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RESUMEN 
 
 
 
“CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS  DE  LA MALFORMACIÓN CONGÉNITA DE 

LA VÍA AÉREA PULMONAR EN MENORES DE 1 AÑO DE EDAD, SERIE DE 

CASOS” 

Introducción: La malformación congénita de la vía aérea pulmonar (MCVAP), es 

una anomalía poco frecuente del desarrollo del tracto respiratorio inferior, descrita 

por primera vez por Chin et al. en 1949. Representa el 25% de las malformaciones 

congénitas del pulmón. La incidencia oscila entre 1/11000-1/35000 en  recién 

nacidos. La presentación clínica dependerá del tipo de MCVAP. Tres cuartas 

partes de los pacientes se presentan asintomáticos, el resto con dificultad 

respiratoria desde el nacimiento o infancia. Es importante la identificación 

temprana de la MCVAP, para el inicio del tratamiento de manera oportuna.  En la 

actualidad es posible realizar el diagnóstico prenatal. El pronóstico y evolución del 

paciente dependerá del tipo de MCVAP que presente.  

Objetivo: Identificar las características clínicas  de la malformación congénita de 

la vía aérea pulmonar en menores de1 año de edad, en el periodo comprendido de 

Enero del 2020 a Octubre del 2020. 

Material y métodos: Estudio retrospectivo, se  realizó la búsqueda de los 

expedientes de los pacientes menores de 1 año de edad hospitalizados con el 

diagnostico de MCVAP en el periodo comprendido  de Enero del 2020 a Octubre 
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del 2020. Del cual solo se encontró un caso clínico.  . Estudio con riesgo menor al 

mínimo. 

Análisis estadístico: Durante el periodo asignado a la búsqueda, se encontró un 

caso de MCVAP. Se describen las características clínicas de la MCVAP presente 

en el caso. 

Resultados: Se presenta el caso de un recién nacido con datos de dificultad 

respiratoria y sin factores aparentes de riesgo. Se le realiza diagnostico por medio 

de estudios de imagen compatibles con una malformación congénita de la vía 

aérea pulmonar. Se deriva a unidad de tercer nivel donde se realiza resección de 

lóbulo inferior derecho a los 15 días de vida. Actualmente se encuentra estable y 

bajo seguimiento.  

Conclusiones: Es importante la identificación y diagnóstico oportuno para poder 

iniciar el tratamiento lo más tempranamente posible, y evitar complicaciones en 

etapas más tardías de la infancia.  El pronóstico y evolución del paciente 

dependerá del tipo de MCVAP que presente. 
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MARCO TEÓRICO 
 
 
 
La malformación congénita de la vía aérea pulmonar (MCVAP), anteriormente 

conocida como malformación adenomatoidea quística congénita (MAQC), es una 

anomalía poco frecuente del desarrollo del tracto respiratorio inferior 1, descrita por 

primera vez por Chin et al. en 1949.2 Es una entidad poco común, con una 

incidencia del 2% de todas las malformaciones congénitas.3 Representa el 25% de 

las malformaciones congénitas del pulmón y, frecuentemente, se manifiesta como 

distrés respiratorio en el período neonatal. La incidencia oscila entre 1/11.000  y 

1/35.000  recién nacidos.4 

La presentación de la MCVA es variable. Muchos se identifican mediante un 

examen de ultrasonido prenatal de rutina.  Hasta dos tercios de los lactantes son 

sintomáticos al nacer 5 

Las malformaciones de tipo 4, se han asociado con el síndrome de blastoma 

pleuropulmonar familiar (PPB). 6 

La malformación congénita de la vía aérea pulmonar (MCVAP) antiguamente 

conocida como malformación adenomatoidea quística pulmonar, es una lesión de 

predominio parenquimatoso consistente en una masa multiquística de tejido 

pulmonar no funcional, generalmente restringida a un lóbulo pulmonar, pero 

ocasionalmente más extendida (incluso bilateral). Se origina de un desarrollo 

embrionario pulmonar anormal, producido en la fase pseudoglandular, generando 
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hiperplasia compensatoria de la vía aérea distal y reemplazo del parénquima 

normal por quistes de distintos tamaños y ubicación. 7 

Los mecanismos moleculares que dan lugar a la formación MCVAP se 

desconocen, pero pueden incluir un desequilibrio entre la proliferación celular y la 

apoptosis durante la organogénesis . Los trastornos del gen HOXB5 han sido 

implicados en este proceso.8 

La denominación actual fue propuesta por Stocker en el año 2002, abandonando 

el nombre de malformación adenomatoidea quística, debido a que en muchas 

ocasiones no se encontraban ni quistes ni malformaciones adenomatosas. 

