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RESUMEN

Las malformaciones broncopulmonares fetales (MPF), cuya incidencia se estima en 1/15000 recién nacidos
vivos, son un grupo de malformaciones que incluye: quiste broncogénico, enfisema lobar congénito, atresia
bronquial, malformacion adenomatoidea quistica (MAQ) y secuestro broncopulmonar (SBP). El objeto del
presente estudio son la MAQ, el SBPy la forma hibrida de ambas, el secuestro-MAQ. La principal controversia
reside en el manejo clinico prenatal y posnatal. Este estudio expone una serie de casos de MPF estudiados en
la Unidad de Medicina Fetal del Hospital Virgen de las Nieves de Granada entre 2009 y 2017. El protocolo de
seguimiento consiste en una ecografia cada 3-4 semanas. De 20 casos incluidos en el estudio el diagndstico
fue MAQ en 13 de los casos (65%), SBP en 5 (25%) y secuestro-MAQ en dos (10%). El diagndstico de la MPF
actualmente es mayor gracias a los avances en el diagndstico prenatal. La necesidad de cirugia prenatal
depende del prondstico y las complicaciones asociadas. Concluimos que las MPF son subsidiarias de manejo
expectante mientras no asocien complicaciones y no aumenten de tamano. Factores concomitantes como el
desplazamiento mediastinico y el hidrops fetal asocian mayor morbimortalidad y requieren un seguimiento
mads estrecho e, incluso, manejo intervencionista.

ABSTRACT

Fetal bronchopulmonary malformations (FBM), which incidence is estimated at 1/15000 livebirths, are
a large group of malformations that includes: bronchogenic cyst, congenital lobar emphysema, bronchial
atresia, congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) and bronchopulmonary sequestration (BPS).
The object of this research are CCAM, BPS and the hybrid form of both. The main controversy lies in clinical
management in prenatal and postnatal life. This study exposes a Serie of cases of FBM whose surveillance
has taken place in the Fetal Medicine Unit of the Virgen de las Nieves Hospital in Granada, between 2009
and 2017. The follow-up protocol consists on an ultrasound every 3-4 weeks. Of the 20 cases included in
the study, 13 cases had the diagnosis of CCAM in (65%), five BPS (25%) and two sequestration-CCAM (10%).
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Currently, FBM are more frequently diagnosed thanks to advances in imaging techniques and in prenatal diagnosis.
The need for prenatal surgery depends on the prognosis and associated complications. In this study, we conclude
that congenital bronchopulmonary malformations are subsidiaries of expectant management while their size
don’t increase and until complications appear. Concomitant factors such as mediastinal displacement and hydrops
associate greater morbidity and mortality and require closer monitoring and even interventionist management.

INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas broncopulmonares comprenden
un amplio espectro de lesiones que incluye la malformacion
congénita de la via aérea (MCVA), el secuestro broncopulmonar
(SBP), formas hibridas de éstas y mas raramente, el quiste bron-
cogeénico, el enfisema lobar congénito o la atresia bronquial.
Constituyen un hallazgo relativamente raro, con una frecuencia
aproximada de 1 de cada 15000 recién nacidos vivos, aunque se
considera que su diagndstico estd aumentando principalmente
debido a la mejora en la tecnologia ecografica y al amplio uso de
la ecografia obstétrica’.

Habitualmente, un diagnostico ecografico detallado y el empleo
en casos seleccionados de la resonancia magnética (RM) nos
permite caracterizar las diferentes anomalias a la vez que el diag-
nostico de formas hibridas de éstas. Sin embargo, el diagnéstico
definitivo de una formacién quistica continda basandose en el
examen anatomopatol6gico?.

Tanto las malformaciones congénitas de la via aérea como el
secuestro pulmonar son de especial interés dada la controversia
en relacion con su manejo postnatal. El hecho de que dichas
lesiones se detectan cada vez mas frecuentemente en la vida
prenatal y la posibilidad de empleo en su manejo de la RM fetal
nos hace replantearnos la posibilidad de una actitud expectante
o0 intervencionista, aunque esto depende en la mayoria de los
casos del tamano de la malformacién, de los factores pronésticos
asociados y de la presencia o no de sintomatologia.

