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RESUMEN
OBJETIVO: Evaluar las características y resultados de los embarazos afectados por malformaciones congénitas de la vía aérea pulmonar (MCVAP) 
en Medicina Fetal del Hospital Materno Infantil Presidente Vargas (HIMPV), en Porto Alegre - RS.
MÉTODOS: Estudio documental, descriptivo, de cohorte retrospectivo. Todos los embarazos diagnosticados con MCVAP fueron evaluados de 2013 
a 2019. Se realizó análisis de historias clínicas. La muestra final estuvo formada por nueve pacientes.
RESULTADOS: Todos los embarazos fueron hasta término, los bebés nacieron con peso adecuado, con Apgar superior a 8 en el 1º y 5º minuto. Hubo 
una mayor incidencia de lesiones que afectaron al lóbulo inferior izquierdo y al género masculino. Algunos casos evolucionaron con desviación 
mediastínica, pero ninguno evolucionó a hidropesía fetal no inmune. Se realizó corticoterapia en todas las gestantes a partir de 2015. En los 
casos en que fue posible evaluar el CVR (congenital cystic volume ratio), se observó una tendencia a la disminución en el tercer trimestre. Ningún 
paciente tuvo un CVR> 1,6. Hubo un caso de regresión espontánea de MCVAP. Todos los casos que se confirmaron en el período posnatal fueron 
para cirugía (lobectomía) entre los 3-6 meses de vida.
CONCLUSIONES: La MCVAP es una malformación poco frecuente, de evolución y pronóstico variables. La terapia fetal está indicada en casos 
graves complicados por hidropesía o con alto riesgo de desarrollar esta afección. Ante este amplio espectro de posibilidades, un protocolo de 
asistencia en el servicio ayuda a estandarizar el seguimiento y manejo de esta patología.

PALABRAS CLAVE: MALFORMACIÓN CONGÉNITA DE LA VÍA AÉREA PULMONAR, CVR,
HIDROPESÍA FETAL NO INMUNE, LOBECTOMÍA.

INTRODUCCIÓN
La malformación congénita de las vías aéreas pulmonares 

(MCVAP), clásicamente denominada en la literatura como mal-
formación adenomatoide quística, consiste en una anomalía 
poco frecuente en el desarrollo del tracto respiratorio inferior, 
que probablemente resulta de una interrupción del desarro-
llo pulmonar entre la séptima y la decimoquinta semana de 
gestación, durante la etapa pseudo-glandular 1,2. Se caracteriza 
por el crecimiento excesivo de bronquiolos terminales sin los 
correspondientes alvéolos1. La lesión tiene irrigación vascular 
proveniente de la circulación pulmonar. Se estima que la inci-
dencia sea de aproximadamente 1 de cada 10,000 - 35,000 
nacidos vivos 3,4.

En la actualidad, el amplio uso de la ecografía ha provocado 

un aumento del diagnóstico prenatal de estas lesiones5. En aso-
ciación, la resonancia magnética fetal mejora la evaluación de la 
anatomía pulmonar, lo que puede ayudar a confirmar o excluir 
el diagnóstico sospechoso, y proporciona información adicional 
útil para el asesoramiento y el tratamiento obstétrico5. De esta 
manera, en teoría, las principales malformaciones pulmonares 
son pasibles de ser detectadas antes del nacimiento6.

El principal diagnóstico diferencial de la MCVAP es el se-
cuestro broncopulmonar (SBP), que consiste en una masa de 
tejido pulmonar anómalo que no se comunica con el árbol tra-
queobronquial y recibe aporte sanguíneo de la circulación sis-
témica (generalmente la aorta abdominal o torácica)7. También 
existe la posibilidad de lesiones “híbridas” que tengan caracte-
rísticas histopatológicas de MCVAP, pero con irrigación vascu-
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lar de la circulación sistémica. Esto indica un probable origen 
embriológico único de MCVAP y SBP7,8. Otros diagnósticos 
diferenciales incluyen quistes broncogénicos o neuroentéricos, 
hernia diafragmática, enfisema lobar congénito y atresia bron-
quial periférica9.

Actualmente existen dos clasificaciones para MCVAP. Una 
de ellas, propuesta por Stocker en 1977, clasifica las lesiones en 
tres tipos según sus características histológicas10. Este sistema de 
clasificación, aunque útil en términos pronósticos en el período 
posnatal, es menos apropiado en el período prenatal, ya que el 
tejido no está disponible para análisis. En atención prenatal se 
utiliza la clasificación de Adzik, más simplificada, que divide las 
MCVAP en macroquísticas, cuando hay uno o múltiples quistes 
de al menos 5 mm de diámetro, y microquísticas, cuando la 
lesión aparece como una masa ecogénica con quistes menores 
que 5 mm11.

