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Resumen: Las malformaciones pulmonares congénitas (MPC) son anomalías embrionarias heterogéneas.
Este estudio analizó la relación entre la supervivencia a 1 y 3 años y el intervalo diagnóstico-quirúrgico
en pacientes pediátricos atendidos en el Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde de Guayaquil (2016-2025),
integrando una cohorte histórica (N = 112) y un caso de lesión híbrida. El caso clínico corresponde a un
lactante masculino diagnosticado prenatalmente a las 28 semanas con una masa multiquística en la base
pulmonar izquierda (2,3 x 3,2 x 2,0 cm), intervenido a los 4,5 meses (secuestro extralobar y malformación
adenomatoidea quística tipo 3). En la cohorte (101 intervenidos), el 78,6% se diagnosticó en el primer
año. La supervivencia global a 1 y 3 años fue del 95,7% (IC 95%: 91,7–100,0%). La comparación entre
intervención inmediata (0 meses) y tardía (≥1 mes) no mostró diferencias en supervivencia (HR = 1,37; p =
0,796) ni en complicaciones tempranas (23% vs. 32%; p = 0,37), pero la reoperación fue significativamente
mayor en el grupo tardío (36% vs. 12%; p = 0,017). En conclusión, la supervivencia global es elevada;
diferir la cirugía no alteró la sobrevida, pero la espera de un mes o más incrementó las reoperaciones.

Palabras clave: Malformación; broncopulmonar; diagnóstico prenatal; análisis de supervivencia; reopera-
ción.

Abstract: Congenital lung malformations (CLM) are heterogeneous embryonic developmental anomalies.
This study analyzed the relationship between 1- and 3-year survival and the diagnostic-to-surgical interval in
pediatric patients treated at the Dr. Roberto Gilbert Elizalde Hospital in Guayaquil (2016-2025), integrating
a historical cohort (N = 112) with a representative hybrid lesion case. The clinical case describes a male
infant prenatally diagnosed at 28 weeks with a left lung base multicystic mass (2.3 x 3.2 x 2.0 cm), who
underwent elective resection at 4.5 months (extralobar sequestration with type 3 congenital pulmonary
airway malformation). In the cohort (101 surgical cases), 78.6% were diagnosed within the first year of life.
Estimated 1- and 3-year overall survival was 95.7% (95% CI: 91.7–100.0%). Comparing immediate (0
months) versus delayed surgery (≥1 month) showed no significant differences in survival (HR = 1.37; p
= 0.796) or early complications (23% vs. 32%; p = 0.37); however, the reoperation rate was significantly
higher in the delayed group (36% vs. 12%; p = 0.017). In conclusion, overall survival is high; while delaying
surgery did not affect survival, waiting one month or more significantly increased reoperations

Keywords: Malformation; Bronchopulmonary; Prenatal Diagnosis; Survival Analysis; Reoperation.

INTRODUCCIÓN

Las malformaciones pulmonares congénitas (MPC) o anomalías congénitas de las vías respiratorias
inferiores abarcan un grupo heterogéneo de defectos embriológicos derivados de alteraciones focales durante
la morfogénesis, ramificación y maduración del árbol traqueobronquial, del parénquima pulmonar y de la
vasculatura intratorácica [1]. La incidencia histórica de las MPC se situaba entre 1:25.000 y 1:35.000 nacidos
vivos; sin embargo, con la estandarización del cribado ecográfico prenatal universal y el perfeccionamiento
tecnológico del ultrasonido Doppler de alta resolución, la frecuencia observada de estas lesiones ha aumentado
sustancialmente [2]. En la actualidad, estudios prospectivos y series observacionales reportan tasas de
detección prenatal de hasta 4,15 casos por cada 10.000 nacimientos [3].

Dentro del espectro histopatológico y clínico de las MPC se incluyen la malformación congénita de la
vía aérea pulmonar (MCVAP, conocida históricamente como malformación adenomatoidea quística - MAQ),
el secuestro broncopulmonar (SBP) intralobar y extralobar, el enfisema lobar congénito (ELC), el quiste
broncogénico, la atresia bronquial y las lesiones combinadas o híbridas [4]. El incremento documentado en
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la tasa de hallazgos ecogénicos fetales intratorácicos responde no solo a la mayor sensibilidad diagnóstica
antenatal, sino también al mejor entendimiento del comportamiento natural de estas masas in útero [5].

