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RESUMEN

La malformación adenomatoidea quística es una alteración del desarrollo bronco pulmonar extremadamente
rara, que se produce con una frecuencia aproximada de 1 caso en 25.000 o 30.000 pacientes y que se
caracteriza por la detención en la maduración pulmonar  de la fase canalicular,  que tiene lugar entre las
semanas 17 y 27 semanas de la vida  fetal, produciendo dilataciones quísticas por falta del desarrollo
alveolar, acompañado por un crecimiento de los bronquios existentes.

Nuestra paciente  tenía 2 años 6 meses  con sintomatología respiratoria severa, de tres meses de evolu-
ción.

Palabras clave: Insuficiencia respiratoria severa. Malformación adenomatóidea quística.

ABSTRACT: 

Summary: Cystic adenomatoid malformation is a developmental disorder bronchopulmonary extremely
rare, occurring at a frequency of approximately 1 in 25,000 or 30,000 case patients and is characterized by
the arrest in lung maturation canalicular phase, which occurs between weeks 17 and 27 weeks of fetal
life, causing cystic dilations for lack of alveolar development, accompanied by growth of existing bronchi.

Our patient had 2 years 6 months with severe respiratory symptoms, three months.

Keywords: Severe respiratory insufficiency. Cystic adenomatoid malformation.

INTRODUCCIÓN

La malformación adenomatoidea quística (MAQ) es una entidad poco frecuente con dilataciones
quísticas de los bronquiolos, clínicamente se caracteriza por distrés respiratorio, infecciones respiratorias
a repetición y dependencia de oxígeno.

El desarrollo del pulmón en su fase prenatal, puede dividirse en un período embrionario temprano que
comienza a los 26 días, como un botón ventral en el esófago en el final caudal del surco laringo traqueal
y en él intervienen tanto el endodermo como el mesodermo y el período fetal, que incluye varios
estadios: pseudoglandular, canalicular, sacular y alveolar (1,2).
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En la fase embrionaria se desarrollan dos esbozos
que darán lugar a los cinco bronquios lobares.  En
la fase pseudoglandular aparecen el cartílago y el
epitelio ciliado. Durante la fase canalicular se des-
arrollan las unidades básicas para el intercambio
gaseoso, junto con los neumocitos tipo I y II. En la
fase sacular se multiplican los espacios aéreos dis-
tales cuya proliferación continúa postparto hasta
los dos años de vida. La fase alveolar se caracteriza
por la progresiva formación de bronquíolos y al-
véolos (1,2).

La enfermedad adenomatosa quística, cuya causa
es desconocida, se caracteriza por anormalidades
en el desarrollo del epitelio bronquiolar y su me-
sénquima endodérmico originarios junto a la pro-
liferación excesiva de las terminales de las estruc-
turas de las vías respiratorias. Este fracaso em-
brionario se produce entre las semanas 6 y 8 des-
pués de la concepción, y algunas lesiones pueden
aparecer más tarde entre las semanas 14 y 18 del
embarazo (3,4,19).

Las anomalías asociadas son poco frecuentes (6-
10%), pero hay casos descritos en la literatura
que se acompañan de agenesia renal bilateral,
riñón multiquístico, displasia renal, hidrocefalia,
malformaciones cardiacas (tetralogía de Fallot),
yeyuno o íleon, deformidad de la clavícula y la co-
lumna sirenomegalia y hernia diafragmática (5,12).

PRESENTACIÓN DEL CASO

Se trató de una niña de 2 años 6 meses de edad,
nacida en su domicilio, que consultó por presentar
desde hace 3 meses un cuadro de tos productiva
con disnea de grandes esfuerzos y astenia por lo
que acude al subcentro de salud donde se prescribe
amoxicilina sin mejoría. Hace 2 meses la paciente
presenta exacerbación de la tos, con esputo verdoso,
astenia y malestar general,  que se mantiene hasta
hace 3 semanas en el que el  cuadro se intensifica
con disnea de pequeños esfuerzos y acrocianosis
por lo cual acude a HVCM donde es ingresada por
IRA + NAC. A su ingreso presenta los siguientes
datos en el examen físico: FR: 56 /min, FC: 90/min,
T: 37,4 SatO2:83% con FIO2: 21% peso: 10 Kg,
talla: 80cm PC: 48cm, IMC: 15.6. El déficit de peso
es del 26% y de talla del 16%. Piel pálida, acrocia-
nosis, a nivel de tórax se observa una marcada dis-
minución en la expansibilidad y la elasticidad, tiraje
subcostal, se ausculta crépitos y sibilancias de
manera diseminada en ambos campos pulmonares,
intensa dificultad respiratoria que hace que el pa-
ciente sea dependiente de oxígeno. (Imagen I).

En los exámenes complementarios se encuentra:
leucocitos de 11.700 con neutrófilos de 70.6%,
linfocitos de 20.8%, eosinófilos de 0.2%, monocitos
de 0.73%. Hb 12.3mg/dl. Hcto  36.3%. Plaquetas
437.000.TP 13.9 seg  82%.TPT 28 seg. VSG 8. Se
realiza dos test de electrolitos en sudor con
resultado negativo. PPD negativo. 

