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DESARROLLO PULMONAR



PERIODO EMBRIONARIO

• Inicio a 4ª semana.

• 26 días a 6 semanas.

• Desarrollo de la vía 

aérea principal.



Desarrollo de todo el 

sistema de 

conducción hasta los 

bronquiolos 

terminales.

Formación del acino 

pulmonar y 

vascularización.

Bronquiolos respiratorios 

y ductos alveolares. 

Epitelio cuboidal.

Subdivisión de 

sáculos con 

epitelio alveolar 

aplanado.

Desarrollo 

alveolar.

PERIODO PSEUDOGLANDULAR

6-16 SEMANAS

PERIODO ACINAR/CANALICULAR

16-28 SEMANAS

PERIODO SACULAR

28-34 SEMANAS

PERIODO ALVEOLAR

DESDE SEM 34 EN ADELANTE

PERIODO PSEUDOGLANDULAR

6-16 SEMANAS

PERIODO ACINAR/CANALICULAR

16-28 SEMANAS

PERIODO ALVEOLAR

DESDE SEM 34 EN ADELANTE

PERIODO ACINAR/CANALICULAR

16-28 SEMANAS

PERIODO PSEUDOGLANDULAR

6-16 SEMANAS

PERIODO SACULAR

28-34 SEMANAS





MALFORMACIONES

• Definición y clasificación problemática y 

compleja.

• Lesiones morfológicamente similares reciben 

distinta nomenclatura.

• Aplicación de la misma nomenclatura a distintas 

lesiones.

• Diferencias nomenclatura entre especialidades  

( patólogo, radiólogo, cirujano)

• Patrones histológicos que se solapan.



CLASIFICACIÓN

Malformaciones difusas, base genética:deficit 

surfactante, displasia alveolar capilar, displasia acinar.

Malformaciones congénitas locales:

– Malformación congénita vía aérea pulmonar 

(MCVAP).

– Secuestro pulmonar: intralobar (SIL), extralobar 

(ELS).

– Enfisema lobar (EL).

– Quiste broncogénico ( QB).

Anomalías del crecimiento pulmonar: hipoplasia, 

hiperplasia pulmonar.



PATOGENIA

• Estudio prenatal US rutinaria: origen 

prenatal y permite seguimiento.

• Factor común: obstrucción de la VA 

intraútero

“secuencia de atresia bronquial”
» Grado

» Nivel

» Tiempo



PATOGENIA

• Atresia bronquial en gestación temprana 

(6-16 sem): MCVAP.

• Atresia bronquial posterior (16-18 sem): 

EL.



Langston C. New concepts in the pathology of congenital lung 

malformations. Semin Pediatr Surg 2003;12:17-37.



Genes influyentes en el desarrollo pulmonar:

Hoxb-5

KGF



CLASIFICACIÓN

Malformaciones difusas, base genética:deficit 

surfactante, displasia alveolar capilar, displasia acinar.

Malformaciones congénitas locales:

– Malformación congénita vía aérea pulmonar 

(MCVAP).

– Secuestro pulmonar: intralobar (SIL), extralobar 

(ELS).

– Enfisema lobar (EL).

– Quiste broncogénico ( QB).

Anomalías del crecimiento pulmonar: hipoplasia, 

hiperplasia pulmonar.



MALFORMACIONES DE LA VIA 

AEREA PULMONAR (MCVAP)

• Lesiones que representan una aberración 

en el proceso de ramificación en distintos 

estadios del desarrollo pulmonar fetal

• Asincronía entre la interacción 

mesénquima-epitelio debido a 

alteraciones de diferentes factores de 

crecimiento y proliferación.



MALFORMACIONES DE LA VIA 

AEREA PULMONAR (MCVAP)

• Chin and Tang.1949: malformación 

congénita adenomatoidea.

• Stocker 1977: malformaciones congénitas 

quísticas adenomatoideas (MACC)
• I: quistes grandes con epitelio respiratorio con 

células mucogénicas.

• II: estructuras bronquiolares. Asociación otras 

anomalias.

• III: forma adenomatoidea.



