pueden encontrarse ais-

ladas o asociadas y no se asocian a factores 

hereditarios, pero en ocasiones se registran 

antecedentes de infecciones virales en el pri-

mer trimestre del embarazo. En cuanto a las 

características clínicas y el pronóstico, las divi-

de según el período en el que aparecen: 

1.Periodo neonatal 

2.Amenazadoras para la vida 

3.Insuficiencia Respiratoria Progresiva  

4.Estridor  

5.Trastornos Deglutorios  

6.Malformaciones cardiacas (50 %) 

7.Adultos 

8.Hallazgo Casual 

9.Neumonías recurrentes en la misma localiza-

ción 

10.Hemoptisis recurrente 

A continuación se describe la fisiopatología, 

evaluación y manejo de las entidades morbo-

sas más relevantes y frecuentes que vemos en 

la práctica clínica. 

Malformación congénita de la vía aérea 

pulmonar (MCVAP) 

La malformación congénita de la vía aérea pul-

monar, llamada malformación adenomatoidea 

quística, es una anormalidad en el desarrollo 

de las vías respiratorias terminales, esporádi-

ca, no relacionada con predisposición genética, 

predilección de género, raza, edad o factores 

ambientales. El término malformación congéni-

ta de la vía aérea pulmonar se introdujo por 

primera vez por Stocker JT, 24 en el 2002, de-

bido a que el espectro de los tipos corresponde 

a características anatómicas y microscópicas 

de la vía aérea respiratoria y al hecho de que 

los cambios quísticos y adenomatoideos no 

están presentes en todos los tipos. 

Es una lesión de predominio parenquimatoso 

consistente en una masa multiquística benigna 

de tejido pulmonar no funcional, por lo general 

restringida a un lóbulo pulmonar, pero a veces 

más extendida (incluso bilateral), casi siempre 

con irrigación del territorio pulmonar. 3 

Según Giubergia V, 10  la MPC más frecuente 

que requiere tratamiento quirúrgico y la mal-

formación surge por un desarrollo embrionario 

pulmonar anormal, en específico por la deten-

ción en la fase pseudoglandular (semana siete 

y 17 de gestación), genera hiperplasia com-

pensatoria de las vías aéreas distales con re-

emplazo del parénquima pulmonar normal por 

quistes, de tamaños y distribución variable. 25 

Las lesiones varían de manera amplia en ta-

maño y pueden afectar a un lóbulo entero o un 
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segmento, así como involucrar todo un pul-

món. Pueden ser bilaterales, aunque ocurre 

más frecuente en los lóbulos inferiores. El 85-

95 % de los casos ocurre en un solo lóbulo. La 

definición y clasificación de estas lesiones 

siempre ha provocado controversias. 10, 13 

En 1977 Stocker JT y Drake RM, 26 clasificaron 

la enfermedad de acuerdo a las características 

clínicas y patológicas en tipo 1, 2 y 3. Luego en 

el 2002, adicionaron dos tipos a la clasificación 

original basados en el tamaño de los quistes 

postnatales según la ecografía prenatal 

(lesiones macroquísticas para los quistes ma-

yores de 5 mm y microquísticas para los meno-

res de 5 mm); el probable punto de origen de 

desarrollo de la malformación a lo largo de la 

vía aérea y en la histología, según el lugar de 

origen de las lesiones: tipo 0 

(traqueobronquial); 1 (bronquial/bronquiolar); 

2 (bronquiolar); 3 (bronquiolar/alveolar); y 4 

(alveolar): 3, 25 

• Tipo 0: se origina a partir de la tráquea o te-

jido bronquial y tiene una baja incidencia (1-3 

%). Los quistes son de hasta 0.5cm de diáme-

tro y afectan a todos los lóbulos pulmonares. 

En general son incompatibles con la vida y se 

asocian con anomalías cardíacas graves. 10 

• Tipo I: es la más frecuente (50-70 %) y tiene 

el mejor pronóstico. Presenta un quiste único 

grande (10 cm) o múltiples mayores de 2 cm. 