Los recién nacidos afectos de estas malformaciones pulmo-
nares son asintomaticos en mas del 90% de los casos y podrian
beneficiarse de un manejo expectante sin tener que expo-
nerlos a las posibles complicaciones de una intervencion,
aunque, por otro lado, el retraso de la cirugia hasta la aparicién
de sintomas puede resultar en un procedimiento mas compli-
cado y empeorar los resultados**. También hay que tener en
cuenta que existen complicaciones o signos prenatales que
nos pueden ayudar a predecir aquellos pacientes que naceran
con sintomatologfa y, por tanto, ayudarnos a un manejo post-
natal adecuado.

El objetivo del presente estudio fue describir la evolucién durante
la gestacién y los resultados perinatales de un grupo de fetos con
diagndstico prenatal de malformacién congénita de la via aérea,
secuestro pulmonar o lesiones hibridas.

MATERIAL Y METODOS

Se trata de un estudio descriptivo, retrospectivo, de una serie
de casos de 20 fetos con diagnéstico de masa pulmonar en la
Unidad de Medicina Fetal del Hospital Virgen de las Nieves de
Granada entre los anos 2009 y 2017. Dicha serie incluye trece
casos de malformacién congénita de la via aérea o malforma-
cién adenomatoidea quistica (MAQ), cinco casos de secuestro
broncopulmonary dos casos de complejo MAQ-secuestro.

El protocolo estandar de seguimiento consiste en una revi-
sion ecografica cada 3-4 semanas, desde el diagndstico,
en funcién del tamano y evolucion de la lesidn, derivando a
la paciente a su centro de origen en los casos en los que la
lesion se estabiliza, se reduce o desaparece. Los datos del
seguimiento prenatal se recogieron en el sistema Astraia
(@straia Software GmbH, Occamstr. Munich, Germany): edad
gestacional en el momento diagnéstico, localizaciéon de la
lesién, tamano de la lesion, presencia o no de desplazamiento
mediastinico, polihidramnios, presencia o evolucién a hidrops,
evolucion intradtero y necesidad de intervencion intradtero.

En los casos con recién nacido vivo se obtuvieron los datos del
parto y seguimiento postnatal de cada centro en el que tuvo
lugar el mismo: edad gestacional y peso al nacimiento, puntua-
cion en el test de Apgar, presencia de sintomas respiratorios al
nacimiento, pruebas diagndésticas posnatales realizadas, nece-
sidad de intervencién y evolucién postnatal.

RESULTADOS

De los 20 fetos incluidos en el estudio, el diagnéstico en 13 casos
fue de MAQ (65%), 5 de SBP (25%) y dos casos de secuestro-MAQ
(10%). La edad gestacional en el momento diagnéstico estd
comprendida entre las 18 y las 29 semanas de gestacion, siendo
la media 21 semanas. En dos casos la gestacion finalizé mediante
interrupcion voluntaria del embarazo a peticion de los padres, con
fetos cuyo estudio anatomopatoldgico ratifico el diagndstico y
no reveld otras anomalias morfoldgicas. En uno de estos casos se
realizd6 amniocentesis genética por solicitud de los progenitores,
con resultado de cariotipo normal. Otro caso finalizé como muerte
intradtero en semana gestacional 19+1 de un feto hidrépico desde
el momento del diagnéstico de la malformacién en semana 18.
En 9 casos (45%) la lesidn se encontraba en el pulmén izquierdo
(dos de secuestro-MAQ, 3 de SBPy 4 de MAQ) y 11 casos (55%)
en el derecho (dos de SBP y 9 de MAQ).
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En ambos casos de secuestro-MAQ se identificd desplazamiento
mediastinico, en uno de ellos ademas habia desplazamiento
diafragmatico en el momento del diagnéstico. En 8 de los casos
de MAQy en 4 de los casos de SBP también hubo desplazamiento
mediastinico. Sélo tuvo lugar un hidrops cuya gestacion termind
en muerte fetal, y un caso de polihidramnios; ambos dentro del
grupo de MAQ.

