SERIE DE CASOS
CASE SERIES

Servicio de Medicina Fetal, Instituto
Nacional Materno Perinatal, Lima,
Peru

Unidad de Salud Fetal, Clinica
Delgado, Lima, Peru

Universidad Nacional Pedro Ruiz
Gallo, Hospital Provincial Docente
Belén de Lambayeque, Chiclayo, Peru
Unidad Materno Fetal, Hospital
Daniel A. Carrion, Callao, Peru
Servicio de Anestesiologia, Instituto
Nacional Materno Perinatal, Lima,
Peru

Servicio de Cirugia Neonatal, Instituto
Nacional Materno Perinatal, Lima,
Peru

Médico Ginecélogo-Obstetra,
Subespecialista en Medicina Fetal
Past  Fellow  Harris  Birthright
Research Centre for Fetal Medicine,
King's College Hospital, Londres,
Reino Unido

Médico Residente de Ginecologia y
Obstetricia

Médico especialista en Ginecologia y
Obstetricia

Médico especialista en Anestesiologia
Obstétrica

Médico especialista en Cirugia
Neonatal y Pediatrica

Conflictos de interés: Los autores declaran
que no existe conflicto de intereses
relacionado con el articulo.

Fuente de financiamiento: Autofinanciado.
Recibido: 11 noviembre 2017
Aceptado: 6 enero 2018

Correspondencia:
Walter R. Ventura Laveriano

Q Servicio de Medicina Fetal, Instituto
Nacional Materno  Perinatal. ~ Av.
Miroquesada 941, Lima, Perd

& 3288078. Anexo 1394

=« walterichard@hotmail.com

Citar como: Ventura Laveriano W, Chang
WongK, Lacunza Paredes R, Nazario Redondo
C, Saldafia Montes P, Moreno Gonzales R,
Alvarado Zelada J, Castillo Urquiaga W, Zarate
Girao M, Limay Rios A. Manejo prenatal de
la malformacion adenomatoidea quistica
pulmonar, variedad macroquistica. Reporte
de los primeros casos tratados intrattero en
el Perl y revision de la literatura. Rev Peru
Ginecol Obstet. 2018;64(1):91-97

Manejo prenatal de la malformacion
adenomatoidea quistica pulmonar,
variedad macroquistica. Reporte de los
primeros casos tratados intraitero en el
Peru y revision de la literatura

Prenatal management of congenital
cystic adenomatoid lung malformation,
macrocystic type. Report of a series of
cases treated in utero in Peru and review
of the literature

Walter Ventura Laveriano*?2®, Kristen Chang Wong?®<, Rommel Lacunza
Paredes*¢, Conny Nazario Redondo?*®, Pedro Saldafia Montes>¢, Renato Moreno
Gonzales®¢, Jackelyne Alvarado Zelada®f, Walter Castillo Urquiaga®, Mario
Zarate Girao'¢, Antonio Limay Rios*

RESUMEN

Se reporta una serie de 3 casos con diagndstico prenatal de malformacién
adenomatoide quistica pulmonar variedad macroquistica sometida a terapia
intradtero con derivacién téraco-amnidtica. Se muestra que esta intervencion
intrauterina altamente especializada puede ser realizada con éxito en nuestro pais.
Los tres casos sobrevivieron. Se presenta una revision corta de esta patologia y se
propone un flujograma de manejo.

Palabras clave. Cirugia fetal, Cirugia intrauterina, Malformacién adenomatoide
quistica pulmonar, Malformacién congénita pulmonar.

ABSTRACT

We report a series of three cases with prenatal diagnosis of congenital cystic
adenomatoid malformation of the lung, macrocystic type, treated in utero with
thoraco-amniotic shunting. This highly specialized intervention is feasible in our local
setting. The three cases survived. A mini-review of this condition is presented and an
algorithm of prenatal management is proposed.

Keywords: Fetal surgery, Intrauterine surgery, Congenital cystic adenomatoid
malformation.
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INTRODUCCION