El diagnóstico por imagen perinatal desempeña un rol crucial en la caracterización anátomo-estructural
de la lesión, la estimación del volumen de la masa y la identificación de signos de compromiso hemodinámico
o ventilatorio fetal [6]. La evaluación sistemática mediante ultrasonido obstétrico y resonancia magnética
(RM) fetal permite calcular el índice de volumen de la masa pulmonar respecto a la circunferencia cefálica
(CVR, Cyst Volume Ratio), un parámetro cuantitativo validado para predecir el riesgo de desplazamiento
mediastínico, compresión esofágica, hipoplasia pulmonar e hidrops fetal [7]. Además, el diagnóstico precoz
favorece la planificación multidisciplinaria de intervenciones antenatales, tales como la administración de
corticoides maternos (betametasona) para promover la regresión de lesiones microquísticas de alto riesgo [8].

A pesar de los notables avances en la identificación prenatal y en las técnicas de imagen posnatales como
la angiotomografía computarizada (angio-TC) multidetector, persisten importantes dilemas y controversias
terapéuticas respecto al manejo de los pacientes que cursan asintomáticos durante la etapa neonatal [9]. Si
bien existe consenso absoluto sobre la necesidad de exéresis quirúrgica urgente en recién nacidos sintomáticos
que presentan insuficiencia respiratoria aguda o inestabilidad hemodinámica [10], el momento idóneo para
realizar la resección profiláctica en lactantes asintomáticos continúa siendo motivo de intenso debate a nivel
internacional [11].

Diversas revisiones internacionales plantean que diferir la cirugía en pacientes asintomáticos hasta el
desarrollo de síntomas o infecciones respiratorias intercurrentes puede aumentar la complejidad técnica
del procedimiento operatorio debido a la formación de procesos inflamatorios crónicos [12]. No obstante,
la mayoría de los estudios disponibles provienen de centros hospitalarios de países de altos ingresos, con
realidades epidemiológicas y operativas distintas a las de América Latina [13]. En el contexto sanitario del
Ecuador y específicamente de la ciudad de Guayaquil, existe una escasez de datos estadísticos institucionales
que analicen la sobrevida a mediano y largo plazo en función de la oportunidad de la exéresis quirúrgica.

Frente a este escenario, la pregunta central que orienta la presente investigación es: ¿Existe relación
entre la supervivencia a 1 y 3 años y el intervalo transcurrido entre el diagnóstico y la exéresis quirúrgica
en pacientes pediátricos con malformaciones pulmonares congénitas atendidos en un hospital terciario de
referencia de Guayaquil durante el periodo 2016-2025? La hipótesis de trabajo plantea que un intervalo
diagnóstico-quirúrgico prolongado no disminuye la supervivencia global a 1 y 3 años en un centro especiali-
zado, pero sí se asocia con un incremento en la tasa de complicaciones posoperatorias y de reoperaciones
derivado de la inflamación parenquimatosa acumulada.

Por consiguiente, el objetivo general de esta investigación es analizar la relación entre la supervivencia a
1 y 3 años y el intervalo diagnóstico-quirúrgico en la cohorte del Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde de
Guayaquil (2016-2025), integrando los hallazgos epidemiológicos con la descripción exhaustiva de un caso
clínico representativo de malformación pulmonar congénita híbrida [14].

EXPOSICIÓN DEL CASO

2.1 Presentación del Caso Clínico Ilustrativo

Se presenta el caso de un lactante masculino de 4 meses y medio de edad, derivado a la consulta externa
de Cirugía Pediátrica para la programación electiva de la resección de una masa intratorácica izquierda
detectada in utero. El paciente fue producto del segundo embarazo de una madre de 28 años, sin antecedentes
mórbidos personales ni familiares de importancia, con controles gestacionales periódicos [15]. En la semana
28 de gestación, la ecografía obstétrica de rutina evidenció una masa ecogénica heterogénea en la base
del pulmón izquierdo, con pequeñas áreas anecogénicas en su interior, sin evidencia de hidrops fetal ni
polihidramnios.