Anteriormente se dividía en tres tipos principales según el tamaño de los quistes y 

sus características celulares (predominantemente células bronquiales, 

bronquiolares o del conducto bronquiolar / alveolar) .9,10 Según este esquema de 

clasificación, más del 65% de las MCVAP eran del tipo 1, mientras que el tipo 2 

comprendía del 20 al 25 % y el tipo 3 comprendía el 8%.9 

En el esquema de clasificación actual, se agregaron dos tipos adicionales (0 y 

4). El tipo 0 surge de la tráquea y las lesiones de tipo 4 tienen un origen acinar 

alveolar / distal 10,11 

Cada tipo de MCVAP tiene características patológicas distintas ( Tabla 1) 
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Tabla 1. Características de cada tipo de MCVAP  
Tipo de 
MCVAP(Stocke
r 2002) 

Tipo O Tipo I Tipo 2 Tipo 3 Tipo 4 

Origen Traqueal 
/bronquial 

Bronquios 
distales/ 
bronquiolos 
proximales 

Bronquiolar Bronquiolar/alveolar Acinar distal 

Frecuencia 1-3% 60-70% (más 
común) 

15-20% 5-10% 5-10% 

¿Es quística? No Si 
(únicos/multil
oculados) 

Múltiple No ( o diseminado) Si 

¿Es 
adenomatoide
a? 

No No No Si No 

Ecografía 
prenatal 

Pulmones 
pequeños 

Masa 
quística en 
1er trimestre 
que crece en 
2-3er 
trimestre 

Desde 
normal a 
masa mal 
definida. 

Masa que crece 
progresivamente. 
Hydrops fetalis 80% 

Desde normal a 
masa quística 
similar a MCVAP 
tipo 1 

Edad de 
presentación 

Nacimient
o 

Intrauterina si 
es grande. 
En la infancia 
si es 
pequeña. 

Primer mes 
de vida 

Intrauterina o al 
nacimiento 

Nacimiento a los 
6 años de vida. 

Presentación 
clínica 

Pulmones 
no 
aireados. 
Feto 
muerto/ 
Síndrome 
de 
dificultad 
respiratori
a  grave. 

Asintomático 
(Hallazgo 
casual). 
Dificultad 
respiratoria, 
desplazamie
nto 
mediastínico, 
infección o 
tumor 
maligno. 

Asintomátic
o a  
dificultad 
respiratoria. 
Se pueden 
diagnosticar 
antes otras 
anomalías 
extrapulmo
nares 

Mortinato/ Síndrome 
de dificultad 
respiratoria grave. 

Asintomáticos. Al 
nacer o en la 
infancia con 
neumotórax a 
tensión o 
infección. 
 

Tejido Epitelio 
pseudoest
ratificado 
ciliado. 
Células 
mucosas y 
cartílago. 

Epitelio 
cilíndrico 
pseudoestrati
ficado ciliado. 
Paredes con 
musculo liso 
y tejido 
elástico. 
Escaso 
cartílago. 
Células 
productoras 
de moco 

Epitelio 
cilíndrico, 
cúbico o 
columnar. 
No hay 
cartílago ni 
células 
productoras 
de moco 

Proliferación 
adenomatoidea. 
Mezcla de tejido 
quístico y sólido. 
Revestido de epitelio 
cuboidal no ciliado. 
No hay cartílago ni 
célula productora de 
moco 

Células de 
revestimiento 
alveolar 
aplanadas, no 
ciliadas, sin 
células mucosas 
ni musculo 
esquelético. 
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Tamaño de 
quistes 

Pequeños, 
<0.5 cm 

2-10 cm 0.5-2 cm <0.5 cm <7cm 

Afección lobar Todo el 
pulmón. 

Un lóbulo, 
raro bilateral 

Habitualme
nte un 
lóbulo. 

Un lóbulo completo 
o varios lóbulos. 

Habitualmente un 
lóbulo. 

Riesgo 
malignidad 

No Si 
(Carcinoma 
bronquioalve
olar) 

No No Si (Blastoma 
pleuropulmonar/ 
Carcinoma 
bronquialveolar) 

Asociación con 
otras 
anomalías 

Raras:  
anomalías 
cardiovasc
ulares, 
hipoplasia 
renal, 
hipoplasia 
cutánea 
focal 

Muy raras Atresia 
esofágica, 
fistula 
traqueoesof
ágica, 
agenesia/di
sgenesia 
renal. 
Atresia 
intestinal. 
Anomalías 
cardiacas, 
SNC, 
óseas. 