MALFORMACIONES DE LA VIA 

AEREA PULMONAR (MCVAP)

Stocker 2002 (MCVAP/CPAM): 5 tipos 

basados en la similitud de la lesión 

hamartomatosa con la porción del árbol 

traqueobronquial donde presuntamente se 

origina:
Tipo 0: disgenesia acinar/displasia

Tipo 1: quiste grande

Tipo 2: quiste pequeño

Tipo 3: adenomatoidea

Tipo 4: periférica



MCVAP

0: traqueobronquial

1: bronquial/bronquiolar

2: bronquiolar

3: bronquiolar/ducto alveolar

4: acinar Distal



MCVAP 0 - DISPLASIA ACINAR



MCVAP 1

ECO PRENATAL TAC POSTNATAL



MCVAP 1





MCVAP 1



MCVAP 1



MCVAP 1



MCVAP 1



MCVAP 1



MCVAP 2



MCVAP 2



MCVAP 2



MCVAP 2



MCVAP 2



MCVAP 2



MCVAP 3



MCVAP 3



MCVAP 3



MCVAP 4



MCVAP 



MCVAP · CLINICA

Frecuencia 

Edad
Localización Clínica Pronóstico

Tipo 0
<2%

Prematuros a término
Difusa

Cianosis

Anom CDV, hipoplasia 

dérmica focal

Letal

Tipo 1

60-70%

Intraútero colapsa RN al 

mes vida

Niños y adultos

1 Lóbulo (95 %)

Distress respiratorio

Infección

Asintomáticos

Bueno con IQ, sin 

hipoplasia pulmonar

Tipo 2
15-20%

Primer mes de vida
1 lóbulo

Asociada a otras 

malformaciones (ag 

renal, HD, SEL, CDV)

Resecables

Depende de 

malformación

Tipo 3

5-10% (varones)

Lesión sólida intraútero 

que no colapsa

Primeros días-mes 

1 lóbulo o todo el 

pulmón.

Produce hipoplasia 

pulmonar y deformidad 

del mediastino.

Polihidramnios. 

Distress resp severo

RN muerto

Malo

Supervivencia si IQ y 

35% del peso 

pulmonar.

Tipo 4
10%

RN a 4 años

1 lóbulo. Afectación 

periférica

Distress leve

Neumotórax

Neumonía

Silente

Bueno con IQ



Quistes Epitelio Mesénquima C.mucina Cartílago M.Esquelético

Tipo 0 Sólida
Pseudoestrat. 

ciliado

Abundante laxo. 

HEM.Vasos 

finos.A y V no 

des.

SI SI NO

Tipo 1
1-10cm

2arios

Pseudoestrat 

ciliado

Cuboidal, 

Columnar bajo

SI

(45%)

SI NO

Tipo 2 O,5-2cm
Cuboidal, 

columnar bajo
NO NO

SI 

(displ.rabdomi

omatosa)

Tipo 3
Sólida

0,5cm
Cuboidal Pocos vasos NO NO NO

Tipo 4 Grandes Plano alveolar
Laxo con vasos 

prominentes
NO

Raro

<10%
NO

MCVAP · HISTOLOGIA



MCVAP . MALIGNIDAD

• Rabdomiosarcoma

• Blastoma pleuropulmonar

– Estroma celular, rabdomioblastos,cartílago inmaduro.

– MCVAP 4 son BPP no reconocidos?

• Carcinoma bronquioloalveolar Células mucinosas





EVOLUCION

• Fc. Pronósticos:

Gestación, tipo, tamaño, deformidad mediastino,

polihidramnios, hydrops fetal, malformaciones asociadas

Prenatal
– Regresión espontánea (15% -20%)

– 90% parto a término

– Hydrops 10%

Postnatal
– Distress respiratorio

– Infección

– Degeneració maligna



SEGUIMIENTO

Control Prenatal

ECO,RNM: 3 grupos de riesgo:

– Alto riesgo fetal: Hydrops: Terapia fetal vs finalizar gestación.

– Alto riesgo neonatal: EXIT vs cesárea electiva i tratamiento 
neonatal urgente.

– Bajo riesgo (90%): Parto a término. Seguimiento postnatal. 
Cirurgia electiva antes que sea sintomático.

.Control Postnatal

RX tórax, TAC contraste, angioRNM



CLASIFICACIÓN

Malformaciones difusas, base genética:deficit 

surfactante, displasia alveolar capilar, displasia acinar.

Malformaciones congénitas locales:

– Malformación congénita vía aérea pulmonar 

(MCVAP).

– Secuestro pulmonar: intralobar (SIL), extralobar 

(ELS).

– Enfisema lobar (EL).

– Quiste broncogénico ( QB).

Anomalías del crecimiento pulmonar: hipoplasia, 

hiperplasia pulmonar.



SECUESTRO

= Masa no funcionante de tejido pulmonar, 

sin comunicación traqueobronquial y 

aporte vascular sistémico.

Intralobar (SIL): no pleura propia.

Extralobar (SEL): pleura propia.



SIL

• Lóbulo inferior 

• Asintomáticos, distress o neumonias repetición.

prenatal    postnatal



SIL



SIL



SIL



SIL

Fibras elásticas tricrómico



SIL

25 %



SIL - Patogenia

• Etiologia adquirida (Stocker): 

– Rareza en el RN.

– Lóbulos inferiores (98%).

– Infecciones repetidas.