Con el objetivo de caracterizar la lesión y descartar compresión de estructuras mediastínicas o de la
vía aérea, se realizó una RM fetal a las 28 semanas [16]. La imagen confirmó una masa multiquística
intrapulmonar bien delimitada en la base pulmonar izquierda, hipointensa en T1 e hiperintensa y heterogénea
en T2, con dimensiones de 2,3 x 3,2 x 2,0 cm, sin provocar desplazamiento del mediastino ni compromiso
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hemodinámico. Con la impresión diagnóstica presuntiva de MAQ tipo 1, se administró un esquema de
maduración pulmonar materna con betametasona y se mantuvo vigilancia ultrasonográfica bimensual,
constatándose estabilidad en las dimensiones de la lesión sin progresión tumoral.

El parto ocurrió a las 38 semanas de gestación mediante cesárea segmentaria debido al hallazgo de
estreptococo del grupo B en el frotis vaginal materno [17]. El recién nacido presentó un peso de 3,35 kg,
talla de 51,5 cm y puntuaciones de Apgar de 9 al primer minuto y 9 a los 5 minutos. El patrón respiratorio
fue espontáneo y eficaz desde el nacimiento, permaneciendo el neonato afebril, hemodinámicamente estable
y sin requerimientos de soporte de oxígeno suplementario [18]. La radiografía de tórax posnatal mostró
una ligera ingurgitación vascular en la base izquierda, y la angio-TC de tórax con contraste confirmó una
lesión hipodensa con remodelado alveolar localizada en el lóbulo inferior izquierdo [19]. Los exámenes de
laboratorio del periodo neonatal mostraron leucocitosis leve (18.200 cél/uL) y procalcitonina en 17,66 ng/ml,
manteniéndose el lactante clínicamente asintomático y recibiendo el alta al tercer día de vida con plan de
seguimiento ambulatorio [20].

A los 4,5 meses de edad se procedió a la resección quirúrgica programada mediante toracotomía
posterolateral izquierda [21]. Durante el acto operatorio se observó una masa parenquimatosa en el lóbulo
inferior izquierdo que recibía irrigación arterial anómala procedente de la aorta abdominal a través del
ligamento triangular, identificándose como un secuestro pulmonar extralobar con componente quístico
intrínseco. Se efectúo la ligadura vascular segura de la arteria nutricia y la lobectomía inferior completa. El
estudio histopatológico definitivo reveló la coexistencia de secuestro pulmonar extralobar con malformación
adenomatoidea quística tipo 3 en su interior, ratificando el diagnóstico de malformación pulmonar congénita
híbrida [21]. El paciente evolucionó satisfactoriamente en el posoperatorio, requiriendo asistencia ventilatoria
mínima y siendo dado de alta al segundo día postquirúrgico en excelentes condiciones generales.

2.2 Resultados del Análisis de la Cohorte Hospitalaria (Guayaquil, 2016-2025)

Para evaluar el comportamiento epidemiológico y el impacto del intervalo diagnóstico-quirúrgico a nivel
poblacional, se analizó la cohorte histórica de N = 112 pacientes pediátricos con diagnóstico confirmado
de MPC atendidos en el Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde entre 2016 y 2025 [22]. La distribución por
sexo mostró un leve predominio masculino, con 64 niños (57,1%) y 48 niñas (42,9%). En cuanto a la edad
al momento del diagnóstico confirmatorio, 57 pacientes (50,9%) se diagnosticaron en el periodo neonatal
(primer mes de vida) y 31 pacientes (27,7%) entre los 2 y 11 meses de edad, logrando que el 78,6% de la
cohorte contara con diagnóstico verificado durante el primer año de vida [23], tal como se observa en la
Tabla 1.
Tabla 1
Características sociodemográficas y distribución por edad al diagnóstico en la cohorte hospitalaria (N = 112)
Característica Sociodemográfica y Clínica Distribución N = 112 n (%)