Raras. Hipoplasia 
pulmonar 
contralateral 
secundaria 

Raras 

Tratamiento Ninguno Resección 
lobar 

Resección. 
Tratar resto 
de 
anomalías 

Resección lobar Resección lobar 

Evolución y 
pronostico 

Incompati
ble con la 
vida 

Excelente 
tras cirugía 

Depende de 
la severidad 
del resto de  
anomalías. 

Mala. Depende de la 
severidad de la 
hipoplasia pulmonar. 

Excelente tras 
cirugía. 

 
Adaptado de: Mondéjar López P, et al; Van Koningsbruggen S, et al; y Antonio 
Salinas11,12,13 
 

La MCVAP es una de las lesiones pulmonares más comunes diagnosticadas 

prenatalmente, aunque la prevalencia al nacer es bastante baja. El diagnóstico 

prenatal generalmente se realiza mediante ecografía. Las lesiones microquísticas 

consisten en quistes <5 mm de diámetro y parecen ecogénicas y sólidas, mientras 

que las lesiones macroquísticas contienen uno o más quistes> 5 mm de 

diámetro. 13 
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La aparición de MCVAP en la ecografía prenatal varía desde hallazgos 

incidentales de lesiones de apariencia quística hasta afectación pulmonar 

masiva.14 . Las lesiones retroceden y parecen resolverse durante el curso de la 

gestación en aproximadamente el 50% de los casos,  el resto aún serán 

detectables en las imágenes posnatales.15 El llamado ratio de volumen de la 

malformación, medido mediante el cociente entre el volumen de la lesión pulmonar 

y la circunferencia craneal, constituye una herramienta útil para detectar fetos en 

riesgo de desarrollar hydrops fetalis; un valor mayor de 1,6 predice un riesgo de 

15- 75% de desarrollarlo.11 

La hidropesía fetal se desarrolla en el 5 al 40% de los casos debido a alteraciones 

hemodinámicas por obstrucción de la vena cava, desplazamiento y compresión 

cardíaca. El riesgo de hidropesía es mayor en fetos con lesiones grandes y 

lesiones microquísticas. 15 

La evaluación adicional con imágenes por resonancia magnética (MRI) prenatal es 

útil para distinguir la MCVAP de otras anomalías pulmonares, incluido el secuestro 

broncopulmonar (BPS), hernia diafragmática congénita y enfisema lobar 

congénito.6 

Aproximadamente tres cuartas partes de los pacientes con un diagnóstico prenatal 

de MCVAP son asintomáticos al nacer. 16 Está claro que algunos de estos niños 

desarrollarán complicaciones (principalmente infecciones) durante los primeros 

años de vida. El 25% restante de las pacientes con un diagnóstico prenatal de 

MCVAP presenta síntomas al nacer. La probabilidad de dificultad respiratoria y su 

gravedad aumentan con el tamaño de la lesión. Otros predictores ecográficos de 
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dificultad respiratoria al nacer incluyen desplazamiento mediastínico, 

polihidramnios y ascitis.11 

Aproximadamente un tercio de las MCVAP se diagnostican después del período 

neonatal. Estas lesiones suelen ser tipos 1, 2 o 4 y tienden a ser más pequeñas 

que las que se presentan con síntomas respiratorios al nacer. Una presentación 

común en los niños mayores es la neumonía .16 

Las MCVAP tipos 1, 2 y 4 se caracterizan por quistes llenos de aire. La radiografía 

no distingue de manera confiable entre ellos. Sin embargo, los tipos 1 y 4 tienden 

a aparecer como una sola lesión, con uno o unos pocos quistes grandes que 

pueden estar completamente llenos de aire o tener niveles hidroaéreos. 10 En el 

tipo 2, los numerosos quistes pequeños parecen más homogéneos, con una 

apariencia "burbujeante". Por el contrario, la MCVAP de tipo 3 a menudo aparece 

como una masa grande, sólida y homogénea. Suele haber un marcado 

desplazamiento del contenido mediastínico hacia el lado contralateral con 

hipoplasia del pulmón ipsilateral debido al efecto de masa. La presencia de 

neumotórax, o quistes bilaterales o multifocales, sugiere fuertemente MCVAP tipo 

4. 10 

Resulta obligada la realización de una radiografía de tórax al nacimiento, aunque 

el recién nacido esté asintomático y aunque las ecografías prenatales seriadas 

indiquen una aparente resolución de la lesión. Es más, aunque la radiología simple 