Está conformada por epitelio ciliado, pseudoes-

tratificado con áreas de epitelio secretor cu-

bierto por tejido fibromuscular, por lo gneral 

llenas de aire o moco. El tejido pulmonar adya-

cente normal está comprimido en general por 

la malformación, que tiene el efecto de una 

masa intratorácica y puede producir insuficien-

cia respiratoria en el período neonatal. Los sín-

tomas se presentan en los primeros meses de 

vida. En ocasiones permanecen asintomáticos 

hasta la edad adulta (figura 1). 25 
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• Tipo II: es el segundo grupo más frecuente 

(20-40 %). Presenta múltiples quistes de 0.5 a 

2 cm que semejan bronquiolos terminales cu-

biertos por epitelio ciliado, cuboidal columnar. 

Afectan sólo un lóbulo. Están asociadas a age-

nesia renal, defectos cardiovasculares, hernia 

diafragmática, siringomielia, pectus y atresia de 

esófago que pueden condicionar su pronóstico. 

La asociación con secuestro pulmonar se obser-

va hasta en un 40 % de los casos. 10, 25 

• Tipo III: 10 % de los casos. Se trata de una 

masa sólida que desplaza el mediastino. La his-

tología muestra estructuras milimétricas simila-

res a bronquíolos cubiertos por epitelio ciliado, 

cuboidal. El efecto de masa de este tipo de MAQ 

puede causar desplazamiento del mediastino en 

el feto y provocar hipoplasia pulmonar contrala-

teral e hidropesía fetal. 27 

• Tipo IV: 10-15 % de los casos. A menudo son 

erróneamente clasificados como de tipo I. Tiene 

un origen acinar distal con grandes quistes peri-

féricos de hasta 7 cm de diámetro. La causa es 

poco clara y se ha propuesto como una etapa 

evolutiva del blastoma pleuropulmonar tipo uno, 

indistinguible en las imágenes de este tipo de 

MAQ. 28 

Evaluación y diagnóstico 

Existe una amplia gama de formas evolutivas 

que pueden ser graves (hidropesía fetal o hipo-

plasia pulmonar con muerte intrauterina o peri-

natal) o tan leves como lesiones asintomáticas o 

inclusive resolución espontánea de las lesiones, 

como se ha observado hasta en un 15-50 % de 

los casos relacionado a un mecanismo de apop-

tosis y supresión del flujo vascular. 21, 27 

La hidropesía fetal es el mayor predictor de 

muerte fetal in útero y se puede estimar el ries-

go de desarrollarlo, al calcular la relación entre 

el volumen de la lesión pulmonar dividido por el 

valor de la circunferencia de la cabeza normal 

para la edad gestacional: si el valor es mayor a 

1,6 se considera alto riesgo para desarrollar hi-

dropesía fetal. 28 

Los principales factores que indican pobre pro-

nóstico incluyen compromiso pulmonar bilateral, 

hidropesía fetal y otras malformaciones congé-

nitas. El pronóstico de los pacientes también 

depende del tipo de la lesión: la de tipo 0 es 

considerada letal; el tipo 1 tiene el mejor pro-

nóstico; el tipo 2 depende de las anormalidades 

asociadas que pueden llegar a ser severas; el 

tipo 3 tiene un pobre pronóstico, debido a que 

los quistes son grandes, generan severa hipo-

plasia pulmonar, efecto de masa con compromi-

so cardiovascular temprano o in útero con hi-

dropesía fetal. 25, 28 

En las MCVAP la radiografía de tórax suele mos-

trar múltiples quistes, de paredes finas llenos 

de aire o con contenido. Se puede observar 

también desplazamiento mediastínico y efecto 

de la masa. La Tomografía Computarizada (TC) 