La malformacién adenomatoidea (adenomatoi-
de) quistica pulmonar (MAQP) es una lesion pul-
monar rara con una incidencia de 1 en 25 000
embarazos, aunque la incidencia real se estima
mayor®. Bartholinus fue el primero en des-
cribir una lesién quistica pulmonar, en 1687,
pero su reporte pas6 desapercibido por varias
décadas?. Chin y Tang fueron los primeros en
considerarlos como una enfermedad Unica de
naturaleza congénita®. Las MAQPs son lesiones
pulmonares caracterizadas por proliferacion
adenomatoide excesiva de las estructuras bron-
quiales terminales. Histolégicamente forman
quistes de varios tamafios, siempre conectadas
al arbol traqueobronquial pero sin funcion en el
intercambio gaseoso. Usualmente estas lesiones
son irrigadas por las arterias pulmonares. Stoc-
ker definié histolégicamente 3 tipos de MAQP
basado en el tamafio de los quistes, esto es tipo
| macroquisticas, tipo Il intermedias y tipo Il mi-
croquisticas®. Esta clasificacion es casi univer-
salmente usada, sin embargo, incorrectamente
aplicada en el diagnostico prenatal, primero por
ser una clasificacion histoldgica y segundo por-
que se las obtuvo de recién nacidos de varios
dias. Se propone usar la clasificacion de Adzick y
col, del Hospital de Nifios de Filadelfia CHOP de
Estados Unidos, que se basa en criterios ultra-
sondgraficos en la etapa prenatal® y que consi-
dera dos tipos: la variedad macroquistica -lesion
pulmonar donde se reconocen quistes mayores
de 5 mm de diametro en el ultrasonido fetal- y
la variedad microquistica, que se caracteriza por
una lesion que por el contrario aparece como
una masa soélida hiperecogénica. Es reconocido
que el prondstico global depende principalmen-
te del tamafio de la lesién mas que de la apa-
riencia ecografica o tipo histolégico. La presente
revision esta enfocada al manejo de la variedad
macroquistica.

DiAGNOsTICO

La MAQP es diagnosticada facilmente en la ecogra-
fia derutina del segundo trimestre cuandolalesion
es grande (figura 1). Sin embargo, las malformacio-
nes muy pequefias pueden pasar desapercibidas
sobre todo en el tercer trimestre. La resonancia
RMN fetal es crucial en el planeamiento del ma-
nejo perinatal, sobre todo cuando se piensa en la
reseccion final del tumor en el periodo neonatal
inmediato (figura 2). El curso de la malformacion
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FIGURA 1. CORTE TRANSVERSAL ECOGRAFICO DEL TORAX QUE MUESTRA
LAS LESIONES QUISTICAS PULMONARES DE LOS 3 CASOS REPORTADOS
(FIGURAS 1A, B Y C: CASOS 1, 2 Y 3, RESPECTIVAMENTE).
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FIGURA 2. RESONANCIA MAGNETICA DEL TORAX MOSTRANDO LAS LESIONES QUISTICAS PULMONARES (FIGURAS 1A Y B: CORTE CORONAL; Y FIGURA 1cC:

CORTE AXIAL).

durante el embarazo varia desde una regresion en
el tamafio hasta el desarrollo de hidropesia fetal y
muerte intrauterina. Existen en la literatura mun-
dial casos con regresion completa; sin embargo, el
seguimiento ha sido clinico o con rayos X y pocas
veces con tomografia computarizada, que es el

C) Caso3

estandar de oro actual de diagndstico, por lo que
sus resultados son cuestionables®. Nuestro grupo
considera que estas lesiones confirmadas prena-
talmente persisten en la etapa posnatal, aunque
algunos muy disminuidos de tamafio. Por eso se
plantea que una vez hecho el diagnostico prenatal
debe activarse un programa de seguimiento que
incluya seguimiento posnatal por neumologia pe-
diatrica y cirugia de térax pediatrica.

La sensibilidad del ultrasonido prenatal es de
aproximadamente 80% y el valor predictivo posi-
tivo es 55%”). Con el mejoramiento de los equipos
y el mejor reconocimiento de esta patologia es
probable que la sensibilidad en la actualidad sea
mayor del 90%.

El diagndstico diferencial incluye la atresia bron-
quial, el quiste broncogénico, la obstruccion de vias
aéreas superiores como la atresia laringea, y enfi-
sema lobar congénito. Asimismo, un diagnostico
siempre a considerar es el secuestro broncopulmo-
nar, el cual es reconocido porque tiene una arteria
nutricia proveniente de la arteria aorta reconocida
a la exploracion power Doppler-color. Sin embargo,
es muy frecuente también encontrar una lesion
mixta o hibrida, es decir MAQP asociado a secues-
tro pulmonar, el cual esta siendo cada vez mas en-
contrado en la etapa prenatal® (figura 3).

La MAQP afecta igualmente el pulmén derecho
0 izquierdo y raras veces puede ser bilateral, en
cuyo caso hay que considerar el diagnostico de
obstruccién de vias aéreas superiores (CHAOS,
en inglés) o blastoma pleuro-pulmonar.
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FIGURA 3. CORTE AXIAL ECOGRAFICO EN UN FETO DE 21 SEMANAS CON
LESION HiBRIDA (MAQP MAS SECUESTRO PULMONAR).