de tórax sea normal, se debe realizar una angiotomografía torácica con 

reconstrucciones 3D en los primeros 6 meses de vida, ya que muchas lesiones 

detectadas prenatalmente parecen resueltas pero la mayoría persisten en la 

tomografía posnatal. 17 
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La técnica diagnóstica de elección es la angiotomografía torácica ante la 

posibilidad de encontrar una lesión híbrida MCVAP-secuestro pulmonar, que 

requiera localizar la arteria aberrante que la irriga. 17 

Se deberá realizar diagnóstico diferencial con secuestro broncopulmonar, hernia 

diafragmática congénita, quiste broncogénico, atresia bronquial, enfisema lobar 

congénito y enfisema intersticial pulmonar localizado.12,21,22 

El manejo de fetos con MCVAP diagnosticada prenatalmente incluye la evaluación 

de anomalías asociadas y exámenes de ultrasonido en serie para monitorizar los 

cambios en la MCVAP y el desarrollo de hidropesía. Los fetos con MCVAP 

grandes y / o hidropesía tienen un pronóstico malo.13 En este caso, las opciones 

de tratamiento incluyen corticosteroides prenatales, procedimientos de drenaje, 

cirugía fetal o parto temprano.  

En pacientes sintomáticos, la MCVAP se trata mediante resección quirúrgica.  La 

resección se requiere con frecuencia en los recién nacidos con dificultad 

respiratoria significativa, pero a menudo se realiza de forma electiva en niños 

mayores que presentan síntomas menos agudos. En los niños mayores, la 

resección generalmente se realiza para prevenir una infección recurrente y 

eliminar las preocupaciones sobre la malignidad. 13,18,19 

El tratamiento prenatal para estos pacientes consiste en la administración de 

esteroides sistémicos, resección fetal abierta o escleroterapia percutánea. La 

broncoscopía fetal diagnóstica y terapéutica, es una  nueva alternativa a 

considerar en el manejo de pacientes con MCVAP,  a pesar de ser pocos los 

estudios realizados, los resultados reportados han sido favorables.  Entre  ellos 

podemos mencionar el estudio  realizado en la ciudad de Querétaro donde se 
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reportó la reversión del desplazamiento mediastinal, hipoplasia pulmonar e hidrops 

fetal en un feto de 30 semanas de gestacion con diagnóstico prenatal de MCVAP 

grande, donde mediante la broncoscopia fetal identificaron la presencia de atresia 

bronquial en la vía aérea distal, logrando la reversión del daño pulmonar, sin 

afección pulmonar ni del neurodesarrollo durante la etapa posnatal. 21 De igual 

forma, otro reporte de caso realizado por Andrew H. Chon y colaboradores, donde 

se sospechaba de una obstrucción de la vía aérea pulmonar demostró efectos 

favorables en la reversión del daño pulmonar con el uso de la broncoscopia fetal 

en un caso de MCVAP tipo II. 22 

La broncoscopia fetal tiene ventajas sobre la broncoscopía neonatal. En primer 

lugar, la broncoscopia fetal se realiza mientras se encuentra presente la 

circulación placentaria y, por lo tanto, no existen los mismos riesgos de 

desoxigenación que en una broncoscopía neonatal. En segundo lugar, la 

visualización directa reduce el diagnóstico diferencial de una obstrucción de vía 

aérea y una malformación pulmonar congénita. Motivo por el que debe 

considerarse como una herramienta útil para el diagnóstico y manejo de pacientes 

con MCVAP. 22 

La presencia de hidropesía es un signo de muerte fetal inminente (el riesgo de 

muerte se acerca al 100% en ausencia de intervención) y, por lo tanto, es una 

indicación de intervención fetal. Se han informado casos de resolución espontánea 

de la hidropesía temprana (derrame pleural y/o ascitis) sin intervención, pero estos 

casos son extremadamente raros. 20 

La posibilidad de malignización de las lesiones quísticas congénitas pulmonares 

explica la tendencia de muchos pediatras y cirujanos pediatras a tomar una actitud 
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quirúrgica activa incluso en ausencia de síntomas. Se ha descrito dos tipos de 

neoplasias pulmonares en relación con la MCVAP: Blastoma pleuropulmonar 

(BBP) y Carcinoma bronquioloalveolar (CBA). 11 

La cirugía es curativa y presenta pocas complicaciones. En general, se prefiere la 

lobectomía a la resección en cuña debido a la dificultad técnica para identificar los 

planos de disección con algunas lesiones y al aumento de la morbilidad asociada 

con las resecciones parciales.11,13 
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

 

 

La MCVAP es una patología muy importante en nuestro medio, ya que sin 

tratamiento la mortalidad resulta ser elevada, por lo que el diagnóstico temprano 

es fundamental para el pronóstico de estos pacientes. De acuerdo a lo reportado 

en la literatura, es una patología poco común, sin embargo se ubica como principal 

causa de malformación congénita de la vía aérea pulmonar. 