determina el tamaño de los quistes, revela ano-

malías asociadas, define la extensión anatómica 

de la malformación y muestra lesiones que en 

las radiografías de tórax o en la ecografía pue-

den no visualizarse. El diagnóstico diferencial 

incluye los neumatoceles, abscesos, quiste 

broncogénico, secuestro pulmonar, enfisema 

lobar congénito y masas del mediastino. 3 

La ecografía prenatal evidencia un área multi- 
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quística en el tórax. La resonancia magnética 

fetal (RMF) es útil en los casos en los que el 

diagnóstico no es claro. 16 Dentro de los diag-

nósticos diferenciales se encuentran hernia 

diafragmática congénita, fístula traqueo-

esofágica, secuestro pulmonar, quistes y tumo-

res pulmonares, enfisema/hiperinsuflación lo-

bar congénito, agenesia pulmonar y malforma-

ciones vasculares. 29 

Tratamiento 

El tratamiento prenatal consiste en la adminis-

tración de esteroides, lobectomía fetal vía his-

terectomía, y shuntpleuro-amniótico para efu-

siones pleurales. En el periodo postnatal, cuan-

do el paciente se encuentra sintomático, está 

indicada la corrección quirúrgica, aunque es 

controversial en los pacientes asintomáticos. 

Dentro de las posibles justificaciones para la 

cirugía profiláctica durante el primer año de 

vida está prevenir infecciones/sepsis, neumo-

tórax o malignidad, y en general tiene menos 

complicaciones postoperatorias en compara-

ción a la cirugía de urgencia. 29  

Otros autores proponen el manejo expectante 

del paciente hasta la aparición de síntomas o 

complicaciones, basados en la resolución es-

pontánea de las lesiones hasta en un 15 % de 

los pacientes. 30 

El 90 % de los individuos con MAQ están asin-

tomáticos en el período neonatal. Cuando la 

cirugía no se efectúa de forma precoz existe el 

riesgo de desarrollar infecciones pulmonares 

recurrentes. Asimismo, se han reportado casos 

de malignización (blastomas, carcinomas epi-

dermoide o rabdomiosarcomas) por lo que an-

te la sospecha clínica deberá siempre efectuar-

se cirugía resectiva. 10 

La lobectomía se prefiere sobre la segmentec-

tomía debido a las lesiones residuales en el 15 

% de los casos con esta técnica. La toracosco-

pia requiere ventilación unipulmonar y es posi-

ble realizarla incluso en neonatos, aunque se 

prefiere toracotomía en aquellos pacientes con 

lesiones como enfisema alveolar, antecedente 

de neumonía y atelectasias (cinco de cada seis 

pacientes con antecedente de infección requie-

ren conversión a toracotomía). Los beneficios 

de la toracoscopia son: menor estancia hospi-

talaria, diminución del dolor postoperatorio y 

mejor resultado estético comparado con la to-

racotomía convencional. 25-27 

Secuestro Pulmonar (SP) 

Es un sector del pulmón no funcionante sin co-

municación con el árbol bronquial que recibe 

irrigación de la circulación sistémica. La causa 

no ha sido aclarada. Se clasifican en intralobar 

(SI) y extralobar (SE) con un radio de 3:1. Hay 

una tercera forma más rara, llamada MPC del 

intestino anterior en el que un pulmón anormal 

está conectado al tracto gastrointestinal. El SI 

presenta tejido pulmonar anómalo integrado al 

resto del pulmón normal con el que comparte 

revestimiento pleural visceral. El drenaje veno-

so es hacia las venas pulmonares o un colector 

venoso. Se localiza en los segmentos basales 

de los lóbulos inferiores, de manera especial en 

el izquierdo (80 %) en estrecha proximidad al 

surco costofrénico. En el SE (o lóbulo supernu- 
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merario) el parénquima pulmonar anormal está 

separado del tejido pulmonar normal por un 

revestimiento pleural propio (figura 2). 3, 31  
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Evaluación y diagnóstico 

En el secuestro extralobar se observan bron-

quios y bronquiolos irregulares y alvéolos y va-

sos linfáticos subpleurales dilatados, la mayo-

ría de los casos son detectados en la infancia, 

es cuatro veces más frecuente en el género 

masculino. La sintomatología más frecuente es 

la tos crónica y neumonías a repetición. El SI 

presenta múltiples quistes de diversos tamaños 

con parénquima pulmonar con tejido inflama-

torio y fibrosis con vestigios de bronquios y los 

bronquiolos.  