MANEJO

El manejo de la MAQP depende de la afectacién
gue esté produciendo la lesion en el feto. El cre-
cimiento exagerado de la lesion puede provocar
polihidramnios e hidropesia fetal. El polihidram-
nios es el resultado de la compresién esofagica
directa de la tumoracién en el mediastino, interfi-
riendo con la deglucion del liquido amnidtico. La
hidropesia fetal es secundaria a la compresién
de la vena cava inferior y desviacion severa del
mediastino y compresion cardiaca. El otro me-
canismo planteado de hidropesia fetal es el flujo
hiperdinamico originado por una rama nutricia
proveniente de la arteria aorta en los casos de le-
sion hibrida. En estos casos la hidropesia fetal no
es consecuencia de fallo cardiaco y por eso hay
algunos casos de fetos que aun con hidropesia
fetal han evolucionado favorablemente sin trata-
miento intrauterino®. Sin embargo, el manejo es-
tandar actual incluye el tratamiento intrauterino
en los casos complicados con hidropesia fetal.

También se ha propuesto que el tamafio de la
lesién normalizado para el tamafio de la cabeza
fetal y valorado a través de un indice CVR (CCAM
volume ratio) (figura 4) puede clasificar los pa-
cientes con riesgo bajo o alto de desarrollar hi-
dropesia fetal cuando usamos un punto de corte
de 1,6, sobre todo cuando no hay un quiste do-
minante, prediciendo la aparicion de hidropesia
hasta en mas de 80% de casos"". En nuestra
experiencia y en la de otros investigadores, los
fetos con un CVR >2,0 son los que tienen mayor
riesgo de hidropesia fetal y que ameritaran un
seguimiento mas estricto o intervencion intrau-
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FIGURA 4. CORTE AXIAL ECOGRAFICO EN UN FETO DE 21 SEMANAS CON
LESION HiBRIDA (MAQP MAS SECUESTRO PULMONAR).

( X Altura X Ancho x 0,52)

CVR =
Circunferencia cefalica

terina?. Se propone un algoritomo de manejo
basado en las evidencias actuales y en nuestra
propia experiencia (ver flujograma).

DERIVACION TORACOAMNIOTICA

La derivacion toracoamnidtica en manos experi-
mentadas tiene un riesgo muy bajo de complica-
ciones. Sin embargo, hay que tener presente los
potenciales riesgos como sangrado intraamnioti-
o, separacién de membranas, rotura prematura
de membranas y parto pretérmino. El objetivo de
la terapia intrauterina es disminuir la presion intra-
toracica ocasionada por los quistes que siempre
conectan al quiste mayor. Esto se logra colocando
un extremo de un catéter ‘doble cola de chancho’
(figura 5) en el quiste dominante y el otro extremo
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FLUJIOGRAMA DEL MANEJO DE LA MALFORMACION ADENOMATOIDEA
QUISTICA PULMONAR*

Malformacion adenomatoidea quistica
pulmonar

| |

=)
2 2

No hidropesia fetal Hidropesia fetal

o CVR=2,0

Hidropesia fetal
o CVR=2,0

Monitoreo
CVR=1,6 2c/1 semana
CVR<1,6 &>1,0 >c/2

Derivacion semanas
toracoamniéticall cyR<1,0 Hc/ 4 semanas

Cesarea c/s Betametasona
EXIT

No mejora

Considerar
reseccion fetal

Cesérea c/s
EXIT

No mejora

Considerar
reseccion fetal

Cesarea electiva
no mas alla de
las 37 semanas

IM a la madre

Mejora

Resolucion de
hidropesia

Monitoreo ¢/ semana. De
preferencia parto a las
40 semanas

Mejora

Resolucion de
hidropesia

<

Cesarea electiva
no mas alla de
las 37 semanas

*Adaptado de: Parenteau WH, et al. Effect of maternal betamethasone
administration on prenatal congenital cystic adenomatoid malformation
growth and fetal survival. Fetal Diagn Ther 2007;22(5):365-71.

en la cavidad amnidtica, de tal forma que se pro-
duzca la descompresién de todos los quistes.

La derivacion toracoamniédtica fue informada
por primera vez por Nicolaides y col."™® para el
tratamiento de una MAQP, y desde entonces,
este procedimiento ha sido adoptado en mu-
chos centros del mundo. Se realiza bajo vision
con ultrasonido y utilizando una técnica similar
a la de Seldinger para los accesos vasculares.
En algunos casos se puede presentar desplaza-
miento del catéter dentro de la cavidad amnioti-
ca o menos frecuentemente en la cavidad toraci-
ca, con reacumulacién del liquido.

FiGURA 5. CATETER DOBLE ‘COLA DE CHANCHO'.

Hasta el momento se han reportado series pe-
quefias de casos intervenidos con derivacion
toracoamnidtica que, incluido el del presente
trabajo, suman 152, con resultados favorables
(tabla 1). Asimismo se ve en el resumen de datos
que la principal indicacion es la hidropesia fetal
y la edad gestacional promedio de 25 semanas.