Las unidades de primer nivel, son el primer contacto en la atención médica de la 

población en general, por lo que el diagnostico o sospecha de este tipo de 

patologías deberá efectuarse  en este medio de manera inicial para la derivación 

correspondiente a unidades especializadas de tercer nivel para el tratamiento 

definitivo.  

En México y en nuestro medio se desconoce la frecuencia de esta enfermedad. 

Son pocos los casos clínicos reportados al respecto. Por lo tanto, nuestra finalidad 

es conocer las características clínicas de este tipo de malformaciones en nuestro 

medio. 
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JUSTIFICACIÓN 

 

La malformación congénita de la vía aérea pulmonar (MCVAP) es una lesión de 

predominio parenquimatoso que consistente en una masa multiquística de tejido 

pulmonar no funcional, generalmente restringida a un lóbulo pulmonar, pero 

ocasionalmente más extendida. Se origina de un desarrollo embrionario pulmonar 

anormal, producido en la fase pseudoglandular, generando hiperplasia 

compensatoria de la vía aérea distal y reemplazo del parénquima normal por 

quistes de distintos tamaños y ubicación.  

Los mecanismos moleculares que dan lugar a la formación MCVAP se 

desconocen, pero pueden incluir un desequilibrio entre la proliferación celular y la 

apoptosis durante la organogénesis. Representa el 25% de las malformaciones 

congénitas del pulmón. La incidencia oscila entre 1/11.000  y 1/35.000  recién 

nacidos.    

Existen diferentes tipos de MCVAP, el pronóstico dependerá del tipo que se 

presente, el más frecuente es el tipo I, cuyo pronóstico resulta ser el más 

favorable.  

La identificación adecuada de los factores de riesgo y la vigilancia prenatal 

adecuada, mediante la realización de ultrasonidos, son indispensables para la 

sospecha diagnostica durante la consulta prenatal. El diagnóstico temprano ha 

demostrado un mejor pronóstico en la evolución de estos pacientes.  

Como médicos pediatras, resulta importante el considerar dentro de nuestros 

diagnósticos diferenciales la presencia de este tipo de malformaciones, ya que al 

identificarlos de manera oportuna se establece un plan adecuado para el manejo 
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de estos pacientes. El tratamiento definitivo durante la etapa posnatal consiste en 

la intervención quirúrgica, motivo por el que su atención deberá efectuarse en 

unidades de tercer nivel que cuenten con la infraestructura adecuada para su 

manejo. 

En México existen pocos casos publicados de malformaciones pulmonares 

congénitas y de la vía aérea. De acuerdo a lo reportado en la literatura, este tipo 

de patologías son poco frecuentes, sin embargo representa la principal 

malformación congénita de la vía aérea pulmonar. Por lo anterior, resulta 

importante conocer  la las principales características clínicas de la MCVAP que se 

presentan en nuestro medio. 

 

PREGUNTA DE INVESTIGACION 

 

¿Cuáles son las características clínicas de la malformación congénita de la vía 

aérea pulmonar en pacientes pediátricos menores de 1 año de edad, en el periodo 

comprendido de Enero del 2020 a Octubre del 2020? 

 

HIPÓTESIS 

 

No requiere por tratarse de un estudio descriptivo 
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OBJETIVOS 

Objetivo General 

Se identificó las características clínicas de la malformación congénita de la 

vía aérea pulmonar en un paciente pediátrico menor de 1 año de edad,  en 

el periodo comprendido de Enero del 2020 a Octubre del 2020 

 

Objetivo secundario 

1. Se identificó la frecuencia de la malformación congénita de la vía aérea 

pulmonar en una unidad de primer nivel de atención. 

2. Se identificó el tipo de malformación congénita de la vía aérea pulmonar 

más frecuente.  

PACIENTE Y MÉTODOS 

El estudio se sometió a la  aprobación  del Comité Local de Investigación y Ética 

en investigación en Salud del Hospital General “Dr. Gaudencio González Garza” 

del Centro Médico Nacional La Raza. 

Fue un estudio  retrospectivo. Se incluyeron los expedientes de pacientes 

pediátricos menores de 1 año en el periodo comprendido de  Enero del 2020 a 

Octubre del 2020.   

Durante el tiempo designado a la investigación, se identificó a un paciente que 

cumplió con todos los criterios de selección. 

