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MALFORMACIÓN CONGÉNITA PULMONAR: REPORTE DE UN 
CASO NEONATAL

CONGENITAL PULMONARY MALFORMATION: REPORT OF A 
NEONATAL CASE

Mauro Meza Olivera1,2,a,b     , Mai Ling Guevara Terán3,c      , Brenda Meza Huertas3,c      

REPORTE DE CASO

RESUMEN

Presentamos el caso de un recién nacido pretérmino que a los cinco minutos  de nacido presentó dificultad respiratoria, se le solicitó 
una radiografía de tórax considerándose como probable neumonía congénita, se inició tratamiento antibiótico, posteriormente se 
le realizó tomografía pulmonar contrastada concluyéndose en la posibilidad de malformación congénita pulmonar tipo secuestro 
pulmonar intralobar. Se realizó teleconsulta con el servicio de cirugía de tórax y cardiovascular (Instituto Nacional de Salud del 
Niño – Lima) quienes recomendaron el alta para su posterior operación a partir de los 3 años de edad. El presente caso resulta 
interesante porque nos obliga a realizar el diagnóstico diferencial con todas las causas posibles de malformaciones congénitas 
pulmonares en el recién nacido, no pensar sólo en lo más frecuente y realizar un enfoque racional y referencia oportuna.
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SUMMARY

We present the case of a preterm newborn who presented with respiratory distress at five minutes after birth. A chest x-ray was 
requested, suggesting probable congenital pneumonia and antibiotic treatment was initiated. A contrast-enhanced CT scan was 
subsequently performed, concluding that a congenital lung malformation of the intralobar pulmonary sequestration type was 
present. A teleconsultation was conducted with the thoracic and cardiovascular surgery department (Instituto Nacional de Salud 
del Niño – Lima), who recommended discharge for subsequent surgery starting at 3 years of age. This case is interesting because 
it requires us to perform a differential diagnosis with all possible causes of congenital lung malformations in the newborn, not only 
considering the most common, but rather adopting a rational approach and timely referral.
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INTRODUCCIÓN	 

Las malformaciones congénitas del aparato respiratorio, se 
originan debido a un problema en la expresión o inducción 
de tejidos. Estas anomalías comprenden un extenso 
número de afecciones del parénquima pulmonar, diafragma 
o pared torácica(1). Se han denominado malformaciones 
broncopulmonares del intestino anterior y comprenden los 
quistes broncógenos, el secuestro pulmonar, los quistes de 
duplicación y las malformaciones congénitas de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP)(2). La incidencia anual estimada es de 
30 a 42 casos por 100,000 habitantes o del 0.6 al 2.2% de 
todos los pacientes, representa el 6% de las malformaciones 
pulmonares congénitas y se estima una incidencia del 0.15-

1.7%, mientras que la MCVAP constituye el 25% de todas 
las lesiones congénitas del pulmón(3).

REPORTE DE CASO

Recién nacido pretérmino de 34 semanas, sexo masculino, 
producto de parto distócico por preeclampsia, con 
antecedente prenatal de infección del tracto urinario 
materno en el 3º trimestre de embarazo con tratamiento. 
Al nacer pesó 2010 gr, presentó Apgar de 71m y 95m, 
saturación de O2 (Sat. O2) 94%, frecuencia cardiaca de 
152 por minuto y frecuencia respiratoria de 44 por minuto. 
Al examen físico presentó un score de Silverman Anderson 
(SA) de 4 puntos, con tiraje subcostal y retracción xifoidea 
leve. Se le indica O2 para mantener Sat. O2 > 94%. A las 
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Mensajes principales

•	 Razones del reporte de caso: Recién nacido prematuro que presenta dificultad respiratoria cuya causa más 
frecuente es la enfermedad de membrana hialina, sin embargo, resultó tratarse de una probable malformación 
congénita pulmonar, cuya incidencia anual estimada es de 30 a 42 casos por 100,000 habitantes.

•	 Resultados: La aproximación diagnóstica fue con radiografía de tórax: imagen radiopaca ovalada, bien 
delimitada en el tercio medio inferior del hemitórax derecho, además se realizó tomografía pulmonar 
contrastada debido a que no se contaba con equipo para resonancia magnética para confirmar diagnóstico. 
La evolución clínica fue favorable siendo referido a cirugía de tórax y cardiovascular.

•	 Relevancia académica: En un recién nacido prematuro de alto riesgo con dificultad respiratoria, deben 
considerarse todas las posibles causas en el diagnóstico diferencial, no sólo la enfermedad de membrana 
hialina; como en este caso, cabe la posibilidad de una malformación congénita pulmonar, cuya referencia 
oportuna es vital.

dos horas de vida presentó un score de SA de 2 puntos y 
hemoglucotest de 28 mg/dl. Se le diagnostica síndrome de 
dificultad respiratoria, posible sepsis neonatal temprana y 
trastorno metabólico.

Figura 1. Radiografía de Tórax Frontal.
Figura 2. Radiografía de Tórax Lateral.

Se le solicitó una radiografía de tórax (figura 1) donde se 
observa imagen radiopaca ovalada, bien delimitada en el 
tercio medio inferior del hemitórax derecho, se diagnosticó 
como probable neumonía congénita a descartar 
malformación adenomatoidea quística. 