El pronóstico de los fetos afectados depende del volumen 
de la masa pulmonar y de los efectos fisiopatológicos secunda-
rios: una masa voluminosa provoca desviación del mediastino, 
hipoplasia pulmonar, polihidramnios y afectación cardiovas-
cular, provocando hidropesía y muerte12. En cuanto a la eva-
luación de la evolución y predicción del riesgo de desarrollar 
hidropesía, se utiliza la medida del volumen de masa (cm³) / 
circunferencia cefálica (cm) - acrónimo en inglés: CVR - conge-
nital cystic malformation volume ratio. Las lesiones de MCVAP 
se pueden medir ultrasónicamente usando la fórmula de volu-
men de una elipse (largo x alto x ancho x 0,52). Se consideran 
de alto riesgo para el desarrollo de hidropesía cuando el CVR 
es mayor o igual a 1,613.

El seguimiento de estas lesiones puede variar desde apenas 
acompañamiento ecográfico con parto a término y resección 
de la lesión en el período posnatal hasta cirugía intrauterina, 
que puede incluir toracotomía y lobectomía, derivación tora-
coamniótica y procedimiento EXIT con toracotomía y lobecto-
mía en el momento del parto2.

En la mayoría de los casos no es necesario realizar ningún 
tipo de intervención intrauterina. Los bebés tienen una buena 
evolución posparto y permanecen asintomáticos durante un 
largo período. Sin embargo, las complicaciones pueden ocurrir 
más allá de la niñez, incluida la adolescencia y la edad adulta14. 
Además de las infecciones respiratorias recurrentes, las lesiones 
tienen potencial de malignidad15. Por lo tanto, cuando no se 
realiza el diagnóstico prenatal, puede haber implicaciones más 
difíciles para el tratamiento y la planificación quirúrgica futura.

Este estudio tuvo como objetivo evaluar las características y 
evolución de los embarazos afectados por MCVAP en el servi-
cio de Medicina Fetal del Hospital Materno Infantil Presidente 
Vargas y proponer un modelo de protocolo de atención para 
el servicio.

MÉTODOS
Se trata de un estudio documental descriptivo de cohorte 

retrospectivo. Se incluyeron todos los embarazos diagnostica-
dos con malformaciones congénitas de las vías aéreas pulmo-
nares que fueron atendidos en el servicio de Medicina Fetal del 
HMIPV en el período de 2013 a 2019. La muestra final fue de 

nueve pacientes.
Los datos se obtuvieron a través de la investigación en his-

torias clínicas y registros de atención y fueron recopilados en 
tablas conteniendo variables demográficas y asistenciales del 
binomio materno-fetal. Las variables maternas analizadas se 
muestran en la tabla 1.

Tabla 1 - Variables maternas
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Los métodos de procesamiento y análisis de datos 
se realizaron utilizando el programa Microsoft Excel. El 
proyecto fue aprobado por el Comité de Ética en Inves-
tigación (CEP) del Hospital Materno Infantil Presidente 
Vargas. Número de opinión: 3.791.926.

	 Debido al carácter retrospectivo del estudio, en-
contramos algunas limitaciones relacionadas principal-
mente con la ausencia de algunos datos en las historias 
clínicas estudiadas y el escaso número de casos que no 
permitían análisis estadísticos entre las variables.

RESULTADOS
Entre 2013 y 2019, fueron acompañados nueve emba-

razos afectados por MCVAP en el Servicio de Medicina 
Fetal del Hospital Materno Infantil Presidente Vargas, en 
Porto Alegre. La mediana de la edad materna en los em-
barazos afectados fue de 24 años (18-34). La mediana de 
la edad gestacional en el momento del diagnóstico fue 
de 23 semanas (20-32). Hubo un caso de afectación en 
embarazo múltiple (gemelos dicoriónicos y diamnióticos), 
donde a uno de los fetos se le diagnosticó la patología.

En un caso, hubo una asociación entre MCVAP y en-
cefalocele frontal, el cariotipo fue normal (46, XY). No se 
observaron malformaciones asociadas en otros fetos.

En cuanto a la modalidad de parto, se observó que el 
37,5% de los bebés nacieron por parto normal versus el 
62,5% por cesárea. Todos los bebés nacieron a término 
con una edad gestacional media al momento del parto 
de 39 semanas y 1 día. No fue necesario interrumpir el 
embarazo debido al MCVAP. La mediana del peso fetal 
al nacer fue de 3143 g (2860 g - 4100 g). La mediana del 
Apgar en el 1º minuto fue de 8 (8-9) y en el 5º de 9 (8-9). 
En el análisis del sexo, el 78% de los fetos eran del sexo 
masculino y el 22% del sexo femenino.