 



22 
 

Fue un estudio con riesgo menor al mínimo ya que se utilizó el expediente del 

paciente bajo seguimiento. Los resultados se captaron en hojas elaboradas ex 

profeso. 

DISEÑO DE ESTUDIO 

 

Los resultados se analizaron por medio de estadística descriptiva, se comparó los 

hallazgos clínicos encontrados en el paciente bajo seguimiento con los hallazgos 

clínicos reportados en la literatura.  

CRITERIOS DE SELECCIÓN 

CRITERIOS DE INCLUSIÓN  

1. Expediente de pacientes menores de 1 año de edad. 

2. Género masculino y femenino 

3. Con diagnóstico histopatológico confirmado de malformación congénita de 

la vía aérea pulmonar  

CRITERIOS DE NO INCLUSIÓN 

-Pacientes con diagnósticos diferentes a malformación congénita de la vía aérea 

pulmonar. 

ELIMINACIÓN 

-Expedientes de pacientes incompletos. 

 

EXCLUSIÓN 

No aplica por el tipo de estudio 
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ASPECTOS ÉTICOS 

 

El presente estudio respeta los principios básicos de la investigación científica, en 

seres humanos, establecido en la Asamblea Médica Mundial de la declaración de 

Helsinki en 1964, y  las revisiones hechas por la misma asamblea en Tokio en 

1972, Venecia 1983 y Hong Kong en 1989. 

El presente protocolo se apega a la “Ley federal de protección de datos 

personales en posesión de los particulares” publicada el 5 de julio del año 2010 en 

el Diario Oficial de la Federación: Capítulo I, Artículo 3 y sección VIII en sus 

disposiciones generales la protección de datos.  La confidencialidad de los datos 

del paciente será garantizada mediante la asignación de números o claves que 

solo los investigadores identifiquen, para brindar la seguridad de que no se 

identificará al sujeto y que se mantendrá la confidencialidad de la información 

relacionada con su privacidad.”  

Por otra parte la investigación se apega a la ley general de salud de los Estados 

Unidos Mexicanos en materia de investigación para la salud y las normas dictadas 

por el Instituto Mexicano del Seguro Social. 

El presente trabajo corresponde a una investigación sin riesgo para el paciente 

con base en el artículo 17 de la Ley Federal de Salud en materia de investigación 

para la salud en nuestro país(Capítulo I/titulo segundo: de los aspectos éticos de 

la investigación en seres humano: se considera como riesgo de la investigación a 

la probabilidad de que el sujeto de investigación sufra algún daño como 

consecuencia inmediata o tardía del estudio). Debido a que se revisarán el 

expediente clínico, no implica riesgo para el paciente por lo que es categoría I. 
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investigación sin riesgo, y se mantendrá la confidencialidad de los pacientes." Se 

trata de un estudio sin riesgo (ARTÍCULO 17), por lo que a consideración del 

comité de ética de acuerdo con el artículo 23 de la Ley podría no requerir 

consentimiento informado. 

Debido a que no existe riesgo, el beneficio de la información obtenida  durante la 

realización de dicha investigación será mayor. Para la realización de esta 

investigación no existe ningún conflicto de interés. 

El estudio se someterá a aprobación por el comité local de investigación en salud 

de la U.M.A.E. del Hospital General “Dr. Gaudencio González Garza” del Centro 

Médico Nacional “ 
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RESULTADOS 

CASO CLINICO 

Se trata de RN producto de la gesta 1, madre sana con embarazo normoevolutivo 

y control prenatal adecuado. Se reporta un ultrasonido obstétrico con feto de 39.2 

SDG en presentación cefálica, peso de 3594 gr y poliquistosis pulmonar bilateral 

de predomino derecho (Figura 1). Se atiende parto eutocico, obteniendo 

masculino de 38 SDG, peso 2850 gr, talla 53 cm, Apgar 8/9 y Silverman-Andersen 

(SA): 0. Se realizan maniobras básicas de reanimación neonatal y pasa a 

alojamiento conjunto. Seis horas después inicia con succión débil, tiraje 

intercostal, quejido espiratorio y disociación toracoabdominal. Ingresa a cuidados 

especiales neonatales (UCEN) para administración de oxígeno suplementario. 

