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lo pulmonar, una malformación parenquimatosa congénita
–malformación adenomatoidea quística (MAQC)– incluida
en un segmento pulmonar, junto a un drenaje vascular anó-
malo –secuestro pulmonar (SP)–. Se trata en un caso de un
SP intralobar y en otro de un SP extralobar. Ambos casos fue-
ron diagnosticados prenatalmente por ecografía. Se han des-
crito menos de 60 casos de asociación de estas dos entidades
desde su descripción en 1949(2). Sólo hemos encontrado en
la literatura la asociación de un SP intralobar y una MAQC
en dos pacientes(2).

CASOS CLÍNICOS

Caso 1
Paciente enviado a nuestro Servicio por sospecha de pato-

logía antenatal en una ecografía a las 24 semanas. Parto por
cesárea a las 40 semanas. El peso al nacimiento fue de 3.780
g. Después del nacimiento se mantuvo sin clínica respirato-
ria. La Rx de tórax muestra lesiones quísticas en la base del
pulmón izquierdo (Fig. 1). Por este motivo se solicita TAC
torácico que evidencia a nivel del lóbulo inferior izquierdo
múltiples estructuras quísticas (sin condensación) compati-
bles con MAQC. Por estos motivos se decide cirugía pro-
gramada en el 4º mes de vida. Se observa un pulmón de aspec-
to quístico en lóbulo inferior izquierdo con vascularización
sistémica anómala. Un vaso directo desde la arteria aorta suges-
tivo de SP. Por ello se practicó una lobectomía inferior izquier-
da. El postoperatorio transcurrió sin incidencias. La biopsia
de la pieza macroscópicamente se informó como lóbulo infe-
rior izquierdo de 8 x 7 x 5 cm con formaciones quísticas com-
patible con MAQC tipo II de Stocker asociado con SP extra-
lobar. Después de dos años de seguimiento, el paciente no
ha presentado ninguna secuela a nivel torácico. 

Caso 2
Paciente enviado a nuestro servicio por sospecha antena-

tal ecográfica (30 semanas) de malformación quística pulmo-
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RESUMEN: La asociación de una malformación adenomatoidea quís-
tica congénita con un secuestro pulmonar es infrecuente. Han sido des-
critos en la literatura menos de 60 casos de esta asociación. Presenta-
mos los casos de dos pacientes con esta asociación, uno de ellos con
secuestro pulmonar intralobar y el otro extralobar.
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CONGENITAL CYSTIC ADENOMATOID MALFORMATION

ASSOCIATED WITH PULMONARY SEQUESTRATION

ABSTRACT: The association of congenital cystic adenomatoid malfor-
mation with pulmonary sequestration is infrequent.
Has been reported less than 60 cases. We describe two patients with
this association. One of this with extralobar pulmonary sequestration,
and the other with an intralobar one.
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tration.

INTRODUCCIÓN

Las malformaciones pulmonares congénitas primarias
son entidades poco comunes, con una incidencia del 2,2%
sobre el total de patología malformativa congénita(1). Pro-
ceden de anomalías embriológicas en el desarrollo del intes-
tino anterior. La frecuente aparición de estas anomalías de
forma conjunta sugiere un origen común. El diagnóstico pre-
natal es más frecuente en los últimos años, gracias al desa-
rrollo de la ultrasonografía de alta resolución. Presentamos
dos casos en los que aparecen asociadas en el mismo lóbu-
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nar. Parto vaginal a las 39 semanas de gestación. El peso al
nacimiento fue de 3.650 g. No clínica respiratoria después del
nacimiento. La Rx de tórax muestra lesión parenquimatosa en
base pulmonar izquierda. La TAC muestra lesiones compati-
bles con MAQC tipo II en lóbulo inferior izquierdo (Fig. 2).
Se decide cirugía programada en el 5º mes de vida. Presencia
de vascularización anómala directa de la aorta compatible con
SP. Se realiza lobectomía inferior izquierda. Postoperatorio sin
incidencias. La anatomía patológica macroscópicamente se
informó como lóbulo pulmonar de 10 x 8 x 6,5 cm con abun-
dantes formaciones quísticas compatibles con MAQC tipo II
de Stocker asociado a SP intralobar. Seguimiento durante dos
años sin patología a nivel torácico.

DISCUSIÓN

Las malformaciones pulmonares congénitas tienen una
incidencia estimada del 2,2% sobre el total de patología mal-
formativa congénita(1). Existe un grupo de anomalías que se

han denominado malformaciones broncopulmonares del intes-
tino anterior que comprenden a los quistes broncógenos, SP,
quistes de duplicación y MAQC. 