La evolucion intradtero fue favorable con desaparicién del despla-
zamiento mediastinico y el diafragmadtico en los casos donde los
habia; y reduccién de tamanio de la lesidn en 9 casos (45%, 3 de
SBP, dos de secuestro-MAQ y 4 de MAQ). La lesion desaparecio
en dos casos de MAQ en la semana 34y 37 de gestacion, cuyo
diagnéstico fue en la semana 22 y 21; con un tamano de 2,1 x
1.3 cmy 1.9 x 1.6 cm respectivamente. En el resto de los casos
la lesién permaneci6 estable durante toda la gestacién (Tabla 1).

Los partos tuvieron lugar a término, entre semana 38 y 40 de
gestacién, a excepcién de dos gestaciones que finalizaron de
forma espontanea en semana 32 y semana 36. Sélo uno de los
recién nacidos presentd distrés respiratorio al nacimiento (9%),
precisando presién positiva continua en la via respiratoria (CPAP).
El resultado medio del test de Apgar en el primer minuto fue de
8 (rango 7-9) y de 9 (rango 9-10) en el quinto minuto. Tres de
los recién nacidos precisaron estabilizacién en UCI neonatal, sin
intubacion traqueal inmediata ni posterior en ningun caso. El
peso neonatal medio fue 3145g (rango 1880-3710g) (Tabla 2).

No fue posible obtener datos de seguimiento perinatal y
posnatal en 6 de los casos, oscilando el tiempo de seguimiento
en el resto entre los 8 y los 96 meses. De los 11 casos de los
que se obtuvo el seguimiento tras nacimiento, el diagnéstico
prenatal se confirmé en 8 de los casos mediante pruebas de
imagen: secuestro-MAQ en un caso, SBP en dos casos y MAQ
en 5 casos. La radiografia de térax posnatal fue informada como
normal en 4 de los casos (36%), en un caso se identifico despla-
zamiento mediastinico con condensacion basal. En los 8 casos
en los que se realiz6 tomografia computerizada de térax, la
lesion se confirmé en 7 (un secuestro-MAQ, un SBP, 5 MAQ) y
en un caso fue normal (Tabla 3).

No fue necesaria cirugfa urgente en ningun caso, aunque si dife-
rida para extirpacion de la lesion en 3 casos: al ano de vida en dos
de los casos (secuestro-MAQ y MAQ) vy a los 4.5 meses en otro
(MAQ). Todos los niflos se mantuvieron asintomaticos durante su
seguimiento, con sibilantes recurrentes tras una infeccién en dos
casos (18%) que no supusieron limitacion en la calidad de vida.

DISCUSION

Las malformaciones congénitas broncopulmonares constituyen
un grupo de anomalias moderadamente frecuente dentro de las
patologias referidas para estudio a una Unidad de Medicina Fetal.

De forma similar a las frecuencias comunicadas en la bibliografia,
en el presente estudio la patologia mas frecuente fue la MAQ,
seguida del SBPy el complejo MAQ-Secuestro’.

El diagndstico de sospecha se establece mediante un cuidadoso
examen ecografico con la valoracion de las caracteristicas propias
de cada entidad (presencia de micro o macroquistes, identifi-
cacion de vaso nutricio, etc.) y en algunos casos seleccionados
mediante el empleo de la RM. No obstante, el diagndstico defini-
tivo requiere un estudio anatomopatoldgico?y, por tanto, de una
cirugia que en la mayoria de los casos no es necesaria. De hecho,
en los resultados presentados la confirmacion histolégica sélo fue
posible en dos de los tres casos en los que se llevd a cabo una
intervencion quirdrgica postnatal: dos casos de MAQ y un caso de
complejo MAQ-Secuestro. Dicha valoracién anatomopatolégica
puede modificar el diagnéstico de sospecha en un porcentaje no
despreciable de casos puesto que hasta en el 50% de los casos
de SBP con reseccién quirdrgica postnatal puede identificarse
componente histolégico de MAQ>.

Respecto al con el tratamiento prenatal, una de las alternativas
de tratamiento médico es la administracion de corticoides sisté-
micos. El empleo de betametasona podria producir una disminu-
cion de la cantidad de liquido intralesional mediante el aumento
de su reabsorcion. El maximo beneficio serfa durante el segundo
trimestre de la gestacion, tanto para la disminucién del tamano
de la lesién como para la reversion del hidrops fetal y mejoria de
la supervivencia®'2. No obstante, la evidencia al respecto es muy
escasa sobre todo en las lesiones microquisticas.