Exploración física: frecuencia respiratoria 85 rpm y SPO2 de 89%. Tórax cilíndrico, 

con tiraje intercostal leve y ausencia de murmullo vesicular derecho. Resto de 

exploración normal. Radiografía de tórax con evidencia de imágenes quísticas, 

sobredistensión pulmonar derecha y silueta mediastinal desviada hacia la 

izquierda. (Figura 2). Gasometría arterial con hiperventilación alveolar 

normooxemica. Ante sospecha de MCVAP se realiza tomografía computada de 

tórax: que evidencia múltiples quistes de más de 1 cm, de localización derecha 

compatibles con probable MCVAP tipo 1-2 (Figura 3,4,5). Se envía a unidad de 

tercer nivel, donde es valorado por cardiología pediátrica quien reporta en 

ecocardiograma: función ventricular preservada, PSAP 33 mmhg, FEVI 62%, un 

gradiente máximo de 10 mmHg, con probable obstrucción extrínseca de la vena 

cava superior. La evaluación de Neumología y cirugía pediátrica corroboran el 

diagnostico y programan al paciente para toracotomía posterolateral derecha y 
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lobectomía inferior derecha. Realizando intervención quirúrgica a los 15 días de 

vida extrauterina. (Figura 6) El reporte histopatológico corrobora el diagnostico de 

MCVAP Tipo 1. El paciente está actualmente asintomático, bajo seguimiento. 

 

DISCUSIÓN 

 

La MCVAP es una patología poco frecuente en nuestro medio,  son pocos los 

casos reportados en la literatura, sin embargo es considerada la patología 

congénita pulmonar más frecuente. Por tanto, la identificación oportuna de esta 

entidad, resulta importante para el tratamiento temprano de los pacientes que la 

padezcan. 

La sospecha  de esta malformación congénita puede realizarse desde la etapa 

prenatal, mediante la realización de ultrasonidos seriados.  

Considerar la posibilidad diagnostica de la MCVAP  desde la vida intrauterina, 

permite al personal médico prepararse para  brindar la atención oportuna y derivar 

a los centros de especialidad correspondientes.  

Al tratarse de una patología poco frecuente, durante el tiempo planeado para la 

investigación, sólo se encontró un caso clínico.  

En dicho caso clínico, resulta interesante el antecedente del ultrasonido prenatal, 

el cual reportaba: poliquistosis pulmonar bilateral de predomino derecho. Por tal 

motivo, al presentarse las manifestaciones respiratorias en el recién nacido (a las 

6 horas de vida), se consideró como posibilidad diagnostica la presencia de una 

MCVAP.  
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Los hallazgos clínicos (frecuencia respiratoria 85 rpm, SPO2 de 89%, tiraje 

intercostal leve, ausencia de murmullo vesicular derecho) y radiológicos (imágenes 

quisticas, sobredistensión pulmonar derecha, silueta mediastinal desviada hacia la 

izquierda), fortalecieron la sospecha diagnostica por lo que se inició el abordaje 

para descartar MCVAP.  

Al contarse con el resultado de la tomografía de tórax (imágenes compatibles con 

MCVAP Tipo 1-2) se realizó el envío correspondiente a unidad de tercer nivel 

donde se llevó a cabo la intervención quirúrgica a los 15 días de vida, así como el 

abordaje para descartar patologías congénitas asociadas.  

Posterior a la intervención quirúrgica, el paciente se mantuvo en vigilancia sin 

presentar complicaciones, siendo egresado por mejoría clínica.  

Se confirma el diagnostico de MCVAP Tipo 1 con el resultado del  estudio 

histopatológico, coincidiendo con el resto de las bibliografías, al ser la MCVAP 

más frecuente. En esta ocasión, no asociada a ninguna otra malformación.  

La identificación temprana de los factores de riesgo y la pericia en la sospecha 

diagnostica, resultaron favorables en este paciente, ya que el abordaje se realizó 

de manera oportuna sin presentar complicaciones asociadas. Debido al riesgo de 

neumonías recurrentes y malignidad, el tratamiento debe ser quirúrgico.  

Tal como se describe en la literatura, el pronóstico de estos pacientes resulta 

favorable mientras más tempranamente se realice el tratamiento y de acuerdo al 

tipo de MCVAP.  

La MCVAP Tipo 1, tiene un pronóstico favorable posterior a la intervención 

quirúrgica, por lo que  se espera que la evolución del paciente  presentado en este 

caso sea adecuada. 
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CONCLUSIÓN. 

  

La MCVAP es una patología poco común y de manifestaciones clínicas 

variables. La MCVPA tipo 1 es la más frecuente y de pronostico más favorable. El 

ultrasonido y la IRM son las herramientas más importantes para la detección 

prenatal y seguimiento durante el embarazo. 

