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MALFORMACION CONGENITA DE LAS VIAS
RESPIRATORIAS PULMONARES: CARACTERISTICAS,
RESULTADO NEONATALY PROPUESTA DE
SEGUIMIENTO EN LA MEDICINA FETAL DEL
HOSPITAL MATERNO INFANTIL PRESIDENTE VARGAS.

MARINA DOMINGUES', JORGE ALBERTO BIANCHI TELLES'

RESUMEN

OBJETIVO: Evaluar las caracteristicas y resultados de los embarazos afectados por malformaciones congénitas de la via aérea pulmonar (MCVAP)
en Medicina Fetal del Hospital Materno Infantil Presidente Vargas (HIMPV), en Porto Alegre - RS.

METODOS: Estudio documental, descriptivo, de cohorte retrospectivo. Todos los embarazos diagnosticados con MCVAP fueron evaluados de 2013
a 2019. Se realizé andlisis de historias clinicas. La muestra final estuvo formada por nueve pacientes.

RESULTADOS: Todos los embarazos fueron hasta término, los bebés nacieron con peso adecuado, con Apgar superior a8 en el 1°y 5° minuto. Hubo
una mayor incidencia de lesiones que afectaron al I6bulo inferior izquierdo y al género masculino. Algunos casos evolucionaron con desviacién
mediastinica, pero ninguno evoluciond a hidropesia fetal no inmune. Se realizo corticoterapia en todas las gestantes a partir de 2015. En los
casos en que fue posible evaluar el CVR (congenital cystic volume ratio), se observé una tendencia a la disminucion en el tercer trimestre. Ningtin
paciente tuvo un CVR> 1,6. Hubo un caso de regresién espontdnea de MCVAP. Todos los casos que se confirmaron en el periodo posnatal fueron
para cirugia (lobectomia) entre los 3-6 meses de vida.

CONCLUSIONES: La MCVAP es una malformacion poco frecuente, de evolucion y prondstico variables. La terapia fetal estd indicada en casos
graves complicados por hidropesia o con alto riesgo de desarrollar esta afeccion. Ante este amplio espectro de posibilidades, un protocolo de
asistencia en el servicio ayuda a estandarizar el sequimiento y manejo de esta patologia.

PALABRAS CLAVE: MALFORMACION CONGENITA DE LA VIA AEREA PULMONAR, CVR,
HIDROPESIA FETAL NO INMUNE, LOBECTOMIA.

INTRODUCCION

La malformacién congénita de las vias aéreas pulmonares
(MCVAP), clasicamente denominada en la literatura como mal-
formacion adenomatoide quistica, consiste en una anomalia
poco frecuente en el desarrollo del tracto respiratorio inferior,
que probablemente resulta de una interrupcion del desarro-
llo pulmonar entre la séptima y la decimoquinta semana de
gestacion, durante la etapa pseudo-glandular 2. Se caracteriza
por el crecimiento excesivo de bronquiolos terminales sin los
correspondientes alvéolos1. La lesion tiene irrigacion vascular
proveniente de la circulacion pulmonar. Se estima que la inci-
dencia sea de aproximadamente 1 de cada 10,000 - 35,000
nacidos vivos >,

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

un aumento del diagndstico prenatal de estas lesiones®. En aso-
ciacion, la resonancia magnética fetal mejora la evaluacion de la
anatomia pulmonar, lo que puede ayudar a confirmar o excluir
el diagnostico sospechoso, y proporciona informacion adicional
util para el asesoramiento y el tratamiento obstétrico’. De esta
manera, en teoria, las principales malformaciones pulmonares
son pasibles de ser detectadas antes del nacimiento®.

El principal diagnostico diferencial de la MCVAP es el se-
cuestro broncopulmonar (SBP), que consiste en una masa de
tejido pulmonar anémalo que no se comunica con el arbol tra-
queobronquial y recibe aporte sanguineo de la circulacion sis-
témica (generalmente la aorta abdominal o toracica)’. También
existe la posibilidad de lesiones “hibridas” que tengan caracte-
risticas histopatologicas de MCVAP, pero con irrigacion vascu-

1. Hospital Materno Infantil Presidente Vargas, Porto Alegre, RS.
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lar de la circulacion sistémica. Esto indica un probable origen
embrioldgico unico de MCVAP y SBP78. Otros diagnosticos
diferenciales incluyen quistes broncogénicos 0 neuroentéricos,
hernia diafragmatica, enfisema lobar congénito y atresia bron-
quial periférica’.

