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INTRODUCCION

La malformacion congeénita de la via aéerea pulmonar (MCVAP) se trata de la malformacion pulmonar congénita mas frecuente dentro de su baja
prevalencia (1-4/100.000 partos). Consiste en un desarrollo exagerado de las estructuras brongquiales a expensas de los alveolos, asociado a ausencia
de cartilago, anteriormente conocida como malformacion adenomatoidea quistica. Los avances durante la ultima decada en cuanto a pruebas

diagnosticas, actitud terapeutica y seguimiento clinico-radiologico hacen que sea necesario el conocimiento de dicha patologia.

CASO CLINICO

Mujer de 37 afos sin antecedentes personales ni familiares de interés que se encuentra en su segunda gestacion. En la ecografia de control de
embarazo de la semana 20 se detecta una lesion hiperecoica en pulmon izquierdo fetal compatible con una malformacion pulmonar congénita. Se
completa estudio en semana 30 de gestacion con una RMN fetal (imagen 1) en la que se confirma el diagnostico prenatal de MCVAP. El resto del

embarazo transcurre sin mas incidencias.

Imagen 1. RMN fetal corte sagital y transversal. Hiperintensidad en pulmon izquierdo compatible con MCVAP.

La gestacion finaliza a la semana 39+5 mediante un parto vaginal y eutocico. Nace un neonato mujer con una somatometria normal y un test de Apgar
10/10. Al nacimiento ingresa en sala de neonatos debido al diagnodstico prenatal de MCVAP permaneciendo asintomatica, con buena tolerancia a
tomas de lactancia artificial via oral, presentando meconiorrexis e inicio de diuresis en el primer dia de vida. Ante la buena evolucion en sala de

maternidad con su madre es dada de alta a las 54 horas de vida.

La paciente no presenta signos de dificultad respiratoria ni infecciones respiratorias, encontrandose asintomatica y con un buen desarrollo
ponderoestatural. A los 10 meses de vida se realiza un TC pulmonar (imagen 2) donde se confirma el diagnéstico de MCVAP, por lo que se decide

tratamiento quirdrgico mediante lobectomia del lobulo inferior izquierdo (imagen 3). El acto quirdrgico se lleva a cabo sin incidencias, consiguiendo
la completa extirpacion de la malformacion pulmonar. Tras la cirugia la paciente presenta una buena evolucion tanto clinica como radiologica,

pendiente de realizar pruebas de funcion pulmonar.

Imagen 2. TAC postnatal corte transversal y coronal. Lesion de baja Imagen 3. Lobectomia inferior izquierda mediante toracotomia
atenuacion-enfisematosa en I6bulo inferior izquierdo, gue comunica postero-lateral izquierda
con Vvia aerea y bronquiectasias en su interior, compatible con
MCVAP

CONCLUSION

Ante toda deteccion prenatal de masa hiperecoica pulmonar o ante cualquier nifio con clinica de infecciones respiratorias de repeticion, sobre todo
localizadas en la misma localizacion, se debe pensar en el diagnostico de malformacion pulmonar congénita. Los ultimos protocolos defienden la
realizacion de TC pulmonar/angioTC en los 6 primeros meses tras el nacimiento, con mayor tendencia a tratamiento quirurgico aun en casos

asintomaticos ante la posibilidad de degeneracion tumoral.
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