Como médicos pediatras, es imperativo el realizar un adecuado interrogatorio 

desde la sala de partos para la identificación de los factores de riesgo asociados a 

MCVAP. De igual forma, el conocimiento de la presentación clínica de estos 

pacientes resulta importante para la sospecha diagnostica y la derivación oportuna 

a la unidad de tercer nivel para el tratamiento oportuno, evitando de esta manera 

la aparición de complicaciones. 

Es importante el diagnóstico oportuno puesto que el 25% de los pacientes serán 

sintomáticos al nacer. El tratamiento definitivo es la resección quirúrgica, sobre 

todo en aquellos niños que presentan alto riesgo de infecciones pulmonares 

recurrentes o malignidad 
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ANEXOS 
ANEXO 1 
 
 
 
 
 

INFORMACIÓN Y CONSENTIMIENTO DEL PADRE- CONSENTIMIENTO EN 
PEDIATRÍA 

 
 
 
 
El presente trabajo corresponde a una investigación sin riesgo para el paciente 

con base al artículo 17 de la Ley Federal de Salud en materia de investigación 

para la salud en nuestro país, éste (Capítulo I/título segundo: de los aspectos 

clínicos de la investigación en seres humanos, se considera como riesgo de la 

investigación a la probabilidad de que el sujeto de investigación sufra algún daño 

como consecuencia inmediata o tardía del estudio). Debido a que solo se 

revisarán datos contenidos en el expediente clínico, no implica riesgo para el 

paciente por lo que es categoría I, investigación sin riesgo, y se mantendrá la 

confidencialidad de los pacientes 
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ANEXO 2.  
 
HOJA DE RECOLECCION DE DATOS  
 
Fecha 
Numero de paciente: 
Edad: 
 
Edad materna:_________              Ocupación:       a) Ama de casa  /  b) Empleada 
Número de gestación: _____ Parto____ Cesàrea: ________    Abortos: ________ 
 
Control prenatal:   Si  / No                                                            
 
 Quistes  pulmonares por USG prenatal:  1ro:          Si / No   
                                                                       2do.         Si/ No 
                                                                        3er.         Si/ No 
 
Datos al nacimiento 
Edad gestacional: _________   Género: ___________ 
 
Peso: __________ Talla: ______  Perimetro cefalico: ______ 
Apgar: ________ SA:  a) 0: __     b) 1-3: __     c) 4-6: __     d) 7-10: ____ 
 
Maniobras avanzadas de reanimación neonatal:  Si / No.    
 
Ventilacion neonatal:           Puntas Nasales___               

  Cpap_____ 
                                             Ventilacion mecánica___       
 
Caracteristicas Clínicas respiratorias:  
Dificultad respiratoria. ____ 
Neumonía _____ 
SDR: _______                        
Insuficiencia respiratoria: ____ 
 
Comorbilidades asociadas: 
Desplazamiento de mediastino.  ____ 
Neumotorax:                               ____ 
Hipoplasia renal:                         ____ 
Atresia esofagica:                       ____ 
Cardiopatía congénita:               ____ 
 
 
Reporte histopatologico 
Malformacion congenita de la via aérea:   a) 0       B) I     C)II       D) III      E) IV  
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ANEXO 3. IMÁGENES

Figura 1. USG de tórax: Vista longitudinal en la cual se observa la presencia de 
múltiples ovoideas, redondeadas, bien delimitadas, no vascularizadas,  
anaecoicas, con mayor cantidad en el pulmón derecho compatibles con poliquistes 
parenquimatosos pulmonares bilaterales. (Flechas Rojas)

 
Figura 2. Radiografía de tórax AP: se observa la presencia de múltiples imágenes 
redondeadas que diminuyen la densidad del parenquima pulmonar, de bordes 
delgados, bien definidos (Flecha roja). Las cuales producen un enfisema 
compensador  que provoca desviación del mediastino  hacia el lado izquierdo. 
(Flecha amarilla) 
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Figura 3. Se observa una Tomografía simple de tórax en fase pulmonar, la cual 
presenta múltiples imágenes quisticas que diminuyen la densidad del parénquima 
pulmonar, de bordes bien delimitados, redondeadas, mayores a 5 mm, que 
producen desviación de las estructuras mediastinales hacia el hemitorax izquierdo. 
También existe la presencia de una atelectasia pasiva y colapso pulmonar 

derecho. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
Figura 4. Lobectomía secundaria a MCVAP. Se observa tejido pulmonar de lóbulo 
inferior derecho. 
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Figura 5. Pieza quirúrgica: lóbulo inferior derecho. 
 
 

 
 
Figura 6.  Se observa Tele radiografía de tórax postquirugica se encuentra sin 
alteraciones parenquimatosas aparentes. 