Sexo Masculino 64 (57,1%)
Sexo Femenino 48 (42,9%)
Diagnóstico en el 1.er mes de vida (Neonatal) 57 (50,9%)
Diagnóstico entre 2 y 11 meses de vida 31 (27,7%)

Del total de 112 pacientes, 101 (90,2%) recibieron tratamiento quirúrgico de resección, mientras que
11 pacientes no fueron operados por conducta expectante o pérdida de seguimiento [24]. Al examinar el
intervalo de tiempo transcurrido desde el diagnóstico inicial hasta la exéresis quirúrgica en los 101 pacientes
intervenidos, se observó que 94 niños (93,1%) fueron operados antes de cumplirse un año del diagnóstico,
mientras que 7 pacientes fueron intervenidos a partir del año o más de espera [25]; lo cual se evidencia en la
Tabla 2.
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Tabla 2
Distribución de pacientes según el tiempo de espera desde el diagnóstico hasta la cirugía (N = 101)
Intervalo Diagnóstico-Cirugía Pacientes Intervenidos N = 101 n

(%)

Menor a 1 año desde el diagnóstico 94 (93,1%)
1 año post-diagnóstico 4 (4,0%)
2 años post-diagnóstico 1 (1,0%)
3 años post-diagnóstico 2 (2,0%)
4 años o más post-diagnóstico 0 (0,0%)

El análisis de la curva de supervivencia global mediante el método de Kaplan-Meier abarcó a los 112
pacientes de la cohorte. Se registraron únicamente 4 decesos en la serie completa, todos acontecidos durante
el primer año de seguimiento posterior al diagnóstico, estabilizándose la curva sin fallecimientos adicionales
entre el primer y el tercer año. La supervivencia global estimada fue del 95,7% (IC 95%: 91,7–100,0%)
tanto al primer como al tercer año [26], lo que se observa en la Tabla 3.

Tabla 3
Estimación de la supervivencia acumulada al 1.er y 3.er año post-diagnóstico (Método de Kaplan-Meier)
Momento de
Seguimiento

Pacientes en
Riesgo

Fallecidos en
Intervalo

Fallecidos
Acumulados

Supervivencia Global%
(IC 95%)

Primer Año 72 4 4 95,7% (91,7 – 100,0%)
Tercer Año 33 0 4 95,7% (91,7 – 100,0%)

Para evaluar la influencia de la oportunidad quirúrgica sobre la morbimortalidad posquirúrgica, los 101
pacientes operados se estratificaron en dos grupos: Intervención Inmediata (cirugía ejecutada en el mismo
mes del diagnóstico; 0 meses, n = 26) e Intervención Tardía (cirugía diferida un mes o más; ≥1 mes, n = 75).
La comparación de las curvas de sobrevida postoperatoria mediante Log-Rank y regresión de Cox no mostró
diferencias significativas en la supervivencia global entre ambos grupos (Hazard Ratio HR = 1,37; IC 95%:
0,12–15,15; p = 0,796) [27].

Respecto a los desenlaces posquirúrgicos que se muestran en la Tabla 4, las complicaciones tempranas
ocurrieron en 6 de los 26 pacientes del grupo inmediato (23%) y en 24 de los 75 pacientes del grupo tardío
(32%), sin significación estadística (p = 0,37). En contraste, la frecuencia de reoperación fue significati-
vamente mayor en el grupo de intervención tardía (36% vs. 12%; p = 0,017), demostrando que diferir la
exéresis quirúrgica un mes o más triplica el riesgo de requerir reintervenciones secundarias [24].

Tabla 4
Comparación de morbilidad posoperada según el grupo de oportunidad quirúrgica
Desenlace Posquirúrgico Inmediata (0 meses) N

= 26 n (%)
Tardía (≥1 mes) N = 75
n (%)

p-valor

Complicaciones tempranas (Sí) 6 (23,0%) 24 (32,0%) 0,370
Necesidad de Reoperación (Sí) 3 (11,5%) 27 (36,0%) 0,017*

* Diferencia estadísticamente significativa: p <0,05.