En un alto porcentaje se asocian a MAQ. Más 

del 50 % de los SI se diagnostican en la ado-

lescencia. Los pacientes pueden desarrollar 

neumonía recurrente y hemoptisis o permane-

cer asintomáticos y ser diagnosticado de forma 

incidental. 31 En el período prenatal suele ser 

difícil diagnosticar el SE por ecografía porque 

se confunde con un pulmón normal porque los 

tejidos tienen características similares. El SI 

puede ser diagnosticado de manera errónea 

como MAQ. La resonancia nuclear magnética 

(RNM) prenatal clarifica el diagnóstico. 10 

La radiografía de tórax muestra imágenes de 

condensación triangular persistente en una de 

las bases que se confirma con una angiotomo-

grafía donde se pone de manifiesto el vaso 

anómalo así como eventuales malformaciones 

asociadas. 3 

Tratamiento 

La resolución en ambos tipos de secuestro es 

siempre quirúrgica, incluso en los casos asinto-

máticos por el riesgo de complicaciones poste-

riores, al realizar una segmentomía o lobecto-

mía a cielo abierto o toracoscópica. Algunos 

grupos consideran la embolización arterial co-

mo una alternativa que permite la reducción 

del tamaño de la lesión, para una eventual ex-

tirpación posterior. La resolución de ambos se-

cuestros es siempre quirúrgica. En algunos ca-

sos la cirugía puede efectuarse embolización 

del vaso anómalo. 31 

Enfisema Lobar Congénito (ELC) 

Es una MPC rara de predominio parenquimato-

so. Su incidencia es de 1: 20 000 a  
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1: 30 000 nacimientos. Se trata de una sobre-

distensión de uno o más lóbulos pulmonares. El 

lóbulo hiperinsuflado comprime estructuras ad-

yacentes a medida que se distiende. Su origen 

se encuentra en un estrechamiento bronquial 

intrínseco o extrínseco que lleva a atrapamien-

to aéreo. Las causas principales son la deficien-

cia del desarrollo del cartílago bronquial (25 %) 

y la obstrucción bronquial de tipo valvular por 

lo general causada por estenosis bronquial idio-

pática (25 %) (figura 3). 32 
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Evaluación y diagnóstico 

La edad de diagnóstico depende de la severi-

dad de los síntomas respiratorios. Un tercio de 

los pacientes presenta síntomas durante el pri-

mer mes de vida y un 50 % después de los 

seis meses de vida. Un pequeño porcentaje 

puede permanecer asintomático durante años. 

Se puede observar dificultad respiratoria seve-

ra y progresiva a medida que se distiende el 

lóbulo. 16 Desde el primer hasta el octavo mes 

de vida se puede presentar tos, taquipnea, si-

bilancias recurrentes y cianosis con el llanto 

con asimetría torácica e hipersonoridad y a 

partir de los tres años episodios de obstrucción 

bronquial recurrente o constituir un hallazgo 

radiológico. Hasta un 10 % de los casos pre-

sentan malformaciones cardiacas asociadas. 19 

En las radiografías de tórax se observa hiperin-

suflación del lóbulo con menor trama pulmonar  

 