Los tratamientos quirdrgicos prenatales disponibles en la actua-
lidad son la puncién y drenaje aspirativo de los quistes o del quiste
predominante, shunt téraco-amnidtico, esclerosis de los quistes
o del vaso nutricio (en caso de SBP y formas hibridas) y cirugia
fetal abierta. La necesidad de cirugia durante el embarazo viene
determinada por casos de mal prondstico y las complicaciones
asociadas como el desplazamiento mediastinico severo y/o disfun-
cién cardiaca e hidrops fetal’. Para establecer una indicacion de
cirugia intrauterina se requiere cariotipo normal, ausencia de
otras malformaciones fetales y una edad gestacional menor de 32
semanas.

En la presente serie de casos la tendencia mas frecuente fue la
evolucion favorable (58.8% reduccion de tamano o regresion de
la lesion, 35.2% lesidn estable) pudiendo asi evitar la necesidad de
intervencion prenatal. En el Unico caso donde se dio una evolu-
cién desfavorable, el pronéstico ya estaba muy comprometido en
el momento diagnostico, a una edad gestacional muy temprana
(semana 18 de gestacion) y con una forma de MAQ macroquistica
que presenta mal pronéstico por la posible evolucién a derrame
pleural e hidrops, en la que la cirugia fetal muy probablemente
no habria sido capaz de mejorar el pronéstico. Por lo tanto, en
este estudio se pone de manifiesto que las malformaciones



Tabla 1. Evolucion prenatal

Juicio NEIETEN
clinico gestacion al
prenatal diagnodstico

Desplazamiento
mediastinico/
diafragmatico

Intervencion
intrautero

Localizacion Tamafio

Evolucion intrautero
masa (cm)

Polihidramnios Hidrops

/8T

Si, desplaza .
1 secuestro- 2041 Pl 3.8x4.7x41 pulmon No No No Reduccidn /No produce
MAQ tipo Il . desplazamiento
contralateral/ Si
2 MAQ tipo | 2943 LID 3.76x2.38 No/No No No No Estable
3 MAQ tipo Il 20+4 PD 3.6x4.8x4.8 Ligera/No No No No Reduccion/ No desplaza
mediastino
4 SBP 22+4 ] 2.9%2.7x2.6 Si/No No No No Estable
5 MAQ tipo | 2145 PD 3.6x4.7x4.2 Si/No No No No Reduccion/No desplaza
mediastino
6 SBP 2044 L 2.8x2.4x2.5 Ligera/No No No No Reduccion /No desplaza
mediastino
7 MAQ tipo Il 18+3 Muerte Fetal - Si/No No Si No Muerte fetal
8 Secuestro- 2845 Ll 3.4%2.6x4 Si/No No No No Reduccion /No desplaza
MAQ mediastino
9 MAQ tipo Il 2340 PD - No/No No No No IVE
10 MAQ tipo Il 21+3 LID 2.3x2.8 No/No No No No Reduccion
11 MAQ tipo | 27+0 PD 2.5x2.3x2.8 Ligera/No No No No Estable
12 MAQ tipo Il 27+3 LIl 1.5x1.8 Si/No Si No No Estable
13 SBP 24+1 Pl 2.3x2.7x3.1 Si/No No No No Reduccion
14 MAQ tipo Il 2240 LID 2.15x1.32x1.27 No/No No No No Regresion
. . Falta .
15 MAQ tipo Il 23+1 Pl 2.5x2.5 Si/No No No - Falta Seguimiento
Seguimiento
16 SBP 21+4 LID 2.2x2.7 Ligera/No No No No Estable
17 MAQ tipo Il 21+2 LIl - Ligera/No No No No Estable
20+4 (PCR
18 SBP y cariotipo LID 2x0.9 No/No No No No Reduccion
normal)
19 MAQ tipo Il 21+1 IVE IVE IVE IVE IVE IVE IVE
20 MAQ tipo Il 21+5 LID 1.96x1.62 No/No No No No Regresion

MAQ: malformacion adenomatoidea quistica. SBP: secuestro broncopulmonar. LID: lobulo inferior derecho. LII: lébulo inferior izquierdo.