En cuanto a la localización de las lesiones: el 62,5% 
(cinco casos) acometían el lóbulo pulmonar izquierdo, el 
25% (dos casos) el lóbulo pulmonar derecho y un caso 
(12,5%) tenía afectación bilateral. Entre los tipos de MC-
VAP, el 55,6% eran macroquísticos y el 44,4% micro-
quísticos. En el 55,6% de los casos la lesión provocó des-
viación del mediastino, pero en ningún caso se produjo 
hidropesía. Se utilizaron corticoides (betametasona, a do-
sis de 12 mg, IM, 2x) en el 77,8% de los casos.

En cinco casos, fue posible obtener mediciones de 
CVR a las 25 semanas y después de las 30 semanas. En 
un caso, el CVR fue ≥1,6 a las 25 semanas y en un caso 
el CVR fue ≥1,6 después de 30 semanas.

El resultado del diagnóstico por imagen mediante 
tomografía computarizada (TC) realizada en el período 
posnatal se obtuvo en cinco casos: tres de ellos (60%) 
confirmaron el diagnóstico prenatal de MCVAP. En un 
caso, se realizó el diagnóstico de lesión híbrida y en un 
caso no se observó ninguna alteración en la TC. En el caso 
en cuestión, la última ecografía realizada en el servicio 
tampoco mostró más la lesión. En los cuatro casos con 

lesión confirmada, el tratamiento quirúrgico (lobectomía) 
fue realizado entre los 3-6 meses de edad.

DISCUSIÓN
El diagnóstico ecográfico prenatal de anomalías fetales 

no solo mejora el manejo del feto y del recién nacido, 
sino que también ayuda a definir la historia natural y la 
fisiopatología de algunas malformaciones congénitas16. En 
el caso de MCVAP, con la mayor experiencia y conoci-
miento de los profesionales y la mejora de los dispositivos 
de ultrasonido, es posible definir con mayor precisión las 
lesiones y clasificarlas como sólidas o quísticas, evaluar 
la vascularización, predecir riesgos e indicar los procedi-
mientos que pueden ser fundamentales para mantener el 
embarazo.

Las lesiones de MCVAP afectan por igual a ambos 
pulmones, preferentemente a los lóbulos inferiores, y se 
observa un ligero predominio en el sexo masculino14. En 
nuestro estudio, hubo una mayor afectación en el lóbulo 
pulmonar inferior izquierdo y una mayor prevalencia en 
el sexo masculino. Otras variables sociodemográficas no 
parecen estar asociadas a esta patología.

Típicamente, estas lesiones crecen hasta las 25 sema-
nas, cuando suelen alcanzar su mayor volumen, y después 
de las 30 semanas tienden a encogerse o incluso a desapa-
recer espontáneamente13. Un estudio canadiense publica-
do por Laberge et al³ en 2001, mostró una tasa de regre-
sión intrauterina espontánea del 56%, con solo el 5% de 
los fetos progresando con hidropesía y una tasa de muerte 
posnatal del 10% (incluido un feto con trisomía 18). Por 
el contrario, Nicolaides et al5 publicaron una serie de 132 
casos en los que la incidencia de regresión espontánea 
se presentó en solo el 9% de los casos, con una tasa del 
43% de los fetos que progresaron a hidropesía y del 24% 
a muerte. Por tanto, se observa que la evolución de los ca-
sos varía mucho. En nuestro servicio, la lesión desapareció 
en un caso (12,5%) de MCVAP microquístico, y no hubo 
casos de hidropesía ni muerte fetal fetal neonatal.

El control ultrasonográfico con medición de CVR es 
un importante predictor del resultado en fetos con MC-
VAP17. En el 86% de los casos, los fetos con CVR <1,6 
no progresarán a hidropesía13. Entre los casos del estudio, 
el 89% presentaba CVR <1,6 y ninguno evolucionó con 
hidropesía, corroborando así la efectividad de este pará-
metro como predictor de gravedad. En los casos en los 
que fue posible obtener el CVR a las 25 semanas y, lue-
go, a las 30 semanas, se observó, en concordancia con la 
literatura, una tendencia a la reducción del CVR después 
de las 30 semanas13.

En los tres casos en los que se realizaron mediciones 
seriadas de CVR, se observó una disparidad en el volu-
men de la masa pulmonar a lo largo de las semanas, con 
mediciones alternando entre mayor y menor, y no un cre-
cimiento (o disminución) constante de la lesión, como se 
muestra en la figura 1.
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Figura 1. Variación del volumen de masa pulmonar según la evolución 
del embarazo.