Actualmente existen dos clasificaciones para MCVAP. Una
de ellas, propuesta por Stocker en 1977, clasifica las lesiones en
tres tipos segun sus caracteristicas histologicas'®. Este sistema de
clasificacion, aunque util en términos pronosticos en el periodo
posnatal, es menos apropiado en el periodo prenatal, ya que el
tejido no esta disponible para analisis. En atencion prenatal se
utiliza la clasificacion de Adzik, mas simplificada, que divide las
MCVAP en macroquisticas, cuando hay uno o multiples quistes
de al menos 5 mm de diametro, y microquisticas, cuando la
lesion aparece como una masa ecogénica con quistes menores
que 5 mm'.,

El pronéstico de los fetos afectados depende del volumen
de la masa pulmonar y de los efectos fisiopatologicos secunda-
rios: una masa voluminosa provoca desviacion del mediastino,
hipoplasia pulmonar, polihidramnios y afectacion cardiovas-
cular, provocando hidropesia y muerte'?. En cuanto a la eva-
luacion de la evolucion y prediccion del riesgo de desarrollar
hidropesia, se utiliza la medida del volumen de masa (cm3) /
circunferencia cefalica (cm) - acronimo en inglés: CVR - conge-
nital cystic malformation volume ratio. Las lesiones de MCVAP
se pueden medir ultrasonicamente usando la formula de volu-
men de una elipse (largo x alto x ancho x 0,52). Se consideran
de alto riesgo para el desarrollo de hidropesia cuando el CVR
es mayor o igual a 1,613.

El seguimiento de estas lesiones puede variar desde apenas
acompanamiento ecografico con parto a término y reseccion
de la lesion en el periodo posnatal hasta cirugia intrauterina,
que puede incluir toracotomia y lobectomia, derivacion tora-
coamniética y procedimiento EXIT con toracotomia y lobecto-
mia en el momento del parto?.

En la mayoria de los casos no es necesario realizar ningun
tipo de intervencion intrauterina. Los bebés tienen una buena
evolucion posparto y permanecen asintomaticos durante un
largo periodo. Sin embargo, las complicaciones pueden ocurrir
mas alla de la ninez, incluida la adolescencia y la edad adulta'.
Ademas de las infecciones respiratorias recurrentes, las lesiones
tienen potencial de malignidad®. Por lo tanto, cuando no se
realiza el diagnodstico prenatal, puede haber implicaciones mas
dificiles para el tratamiento y la planificacion quirdrgica futura.

Este estudio tuvo como objetivo evaluar las caracteristicas y
evolucion 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 atencion para
el servicio.

METODOS

Se trata de un estudio documental descriptivo de cohorte
retrospectivo. Se incluyeron todos los embarazos diagnostica-
dos con malformaciones congénitas de las vias aéreas pulmo-
nares que fueron atendidos en el servicio de Medicina Fetal del
HMIPYV en el periodo de 2013 a 2019. La muestra final fue de
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nueve pacientes.

Los datos se obtuvieron a través de la investigacion en his-
torias clinicas y registros de atencion y fueron recopilados en
tablas conteniendo variables demograficas y asistenciales del
binomio materno-fetal. Las variables maternas analizadas se
muestran en la tabla 1.

Variables Dpciones
Edad materna

Tipo de gestacidn 1 LUnica

2 Muiple

Edsd gestacional em ol disgnisticn

Mallformadisnes assdiadas
Via de parta 1 Noemal
2 Uesidrea
Fdaml gevlacional om ol parto
Peso Fetal al nacer
Apgar en el 17y em o 5° minuto
Sexo ded BN 1 Masculimo
2 Femening
Lado de La lesidn 1 Legaienda
2 Dergcho
Bilmeml
Tipo de besion 1 Madtogquistaca
2 MEcroquEsiics
Dhesvin del meediasting | 5
] My
Hidropraia 1 5
s Mo
Ve de corticaides | 5
2 Mo
CVH con 25 semamas
CVH después de M semanas
Diagnistico posmatsl por tomegrafis | MOVAP
compaladorizada 2. SBP
3. Lesitn Hibrida

4 Cheas lesiomes

5 Ausencia de besiin

Tipes e procedimicates realizados o | Cinagia

el posnaial 2 Trasmicnio expectante

Tabla 1 - Variables maternas
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Los métodos de procesamiento y analisis de datos
se realizaron utilizando el programa Microsoft Excel. El
proyecto fue aprobado por el Comité de Etica en Inves-
tigacion (CEP) del Hospital Materno Infantil Presidente
Vargas. Numero de opinion: 3.791.926.