– Poca asociación a otras 

malformaciones.

Ar. Lig pulm



SIL Patogenia

• Origen congénito:

– Detección prenatal por ECO.

– Asociación con anomalias congénitas.

– Asociación SEL-SIL.

Arterias (?)

- Ligamento pulmonar

- MAV

- Plexo esplácnico conecta Ao dorsal-pulmón 

embrionario (eje celíaco)

(6 sem regresa)



SEL

• Primer año de vida.

• Cianosis, disnea, dificultad deglución. 

Asintomáticos (10%).

Prenatal 25%



SEL- Patogenia

• Divertículo separado 

del origen pulmonar.

• Asociado a anomalías 

congénitas ( CPAM 2, 

CDV, HD).



SEL



SEL



SEL





SEL

CAMBIOS VASCULARES



SEL



SEL

CAMBIOS VASCULARES





CLASIFICACIÓN

Malformaciones difusas, base genética:deficit 

surfactante, displasia alveolar capilar, displasia acinar.

Malformaciones congénitas locales:

– Malformación congénita vía aérea pulmonar 

(MCVAP).

– Secuestro pulmonar: intralobar (SIL), extralobar 

(ELS).

– Enfisema lobar (EL).

– Quiste broncogénico ( QB).

Anomalías del crecimiento pulmonar: hipoplasia, 

hiperplasia pulmonar.



ENFISEMA LOBAR (EL)

= Hiperinsuflación (clasico) o hiperplasia 

(polialveolar) de un lóbulo pulmonar, resultado de 
obstrucción p/c bronquial.

Lóbulo superior (Izq)

6 meses de vida. Distress. Cardiopatia.

Causa intrínseca: anomalias bronquiales, 
aspiración, moco, c.extraño…

Causa extrínseca: Anomalias vasculares, quiste 
broncogénico.



EL

PRENATAL POSTNATAL



EL



EL



CLASIFICACIÓN

Malformaciones difusas, base genética:deficit 

surfactante, displasia alveolar capilar, displasia acinar.

Malformaciones congénitas locales:

– Malformación congénita vía aérea pulmonar 

(MCVAP).

– Secuestro pulmonar: intralobar (SIL), extralobar 

(ELS).

– Enfisema lobar (EL).

– Quiste broncogénico ( QB).

Anomalías del crecimiento pulmonar: hipoplasia, 

hiperplasia pulmonar.



QUISTE BRONCOGÉNICO(QB)

• = Quiste unilocular, única repeta de moco 

o líquido.No conexión bronquial.

• Mediastino

• Pulmonar (hiliar,parénquima)

• Extratorácica.

• Asintomáticos, compresión VA, infección, 

hemoptisis, neumotórax.



QB

http://mail.hsjdbcn.org/WorldClient.dll?Session=CKNFZIP&View=Attachment&Number=3248&FolderID=0&Part=2&Filename=Quiste%20broncog%C3%A9nico%20subcarinal%202.jpg


QB



QB



CLASIFICACIÓN

Malformaciones difusas, base genética:deficit 

surfactante, displasia alveolar capilar, displasia acinar.

Malformaciones congénitas locales:

– Malformación congénita vía aérea pulmonar 

(MCVAP).

– Secuestro pulmonar: intralobar (SIL), extralobar 

(ELS).

– Enfisema lobar (EL).

– Quiste broncogénico ( QB).

Anomalías del crecimiento pulmonar: hipoplasia, 

hiperplasia pulmonar.



HIPOPLASIA PULMONAR

• = Defecto del desarrollo con tamaño 
pulmonar disminuido.

• Peso pulmonar.

• Ratio peso pulmonar/peso corporal

(0.222+/-0.002).

• Recuento alveolar radial (RAC) 

( 4.4+/-0.9)



HIPOPLASIA PULMONAR

• 10% autopsias neonatales. 

85% asociada a otras 

malformaciones.

• Reducción del espacio 

torácico extrínseco o 

intrínseco

• Formas primarias o RPPM.







ratio: 0,0070

ratio: 0,0122ratio: 0,0017



http://www.ajronline.org/content/vol183/issue5/images/large/11_04_0190_01A.jpeg


(ccnn: 4-6)
superfície pleural



ATRESIA BRONQUIAL

• Niños, adolescentes,adultos.LIS, bronquio 
segmentario.

• US: diagnóstico prenatal-neonatal.

• Mucocele

• Cambios obstructivos

• Hiperplasia pulmonar

• Cambios microquísticos





Eco prenatal

Status post tto laser



ATRESIA BRONQUIAL



ATRESIA BRONQUIAL



ATRESIA BRONQUIAL



ATRESIA BRONQUIAL







ENFISEMA INTERSTICIAL

D2-40 NEG
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