DISCUSIÓN

La integración de la cohorte institucional de 112 pacientes pediátricos con el análisis detallado del caso
clínico de malformación híbrida ofrece una perspectiva clínica integral sobre la historia natural, el diagnóstico
y el tratamiento de las malformaciones pulmonares congénitas en Guayaquil. Los datos confirman que la
supervivencia global estimada a 1 y 3 años es highly favorable (95,7%), concentrándose la mortalidad
exclusivamente en el primer año de vida en neonatos con distrés respiratorio severo o comorbilidades
complejas asociadas.

Al examinar la relación entre el tiempo de espera desde el diagnóstico hasta la exéresis quirúrgica y la
supervivencia posoperatoria, el estudio no demostró diferencias significativas entre operar en el primer mes
del diagnóstico o diferir la intervención (HR = 1,37; p = 0,796). Este resultado concuerda con lo reportado
por investigaciones internacionales previas, las cuales señalan que la postergación electiva de la cirugía en
lactantes asintomáticos no compromete directamente la sobrevida global a mediano plazo.

No obstante, el hallazgo más trascendente de la presente serie radica en la tasa de reoperación, la cual fue
tres veces mayor en los pacientes con intervención tardía en comparación con aquellos operados de forma
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inmediata (36% vs. 12%; p = 0,017). La base fisiopatológica de esta diferencia se encuentra sólidamente
respaldada por estudios histopatológicos que demuestran la presencia de infiltración inflamatoria crónica y
remodelado fibroso en el parénquima circundante cuando la exéresis se posterga más allá de los 6 meses de
vida [28]. Las infecciones bronquiales subclínicas en el tejido malformado generan adherencias pleurales
densas y vascularización neoformada, lo que dificulta la disección anatómica, aumenta la tasa de fuga aérea
persistente o sangrado intraoperatorio y obliga a realizar reintervenciones quirúrgicas secundarias.

Desde la perspectiva del diagnóstico histológico, el hallazgo de una masa híbrida (secuestro extralobar
con componente de MAQ tipo 3) en el caso presentado subraya la importancia del examen anatomopatológico
riguroso [29]. Asimismo, la evaluación histopatológica cuidadosa permite establecer el diagnóstico diferencial
con entidades neoplásicas malignas del lactante, como el Blastoma Pleuropulmonar (BPP tipo 1) asociado a
mutaciones en el gen DICER1.

Es necesario reconocer las limitaciones metodológicas del estudio, derivadas del diseño observacional
retrospectivo y del potencial sesgo de confusión por indicación en la selección del momento quirúrgico. Sin
embargo, la consistencia de los datos en una cohorte amplia de 112 pacientes brinda evidencia local sólida
para orientar las guías de práctica clínica institucionales hacia la resección profiláctica programada entre los
3 y 6 meses de vida.

CONCLUSIONES

Elevada Supervivencia Global: La supervivencia estimada a 1 y 3 años en niños con malformaciones
pulmonares congénitas atendidos en el Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde es del 95,7%, registrándose las
escasas defunciones durante el primer año de vida en neonatos críticos.

Ausencia de Impacto en Sobrevida por Espera Quirúrgica: No se demostraron diferencias estadísticamente
significativas en la supervivencia posoperatoria entre la intervención inmediata dentro del primer mes del
diagnóstico y la intervención diferida (HR = 1,37; p = 0,796).

Incremento Significativo en la Tasa de Reoperación: Diferir la cirugía un mes o más se asoció signi-
ficativamente con una mayor tasa de reoperación (36% vs. 12%; p = 0,017), derivada de la inflamación
parenquimatosa crónica y las adherencias pleuroparenquimatosas.

Recomendación de Resección Electiva Precoz: Se recomienda priorizar la resección quirúrgica electiva
programada en lactantes asintomáticos entre los 3 y 6 meses de vida para prevenir complicaciones quirúrgicas
técnicas, reducir reintervenciones y asegurar excelentes resultados funcionales a largo plazo.
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