Debido al caracter retrospectivo del estudio, en-
contramos algunas limitaciones relacionadas principal-
mente con la ausencia de algunos datos en las historias
clinicas estudiadas y el escaso numero de casos que no
permitian analisis estadisticos entre las variables.

RESULTADOS

Entre 2013 y 2019, fueron acompanados 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 anos (18-34). La mediana de
la edad gestacional en el momento del diagnostico fue
de 23 semanas (20-32). Hubo un caso de afectacion en
embarazo multiple (gemelos dicorionicos y diamnioticos),
donde a uno de los fetos se le diagnostico la patologia.

En un caso, hubo una asociacion 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 observo que el
37,5% de los bebés nacieron por parto normal versus el
62,5% por cesarea. Todos los bebés nacieron a término
con una edad gestacional media al momento del parto
de 39 semanas y 1 dia. 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 1° minuto fue de 8 (8-9) y en el 5° de 9 (8-9).
En el analisis del sexo, el 78% de los fetos eran del sexo
masculino y el 22% del sexo femenino.

En cuanto a la localizacion de las lesiones: el 62,5%
(cinco casos) acometian el 1obulo pulmonar izquierdo, el
25% (dos casos) el 1obulo pulmonar derecho y un caso
(12,5%) tenia afectacion bilateral. Entre los tipos de MC-
VAP, el 55,6% eran macroquisticos y el 44,4% micro-
quisticos. En el 55,6% de los casos la lesion provoco des-
viacion del mediastino, pero en ningun caso se produjo
hidropesia. 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 diagnostico por imagen mediante
tomografia computarizada (TC) realizada en el periodo
posnatal se obtuvo en cinco casos: tres de ellos (60%)
confirmaron el diagndstico prenatal de MCVAP. En un
caso, se realizo el diagnostico de lesion hibrida y en un
caso no se observo ninguna alteracion en la TC. En el caso
en cuestion, la ultima ecografia realizada en el servicio
tampoco mostré mas la lesion. En los cuatro casos con
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lesion confirmada, el tratamiento quirdrgico (lobectomia)
fue realizado entre los 3-6 meses de edad.

DISCUSION

El diagnostico ecografico prenatal de anomalias fetales
no solo mejora el manejo del feto y del recién nacido,
sino que también ayuda a definir la historia natural y la
fisiopatologia de algunas malformaciones congénitas'®. 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 precision las
lesiones y clasificarlas como solidas o quisticas, evaluar
la vascularizacion, 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 16bulos inferiores, y se
observa un ligero predominio en el sexo masculino'. En
nuestro estudio, hubo una mayor afectacion en el Iobulo
pulmonar inferior izquierdo y una mayor prevalencia en
el sexo masculino. Otras variables sociodemograficas no
parecen estar asociadas a esta patologia.

Tipicamente, 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 espontaneamente'®. Un estudio canadiense publica-
do por Laberge et al3 en 2001, mostro una tasa de regre-
sion intrauterina espontanea del 56%, con solo el 5% de
los fetos progresando con hidropesia y una tasa de muerte
posnatal del 10% (incluido un feto con trisomia 18). Por
el contrario, Nicolaides et al® publicaron una serie de 132
casos en los que la incidencia de regresion espontanea
se presento en solo el 9% de los casos, con una tasa del
43% de los fetos que progresaron a hidropesia y del 24%
a muerte. Por tanto, se observa que la evolucion de los ca-
sos varia mucho. En nuestro servicio, la lesion desaparecio
en un caso (12,5%) de MCVAP microquistico, y no hubo
casos de hidropesia ni muerte fetal fetal neonatal.

El control ultrasonografico con medicion de CVR es
un importante predictor del resultado en fetos con MC-
VAPV, En el 86% de los casos, los fetos con CVR <1,6
no progresaran a hidropesia®®. Entre los casos del estudio,
el 89% presentaba CVR <1,6 y ninguno evolucion6 con
hidropesia, corroborando asi la efectividad de este para-
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 observo, en concordancia con la
literatura, una tendencia a la reduccion del CVR después
de las 30 semanas®.