acompañada de hernia pulmonar a través de la 

línea media y desplazamiento del mediastino 

con atelectasia del lóbulo remanente. La venti-

lación/perfusión pulmonar permite determinar 

si el problema está en el lóbulo distendido o si 

se encuentra en el pulmón contralateral. El 

diagnóstico diferencial se realiza con el neumo-

tórax, neumatoceles, hipoplasia pulmonar y 

con el enfisema adquirido. 32 

En el período prenatal, el ELC se puede diag-

nosticar mediante una ecografía. Se han repor-

tado casos con reducción de volumen espontá-

neo y resolución intraútero. El lóbulo afectado 

puede aparecer opacificado de manera inicial 

debido a la retención de líquido amniótico. 28 

La histología del ELC muestra dilatación alveo-

lar leve, sin malformación o destrucción de los 

septos alveolares. En algunos casos el número 
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de alvéolos puede aumentar (pulmón o lóbulo 

hiperplásico). 33 

Tratamiento 

La lobectomía por toracotomía o toracoscopía 

es el tratamiento de elección para los pacien-

tes sintomáticos, se programa de manera 

electiva en aquellos con síntomas mínimos o 

asintomáticos. La evolución postquirúrgica es 

en general favorable y no presenta mayores 

secuelas y la pérdida de volumen pulmonar es 

compensada de forma progresiva con el sobre-

crecimiento del tejido remanente, llegando a 

tener una función normal a largo plazo. 14 

Quiste Broncogénico (QB) 

Lesión de predominio parenquimatoso que 

surge a partir de la gemación aberrante del 

divertículo traqueal del intestino anterior en 

desarrollo, que resulta en una ramificación tra-

queobronquial anormal. Es una formación 

quística unilocular, redondeada de entre dos y 

10 cm en relación con el árbol traqueobron-

quial. Poseen una delgada pared de epitelio 

pseudoestratificado ciliado con contenido mu-

coide que puede contener glándulas bronquia-

les, musculo liso y cartílago (figura 4).  
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De acuerdo a su localización se clasifican como 

intrapulmonares o mediastinales. Su ubicación 

más frecuente es a nivel mediastínico (cercano 

a la carina 50 %), pero pueden encontrarse en 

medio de cualquier zona de parénquima pul-

monar o incluso subpleurales. 6, 13 

Evaluación y diagnóstico 

En la mayor parte de los recién nacidos porta-

dores no existen síntomas, puede aparecer 

con posterioridad síntomas de compresión de 

la vía aérea o infecciones recurrentes cuando 

presentan comunicación con la vía aérea. Sue-

len ser asintomáticos, es un hallazgo casual en 

la radiografía de tórax o presentar síntomas de 

compresión de la vía aérea o infecciones recu-

rrentes cuando tiene comunicación con la vía 

aérea. 10 

La radiografía de tórax muestra una imagen 

redondeada de bordes definidos con contenido 

aéreo o sólido según tenga comunicación con 

la vía aérea. Los quistes ubicados entre el esó-

fago y la tráquea evidencian un desplazamien-

to posterior del esófago y anterior de la trá-

quea. En el diagnóstico diferencial deben des-

cartarse MAQ, quiste hidatídico, quiste simple 

y abscesos pulmonares. 33 
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Tratamiento 

La resección quirúrgica del quiste por toracoto-

mía amplia o videotoracoscopía es el trata-

miento de elección, o de forma eventual la lo-

bectomía, si el quiste es intrapulmonar. Una 

vez extirpado, permite una buena expansión 

del parénquima pulmonar adyacente y la recu-

peración completa de la función pulmonar. 