OTROS MANEJOS

En el caso de identificarse una arteria nutricia de
la lesion proveniente de la arteria aorta, el tra-
tamiento actual es la ablacién laser del vaso nu-
tricio™. En caso de no identificarse algun vaso
nutricio y ante la presencia de un quiste domi-
nante se plantea la opcion de la derivacion tora-
coamniotica™.

Aunque la evidencia no es consistente, en los
casos de lesion microquistica se puede adminis-
trar betametasona a dosis de maduracion pul-
monar estandar. Peranteau y col, en un estudio
de 11 pacientes que recibieron betametasona
comparado con controles histéricos que no lo
recibieron, observaron disminucion de las tasas
de crecimiento de las lesiones en 8 de 11 fetos
y la resolucién de hidropesia en 4 de 5 fetos'®.
Por otro lado, Morris y col informaron una tasa
de supervivencia de 75% y resolucion de la hi-
dropesia de 66% en las gestantes con MAQP
microquistica. En la variedad macroquistica, los
resultados fueron menos favorablest.

Para las lesiones sdlidas o en caso no se logre
reducir de tamafio el quiste dominante y siem-
pre que exista riesgo de muerte intrauterina, la
lobectomia por cirugia intrauterina abierta ha
sido practicada en algunos centros; pero este
tratamiento debe ser reservado para centros
expertos. Nuestro grupo ha realizado la primera
cirugia intrauterina abierta para la correccion de
espina bifida (en publicacién) y en un futuro esta
serd una opcién de tratamiento en nuestro pais.
En la variedad microquistica severa se ha comu-
nicado algunos casos aislados de escleroterapia
percutanea intralesional guiada por ecografia de
la lesion, con etanolamina o polidocanol™1). Sin
embargo, no esta demostrada la efectividad de
esta terapia en series mayoresy las complicacio-
nes de esta terapia pueden ser severas®?. En la
actualidad, la escleroterapia no es un tratamien-
to aceptado y solo debe ser realizada dentro de
un protocolo de investigacion y requerir de la
aprobacién del comité de ética de la institucion.
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SERIE DE CASOS

En nuestra institucion se ha desarrollado en los ul-
timos 3 afios un programa de cirugia fetal para las
principales patologias fetales tratadas en el mundo,
dentro de las cuales se ha intervenido 3 pacientes
con MAQP, variedad macroquistica, ya sea porque
hicieron hidropesia fetal o polihidramnios severo
(tabla 2). Los resultados han sido favorables, con
tasa de sobrevida de 100% hasta los 6 meses de
nacimiento por seguimiento de los infantes.

La técnica de derivacién intrauterina utilizada en
todos los casos es como sigue.

1. Paciente en sala de operaciones bajo sedoa-
nalgesia

2. Asepsia con cloerhexidina al 2% del abdomen
materno

3. Identificacién de la lesion y ubicacion del feto
y placenta por ecografia

4. Anestesia local en pared abdominal materna

5. Analgesia fetal con fentanilo y paralizante con
vecuronio inyectados en el gluteo fetal

6. Insercion de aguja trécar de 2,5 mm de dia-
metro (set de derivacion fetal tipo Harrison,
Cook Medical™) guiado por ecografia hasta la
lesién pulmonar fetal

7. Introduccion del catéter doble pig-tail en el t6-
rax fetal, de tal modo que un asa se ubique
dentro del quiste mayor y el otro en la cavidad
amniotica

8. Visualizacion de los latidos fetales.
MANEJO POSNATAL

Cada vez es mas recomendada la reseccién
completa del tumor dentro de los seis prime-
ros meses de vida, debido al riesgo reportado
(1 a 4%) de transformacién maligna a blastoma
pleuropulmonar o carcinoma bronquioalveolar.
Ademas, las potenciales infecciones que podrian
ocurrir ocasionarian distorsién del parénquima
pulmonar incluida la lesion, haciendo mas dificil
la cirugia. Cabe sefialar que mas que el riesgo
de transformaciéon maligna es la incapacidad de
dicernir, con los métodos actuales, entre una le-
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sion benigna y maligna, debido a que son practi-
camente idénticas!"®. La lobectomia por via tora-
coscdpica es una técnica quirdrgica muy segura
en esta patologia congénita y que se esta usan-
do cada vez mast'.

CONCLUSIONES

La MAQP es una enfermedad congénita cada
vez mas diagnosticada prenatalmente, de curso
generalmente benigno y susceptible de trata-
miento quirdrgico intrauterino en los casos com-
plicados. Se presenta nuestros primeros casos
sometidos a derivacion toraco-amnidtica para
las lesiones macroquisticas complicadas. En otra
publicacién se presentara la experiencia con ci-
rugia intrauterina de las lesiones pulmonares
microquisticas hibridas y secuestro pulmonar.
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