Por lo tanto, se destaca la necesidad de mejorar en la 
estandarización de la medición del volumen de las lesiones. 
Según Crombleholme et al11, el método de medición ade-
cuado implica secciones sagitales y transversales. Se debe 
obtener la longitud máxima en el corte sagital y, a conti-
nuación, la altura y el ancho máximos en el corte axial. El 
volumen aproximado será calculado mediante la fórmula 
de una elipse: largo x alto x ancho x 0,52 (Figura 2).

Figura 2. Extraído de Crombleholme et al13. Esquema que demuestra 
la técnica correcta para medir el volumen de la masa pulmonar.

Una vez obtenido el volumen de la lesión pulmonar, el 
CVR se puede calcular mediante la fórmula:

La terapia fetal intrauterina siempre está indicada en 
casos de alto riesgo de desarrollar hidropesía (CVR ≥ 1,6) 
o cuando esta condición ya está instalada 3,9, ya que si 
no se trata esta condición se vuelve letal en el 100% de 
los casos12. El tratamiento de las lesiones macroquísticas 
consiste en la aspiración de los quistes o la colocación 
de una derivación toracoamniótica. Sin embargo, el tra-
tamiento de las lesiones microquísticas sigue siendo un 
desafío2. Recientemente se ha comenzado a discutir el 
uso de betametasona basado en pequeñas series de casos. 
Se desconoce cuál es el mecanismo exacto de acción de la 
medicación para estas lesiones, algunos autores plantean 
la hipótesis de que las células pulmonares en MCVAP son 
inmaduras y que el corticoide podría estimular la madu-
ración, reduciendo así el volumen de la masa y contribu-
yendo a la mejora de la hidropesía18,19. 

La literatura indica terapia fetal solo en casos de alto 
riesgo3,9, sin embargo, en HMIPV, así como en algunos 
otros centros de referencia en medicina fetal en Brasil, 
se optó por la corticoterapia en siete de los nueve casos 
(78%), independientemente de la gravedad y de la edad 
gestacional. Ningún caso evolucionó a hidropesía, inclui-
dos los dos que no habían tomado corticoides. Se necesi-
taría un mayor número de pacientes para realizar un me-
jor análisis y conclusiones, pero el uso de corticoides no 
pareció afectar este resultado en este grupo de pacientes.

Aunque algunos autores defienden el tratamiento ex-
pectante para algunos casos de MCVAP que evolucionan 
asintomáticos en el período posnatal1,20,21, en nuestro ser-
vicio todos los casos que tuvieron un diagnóstico pos-
natal confirmado fueron a cirugía. Este hallazgo está de 
acuerdo con Laberge et al3 que, en 2001, afirmó que los 
MCVAP no son variantes de la normalidad y que todos 
los bebés con diagnóstico confirmado deben ir a cirugía, 
incluso los asintomáticos. La falta de tratamiento puede 
conducir tanto a un aumento del riesgo de infecciones 
respiratorias recurrentes como a la posterior malignidad 
de estas lesiones22.

En vista de lo anterior, se decidió crear una propuesta 
de protocolo de seguimiento desde el servicio de Me-
dicina Fetal HMIPV para esta patología, con base en la 
literatura actualizada8,18,20 y con los recursos disponibles en 
el servicio (Figura 3).
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Figura 3. Diagrama de flujo para el seguimiento y tratamiento de 
casos de MCVAP en el servicio de Medicina Fetal de HMIPV. * Edad 
gestacional adecuada para realizar ecocardiografía fetal a las 24 
semanas y realizar resonancia magnética fetal a partir de las 26 
semanas. ** Hoja de trabajo para la inserción del volumen del MCVAP 
y del perímetro cefálico fetal, con cálculo del CRV y trazado gráfico, 
elaborado por la autora (figura 3).

Para que el seguimiento prenatal sea más uniforme e ilus-
trativo, se creó una hoja de cálculo en el software Excel para 
insertar el volumen del MCVAP y el perímetro cefálico, que 
calcula automáticamente el CVR e inserta este dato en un 
cuadro para el seguimiento (Figura 4).

Figura 4. Modelo demostrativo de la tabla creada en Excel para la 
inserción del volumen de masa pulmonar, cálculo del CVR y trazado 
en el gráfico.

Así, se concluye que la MCVAP es una malformación rara, 
con evolución y pronóstico variable. La terapia fetal está indi-
cada en casos graves complicados por hidropesía o con alto 
riesgo de desarrollar esta afección. La elaboración de un pro-
tocolo de asistencia al servicio tiene como objetivo mejorar el 
seguimiento y la terapia más adecuada para cada caso.
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