También se describe como procedimiento tem-

poral o paliativo la aspiración mediastinal, 

transparietal o transbronquial del quiste cuan-

do los pacientes tienen alguna contraindicación 

para la cirugía. 3 

Métodos diagnósticos de las MPC 

El diagnóstico y seguimiento de las malforma-

ciones bronco-pulmonares, se realiza con dife-

rentes pruebas de imagen por lo que el image-

nólogo debe seleccionar la más adecuada se-

gún la edad del paciente y la que mayor infor-

mación aporte. 7 

Diagnóstico Prenatal 

Ecografía 

En la actualidad, gran parte de los diagnósticos 

de estas malformaciones se realizan ya a las 

20-22 semanas de gestación, gracias a la eco-

grafía prenatal como parte del estudio del em-

barazo. No sólo es una herramienta diagnósti-

ca muy valiosa, sino que también es útil en el 

seguimiento y evolución de las anomalías has-

ta el momento del parto. 7 

Las imágenes detectadas en las ecografías han 

de definirse de forma correcta, con los térmi-

nos hiperecogénico, para describir las imáge-

nes sólidas como el secuestro pulmonar, hi-

poecóico o quístico, como la malformación ade-

nomatoidea quística, o lesiones mixtas. Es muy 

importante también medir su tamaño y realizar 

nuevas ecografías, cada dos o tres semanas, 

para comprobar si existe crecimiento, estabili-

dad o involución de la misma. En el caso de 

que las malformaciones sean de gran tamaño o 

que impidan el desarrollo normal del pulmón, 

es posible realizar cirugía fetal. 34 

Para evidenciar la existencia de vasos aberran-

tes sistémicos, propios de los secuestros pul-

monares, se recomienda realizar una ecografía 

Doppler. 7 

Resonancia nuclear magnética 

A pesar de que la ecografía prenatal es la téc-

nica de elección para el diagnóstico y manejo 

del feto con malformaciones congénitas bron-

copulmonares, la RNM juega un gran papel en 

el abordaje de estas lesiones. Mediante esta 

técnica, que es capaz de realizar secuencias 

ultrarrápidas poco sensibles al movimiento, es 

posible localizar y describir con más precisión 

la lesión pulmonar a estudio, además de no 

emitir radiación ionizante. 35 

Diagnóstico Postnatal 

Radiografía de tórax 

Es la primera prueba de imagen a realizar tras 

el nacimiento. Es posible que pueda haber sig-

nos radiológicos que confirmen la existencia de 

la lesión o encontrarse con una radiografía nor-

mal, en cuyo caso no descartaría de manera 

total su presencia. Ésta debería hacerse en las 

primeras 24-48 horas de vida que, sumado a la 

clínica del paciente, debería ser orientativa en 

cuanto a la actitud a seguir. Cada una de las 

malformaciones congénitas pueden presentar 
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unos signos guías en la radiografía simple que 

ayudarán a enfocar el tipo de malformación 

(aumento de densidad focal, zona quística o 

sólida pulmonar o mediastínica, aireación anor-

mal, alteración vascular o asimetría torácica), 

aunque, como ya se ha advertido en muchas 

ocasiones ésta suele ser normal. 34, 35 

Tomografía Axial Computarizada (TAC) 

Se debe hacer dentro de los dos primeros me-

ses de vida unos cortes de alta resolución con 

poca radiación para confirmar la existencia o 

involución de la malformación. Una vez diag-

nosticada y siempre que la situación clínica del 

paciente lo permita, se realizarían nuevos cor-

tes de TAC con contraste intravenoso 

(angiografía-TAC) en torno a los seis meses de 

edad; ya que, esto nos acercaría al diagnóstico 

de las lesiones con vasos sanguíneos de irriga-

ción y drenaje. 7 

RNM y angiografía-RNM 

Útil para malformaciones vasculares mediastí-

nicas, pulmonares o de la pared torácica. 7, 34 

 

 

CONCLUSIONES 

Las malformaciones broncopulmonares son po-

co frecuentes, pero son causa importante de 

morbimortalidad en niños. Las variaciones en 

la nomenclatura y la multiplicidad de clasifica-

ciones han impedido realizar un adecuado re-

gistro de estas, establecer pronósticos y eva-

luar la efectividad de distintas conductas diag-

nósticas y terapéuticas.  

Las más frecuentes en la edad pediátrica son: 

malformaciones de las vías aéreas bajas, enfi-

sema lobar congénito, secuestro pulmonar in-

tralobar y quiste broncogénico. El método de 

imagen de elección es la Tomografía Axial 

Computarizada, que debería realizarse siempre 

que sea posible con contraste intravenoso, ya 

que es fundamental conocer su aporte  

vascular. 
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