Se le solicitó una segunda radiografía de tórax lateral (figura 
2), donde se observa que la imagen circular radiopaca en 
el tercio medio inferior no comprometía el árbol bronquial 
y ante la sospecha de neumonía congénita se inicia 
tratamiento antibiótico con ampicilina 100 mg EV cada 12 
horas (50mg/kg/dosis) y gentamicina 9 mg EV cada 36 
horas (4.5mg/kg/dosis); sin embargo, debido a que no había 
mejoría, se solicitó tomografía pulmonar con contraste ante 
la sospecha de una probable malformación congénita, 
la cual idealmente se hubiera podido visualizar mejor 

en un examen más complejo como la angio resonancia 
magnética, que no fue posible, ya que no se cuenta con 
este equipo en la región Tumbes (figura 3). 

En la tomografía pulmonar con contraste se observa una 
imagen de consolidación de partes blandas en lóbulo inferior 
derecho, que no muestra realce con la sustancia de contraste, 
con presencia de un foco aéreo sin conexión al árbol bronquial. 

Los hallazgos sugieren descartar secuestro pulmonar 
intralobar, por lo que se decidió suspender los antibióticos, 
se realizó teleconsulta con el servicio de cirugía de tórax 
y cardiovascular del Instituto Nacional de Salud del Niño 
en Lima, quienes recomendaron su alta y posterior manejo 
quirúrgico a partir de los 3 años de edad. 
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DISCUSION

Las malformaciones congénitas pulmonares constituyen un 
grupo heterogéneo de alteraciones del desarrollo pulmonar 
debido a las diversas fallas sobre la embriogénesis del 
pulmón y de la vía aérea(4).

Estas malformaciones se dividen de acuerdo a la ubicación 
en el tracto respiratorio en superior e inferior. Entre las 
malformaciones congénitas del tracto respiratorio inferior 
se encuentran la malformación congénita de la vía 
aérea pulmonar (MCVAP) anteriormente conocida como 
malformación adenomatoidea quística congénita, secuestro 
broncopulmonar, sobreinsuflación lobular congénita y 
atresia bronquial(5).

La presentación clínica es variable y depende directamente 
del tamaño de la masa pulmonar. En la etapa prenatal, el 
peor pronóstico y la alta mortalidad se asocia al desarrollo 
de hidrops fetal. En la vida post natal el cuadro clínico es 
variable y está igualmente relacionado con el tamaño de la 
lesión pulmonar(6).

El diagnóstico postnatal se hace en pacientes que presentan 
dificultad respiratoria en distinto grado de severidad que 
no evolucionan favorablemente, como lo fue el caso de 
nuestro paciente. Posteriormente, durante los primeros 
meses de vida pueden presentar neumonías a repetición 
y sibilantes. Algunos casos suelen manifestarse durante la 
niñez o la adultez(7).

Tanto en pacientes asintomáticos como en sintomáticos, 
el diagnóstico de dichas malformaciones suele requerir 

Figura 3. Tomografía Pulmonar con Contraste

estudios de imágenes. Los avances en la ecografía fetal, 
han sido importantes en el diagnóstico prenatal(8). 

La radiografía de tórax se puede utilizar como una técnica de 
imagen inicial ante la sospecha clínica de malformaciones 
congénitas pulmonares, sin embargo, por lo general se 
requieren estudios de imágenes con tomografía, tal como se 
realizó en nuestro paciente, angioTEM, que resulta útil para 
la evaluación del componente vascular de esas anomalías, 
apoyándose en reconstrucciones 3D y multiplanares y 
angio resonancia magnética que es el examen de elección 
para evaluar el componente sólido y vascular sin exposición 
a radiación ionizante(9). 

Los  pacientes  con  un  índice de volumen  alto  al  momento  
del  diagnóstico,  cierta   desviación  del  mediastino  y  
aspecto  macroquístico  en  ausencia  de  un  sistema 
de  alimentación  de  la   circulación  sistémica  tienen  
mayor  probabilidad  de  presentar  una malformación 
congénita pulmonar. En  ausencia  de  estos  hallazgos,   es  
fundamental  una  evaluación  cuidadosa  para  limitar  el  
diagnóstico  diferencial(10).

El diagnóstico diferencial incluye secuestro 
broncopulmonar(11), sobre insuflación lobar congénita/
enfisema lobar congénito/atresia bronquial, quiste 
broncogénico y hernia diafragmática(12,13).

Nuestro paciente, estuvo hospitalizado 9 días desde el 
nacimiento, recibió oxigeno los tres primeros días, luego 
mantenía la frecuencia respiratoria y la saturación de 
oxígeno dentro de los rangos normales, por lo que, luego 
de la teleconsulta con el servicio de cirugía de tórax y 
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cardiovacular del Instituto Nacional de Salud del Niño en 
Lima, se indica el alta.

En conclusión, la malformaciones congénitas pulmonares 
son un grupo de transtornos infrecuentes y a veces complejos 
del desarrollo que pueden afectar al parénquima pulmonar, 
la vasculatura o ambos(14). Se deben de sospechar en recién 
nacidos con dificultad respiratoria que no evolucionen 
favorablemente y con imágenes radiológicas que muestren 
una masa homogénea y delimitada. Posteriormente, durante 
los primeros meses de vida pueden presentar neumonías a 
repetición y sibilantes. Es importante conocer y comprender 
la clínica y los hallazgos radiológicos característicos, así 
como las estructuras afectadas, el diagnóstico precoz y el 
tratamiento adecuado pueden mejorar el pronóstico.
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