En los tres casos en los que se realizaron mediciones
seriadas de CVR, se observo 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 disminucion) constante de la lesion, como se
muestra en la figura 1.
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Figura 1. Variacién del volumen de masa pulmonar segun la evolucién
del embarazo.

Por lo tanto, se destaca la necesidad de mejorar en la
estandarizacion de la medicion del volumen de las lesiones.
Segun Crombleholme et al'!, el método de medicion ade-
cuado implica secciones sagitales y transversales. Se debe
obtener la longitud maxima en el corte sagital y, a conti-
nuacion, la altura y el ancho maximos en el corte axial. El
volumen aproximado sera calculado mediante la formula
de una elipse: largo x alto x ancho x 0,52 (Figura 2).

Figura 2. Extraido 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 lesion pulmonar, el
CVR se puede calcular mediante la formula:

Volumen de la masa (cm?)

CVR =
Circunferencia cefilica (cm)
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La terapia fetal intrauterina siempre esta indicada en
casos de alto riesgo de desarrollar hidropesia (CVR = 1,6)
o cuando esta condicion ya esta instalada 3,9, ya que si
no se trata esta condicion se vuelve letal en el 100% de
los casos'?. El tratamiento de las lesiones macroquisticas
consiste en la aspiracion de los quistes o la colocacion
de una derivacion toracoamniotica. Sin embargo, el tra-
tamiento de las lesiones microquisticas sigue siendo un
desafio?. Recientemente se ha comenzado a discutir el
uso de betametasona basado en pequenas series de casos.
Se desconoce cual es el mecanismo exacto de accion de la
medicacion para estas lesiones, algunos autores plantean
la hipotesis de que las células pulmonares en MCVAP son
inmaduras y que el corticoide podria estimular la madu-
racion, reduciendo asi el volumen de la masa y contribu-
yendo a la mejora de la hidropesia'®".

La literatura indica terapia fetal solo en casos de alto
riesgo3,9, sin embargo, en HMIPV, asi como en algunos
otros centros de referencia en medicina fetal en Brasil,
se opto por la corticoterapia en siete de los nueve casos
(78%), independientemente de la gravedad y de la edad
gestacional. Ningun caso evolucion6 a hidropesia, inclui-
dos los dos que no habian tomado corticoides. Se necesi-
taria un mayor numero de pacientes para realizar un me-
jor analisis y conclusiones, pero el uso de corticoides no
pareci6 afectar este resultado en este grupo de pacientes.

Aunque algunos autores defienden el tratamiento ex-
pectante para algunos casos de MCVAP que evolucionan
asintomaticos en el periodo posnata'?®?, en nuestro ser-
vicio todos los casos que tuvieron un diagndstico pos-
natal confirmado fueron a cirugia. Este hallazgo esta de
acuerdo con Laberge et al®> que, en 2001, afirmé que los
MCVAP no son variantes de la normalidad y que todos
los bebés con diagnodstico confirmado deben ir a cirugia,
incluso los asintomaticos. La falta de tratamiento puede
conducir tanto a un aumento del riesgo de infecciones
respiratorias recurrentes como a la posterior malignidad
de estas lesiones?.

En vista de lo anterior, se decidio crear una propuesta
de protocolo de seguimiento desde el servicio de Me-
dicina Fetal HMIPV para esta patologia, con base en la
literatura actualizada®'®?° 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 ecocardiografia fetal a las 24
semanas Yy realizar resonancia magnética fetal a partir de las 26
semanas. ** Hoja de trabajo para la insercion del volumen del MCVAP
y del perimetro cefalico fetal, con calculo del CRV y trazado grafico,
elaborado por la autora (figura 3).

Para que el seguimiento prenatal sea mas uniforme e ilus-
trativo, se cre6 una hoja de calculo en el software Excel para
insertar el volumen del MCVAP y el perimetro cefalico, que
calcula automaticamente el CVR e inserta este dato en un
cuadro para el seguimiento (Figura 4).
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Figura 4. Modelo demostrativo de la tabla creada en Excel para la
insercion del volumen de masa pulmonar, calculo del CVR y trazado
en el grafico.
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Asi, se concluye que la MCVAP es una malformacion rara,
con evolucion y pronostico variable. La terapia fetal esta indi-
cada en casos graves complicados por hidropesia o con alto
riesgo de desarrollar esta afeccion. La elaboracion de un pro-
tocolo de asistencia al servicio tiene como objetivo mejorar el
seguimiento y la terapia mas adecuada para cada caso.
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