En el curso de separación del intestino anterior, el pri-
mordio respiratorio forma una estructura en la línea media (la
tráquea) y dos evaginaciones laterales (esbozos pulmonares).
El esbozo pulmonar derecho forma tres bronquios principa-
les derechos y el esbozo izquierdo forma dos bronquios prin-
cipales izquierdos. El mesodermo que recubre la parte exter-
na del pulmón evoluciona para formar la pleura visceral. La
hoja somática del mesodermo forma la pleura parietal. A las
24 semanas comienza la formación de las unidades alveola-
res, mientras que el desarrollo bronquial continúa los prime-
ros años de vida. El desarrollo de la vascularización pulmo-
nar sigue un curso paralelo al crecimiento bronquial(3).

Diversas teorías etiológicas han intentado explicar el ori-
gen embriológico de los SP. La teoría más frecuentemente
aceptada es la insuficiente velocidad en el desarrollo de la
arteria pulmonar para suplementar crecimiento al pulmón.
Por este motivo, un segmento adquiere vascularización des-
de la aorta. El SP (6% de las malformaciones pulmonares
congénitas(4)) consiste en la exclusión de un segmento del
parénquima pulmonar de su continuidad con el árbol bron-
quial. Se clasifican según su conexión al árbol bronquial, el
origen de su vascularización arterial, por la presencia o no de
pleura visceral propia y por la histología de su parénquima.
Los intralobares (más frecuentes, aprox. 2:1) se encuentran
dentro de la pleura visceral del lóbulo al que pertenecen. La
irrigación arterial proviene de la aorta descendente y el dre-
naje venoso va a venas pulmonares. Los extralobares (tam-
bién llamado lóbulos accesorios) se encuentran rodeados de
una pleura visceral propia. La irrigación arterial viene de la
aorta y el drenaje venoso es por venas sistémicas.

Las MAQC (25% de las malformaciones pulmonares con-
génitas(4)) embriológicamente proceden de una excesiva proli-
feración hamartomatosa de estructuras quísticas semejantes a
bronquios y bronquíolos (excluyen alveolos). Pueden contener
tejido elástico, cartílago y músculo. En 1976, Stocker y cols.
caracterizan estas anomalías en tres grupos, en función del tama-
ño de los quistes y de los componentes que forman la pared de
los mismos (Tabla I)(5). Las MAQC normalmente comunican
con el árbol pulmonar normal y son irrigados por la arteria pul-
monar. La presencia de una MAQC incluida en un segmento

Figura 1. Radiografía de tórax en la que se observan lesiones quísti-
cas en la base del pulmón izquierdo.

Figura 2. TAC en la que se observan múltiples lesiones quísticas a
nivel de lóbulo inferior izquierdo pulmonar.

Tabla I Clasificación de las MAQC según Stocker y cols

Frecuencia Tamaño quistes Tipo celular

Tipo 1 65% Grandes Ciliado columnar 
(3–10 cm) pseudoestratificado

Tipo 2 25% Medianos Cuboidal o
(0,5-3 cm) ciliado columnar

Tipo 3 10% Pequeños (<0,5 cm) Cuboidal
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pulmonar secuestrado es una entidad muy poco frecuente (se
han descrito menos de 60 casos en la literatura). Los SP repre-
sentan un espectro de anomalías que se superponen con otras
lesiones pulmonares, una de ellas es la MAQC. La forma más
frecuente de asociación es un SP extralobar junto a una MAQC
tipo 2. Zangwill y cols. refieren que en sus 30 casos de SP extra-
lobar aproximadamente el 25% contienen una MAQC(6). Con-
ran y Stocker refieren una coexistencia de SP extralobar y MAQC
tipo 2 superior al 50% de los casos(7). Hemos encontrado sólo
2 casos confirmados de SP intralobar y MAQC tipo 2 en la lite-
ratura(4). La presencia conjunta de las dos malformaciones indi-
ca un defecto común en el desarrollo embriológico. Por este
motivo, ante el diagnóstico de una de las entidades parece impor-
tante el despistaje en busca de la otra, mediante el uso de eco-
grafía en la etapa fetal, o del TAC y angioRMN en etapa neo-
natal. Estas malformaciones pueden ser identificadas desde la
semana 16 de gestación, permitiendo el seguimiento y la infor-
mación adecuada a las familias. Los SP diagnosticados ante-
natalmente involucionan espontáneamente hasta en un 34% y el
15-50% de MAQC disminuyen de tamaño durante la gestación(8).
Adzick y cols, han relacionado el pronóstico global de estas mal-
formaciones con el tamaño de la masa pulmonar, la presencia
de hidrops y sus efectos fisiopatológicos secundarios (grado
de distrés, etc.) al nacimiento(9-10). El tratamiento es generalmente
quirúrgico, pudiéndose practicar segmentectomía o lobecto-
mía según las características del caso. Existe también la posibi-
lidad de cirugía fetal en casos seleccionados(10-11).
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