Recibe tratamiento por 15 días a base de Oxacili-
na(7)-Vancomicina-Claritromicina(8)-Oseltamivir(6).
Posteriormente por las manifestaciones clínicas
(tos productiva con disnea de pequeños esfuerzos,
astenia, acrocianosis.) y el estudio radiológico, se
concluye se trata de una malformación adeno-
matosa quística (MAQ). Para determinar el tipo,
se utilizó la siguiente  clasificación:
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Imagen I.

CARACTERÍSTICAS
Frecuencia (%)

Tamaño quiste (máximo, cm)

Revestimiento quistes ciliado

Ciliado tipo de epitelio o pseudo estratificado; 
1: pseudo estratificado                           
2: columnar,cuboidal
3: cuboidal

1-3

0,5

0

TIPO 0
65

10

1

TIPO 1
20-25

2,5

2

TIPO 2
8

1,5

3

TIPO 3
2-4

7

TIPO 4

Fuente: Chen HW, Hsu WM, Lu FL, et al: Management of congenital
cystic adenomatoid malformation and bronchopulmonary

sequestration in newborns. Pediatr Neonatol
2010; 51: 172-7.
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Por el tamaño radiológico de los quistes, se consi-
deró que el presente caso correspondía al tipo 2.
Se inicia tratamiento con prednisolona y O2 por
catéter con controles de su saturación. Ante la di-
ficultad de conservar sus niveles de saturación de
O2 dentro de los límites normales, la presencia de
lesiones en ambos campos pulmonares  se considera
que la solución para mejorar las condiciones de
salud de la niña era la cirugía de trasplante pul-
monar bilateral. Sus familiares solicitan el alta y es
trasladada al hospital del Seguro Social de la
ciudad de Cuenca.

En el Hospital José Carrasco A. se realiza otra bio-
metría con leucocitos de 16.430 con neutrófilos
de 75.4%, linfocitos de 13.7%, eosinófilos de
5.4%, Hb 9.5mg/dl. Hcto 30.6%. Plaquetas
533.000.TP 12.9 seg, PCR: 4.99, urea de 9,
creatinina 0.22. No se realiza biopsia transbronquial
por considerarse de  alto riesgo. Se realiza Rx de
tórax donde se evidencia: imágenes radio lúcidas
con edema peribronquial, infiltrado mixto intersticial
predominantemente en lóbulos superiores y alveolar
en base derecha. Se observa condensación en
campo pulmonar derecho, rectificación del bronquio
derecho, silueta cardiaca aumentada de tamaño.
Múltiples cavitaciones bilaterales compatibles con
MAQ, asociados con infiltrados alveolares en bases
de los dos campos pulmonares con predominio
derecho y parahiliar derecho (Imagen II). En la to-
mografía pulmonar se evidencia múltiples cavita-
ciones en los dos campos pulmonares, con áreas

subsegmentarias de condensación, sugiere MAQ+
sobreinfección por neumonía. (Imagen III, IV, V, VI).

La paciente fue tratada con nebulizaciones con
0.5cc de salbutamol + 3.5cc de S. S 0.9%, vanco-
micina 150mg por 5 días, claritromicina 75mg
por 5 días y oxígeno permanente, siendo estacio-
naria la evolución, por lo que familiar solicita el
alta; la paciente es dada de alta en condición in-
estable, con oxígeno domiciliario, azitromicina y
nebulizaciones con salbutamol.

DISCUSIÓN

La MAQ es considerada la segunda causa de
distrés respiratorio del recién nacido por patología
pulmonar estructura, son en su mayoría asinto-
máticos y se diagnostican por neumonías recu-
rrentes en la infancia o en la vida adulta. 

La ecografía durante el embarazo ha permitido el
diagnóstico y en muchos casos  un tratamiento
precoz. En el Hospital Vicente Corral Moscoso se
han presentado dos casos de este tipo de malfor-
mación pulmonar (8).

Su diagnóstico diferencial  debe establecerse con
secuestro pulmonar en el que además de la mal-
formación quística, existe compromiso vascular
que en el caso de la paciente no existía; con el
quiste broncogénico que se presentan con mayor
frecuencia cerca del hilio y suele ser único; con el
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Imagen II: Placa de Tórax Imagen III: Tac simple de tórax



enfisema lobar congénito que se caracteriza por
sobredistensión de uno o más lóbulos en un
pulmón normal. Se descartó  fibrosis quística me-
diante pruebas de sudor que resultaron negativas
en dos ocasiones.

Si el diagnóstico se realiza durante el embarazo,
el 83% se detecta en el periodo neonatal; en el
17% en mayores de 6 meses. Muchos casos ter-
minan en muerte fetal y otros  en regresión parcial
o total antes del nacimiento.

La mortalidad oscila entre el 19 y 49%. Las ex-
pectativas de vida son pocas; el  tratamiento con-
sidera al trasplante pulmonar, aunque existe
últimas investigaciones donde se evidencia que
los corticoides prenatales (betametasona), podría
ayudar a mejorar la sintomatología postnatal, al
mejorar la resolución del hidrops fetal, con un au-
mento de la supervivencia.

Inicialmente Stoker en 1977 propuso una clasifi-
cación histológica en  tres tipos que posteriormente
fue ampliada a cinco por la Armed Forces Institute
of Pathology (AFIP). Se estudió 31 casos de MAQ
microquísticas e hidrops tratados con esteroides,
con una supervivencia global de 87.1% y una re-
solución de hidrops fetal en un 80%. 
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Imagen IV: Tac simple de tórax

Imagen VI: Tac simple de tórax

Imagen V: Tac simple de tórax
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