PD: pulmon derecho. Pl: pulmon izquierdo. IVE: interrupcion voluntaria del embarazo.
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Tabla 2. Evolucion perinatal

I'E:da_d 1 Peso Apqgar Sintomas Otros Intubacién/  Intubacion/

caso a?::;:‘:r:?enr::o ((<)] 5’r)'r?in. respiratorios  sintomas — '!'ubo tc.'>rax LELD té'rax
[ inmediata posterior
1 39+0 3250 Mujer 9 9 No No No No No
2 38+0 3500  Mujer 7 ees  No S No.CPAP No
3 40+4 3710 Varon 9 10 No No No No No
4 32+0 1880 Varon 9 10 No No Si No No
5 39+2 3430 Mujer 9 10 No No No No No
6 NC - - - - - - - - -
7 Muerte fetal _ B B B ) ) ) ) B
19+2

NC - - - - - - - - -

IVE - - - - - - - - -
10 39+6 2900 Mujer 9 10 No No No No No
11 3640 2840 Mujer 9 10 No No No No No
12 NC - - - - - - - - -
13 40+1 3580 Mujer 9 10 No No No No No
14 3946 3490 Varon 9 9 No No No No No
15 NC - - - - - - - - -
16 39+1 2780 Mujer 9 10 No No No No No
17 NC - - - - - - - - -
18 40+1 3245 Mujer 9 10 No No Si No No
19 IVE - - - - - - - - -
20 NC - - - - - - - - -

UCIN: Unidad cuidados intensivos neonatal. NC: No consta, pérdida de seguimiento por parto en otro centro. IVE: Interrupcion voluntaria del embarazo.

pulmonares congénitas son subsidiarias de un manejo prenatal
expectante de forma segura mientras no asocien complicaciones
y se mantengan estables o se reduzca su tamano.

Con respecto a la evolucién tras el nacimiento, hay algunas
mediciones que permiten una estimacion del riesgo de distrés
respiratorio neonatal como es la determinacion del volumen
de la malformacion en relacién con el volumen pulmonar
total. Los resultados parecen ser mas fiables si las medidas se
realizan mediante resonancia magnética y durante el tercer
trimestre’*- 15,

El manejo posnatal de los pacientes asintomaticos presenta
controversia dado que el prondstico adn no es bien conocido.
Dicho manejo depende de distintos factores a tener en cuenta
como son la necesidad de evitar complicaciones y sintomas rela-
cionados con la lesién y la posibilidad de regresion de la malfor-
macion. La evidencia actual no es capaz de definir en qué casos se
puede esperar la desaparicién completa de las lesiones aunque si
hay datos que hablan de la posibilidad de mejoria, sobre todo en
el caso de lesiones microquisticas'>®.

La mayorifa de las series de casos publicadas se centran en resul-
tados de la cirugfa electiva. El setenta por ciento de los centros de
todo el mundo aboga por la reseccion profilactica de las lesiones,
sin tener en cuenta el tamano o los sintomas'’. El riesgo de
infecciones respiratorias, neumotdrax y malignizacién es lo que
justifica la reseccion quirdrgica en el primer ano de vida. Aunque
no existen indicaciones absolutas para intervencién quirdrgica,
si existen recomendaciones para la reseccion de la lesion en los
pacientes asintomaticos con quistes bilaterales y/o multifocales
o0 historia familiar de condiciones asociadas a tumores como el
blastoma pleuropulmonar™,

En la serie de casos presentada en este estudio, la evolucion
fue favorable en la practica totalidad de los casos y poste-
riormente todos los ninos de los que se obtuvieron datos se
mantuvieron asintomaticos durante su seguimiento, siendo
necesaria la cirugfa en menos de un tercio de los casos (27.2%).

Tampoco existe consenso acerca de cuanto tiempo se debe
mantener actitud expectante en pacientes asintomaticos. Se
debe tener en cuenta la necesidad de evitar complicaciones y



Tabla 3. Evolucién posnatal

Tiempo de
seguimiento
(meses)

Cirugia Cirugia
programada programada
neonatal diferida

Juicio clinico
posnatal

Complicaciones
postoperatorias

Cirugia

Estado actual
urgente

N2 caso

Pruebas diagndsticas

1 Angio-TC de torax: No No 12 meses de No 60 Asintomatico Secuestro-

secuestro - MAQ tipo Il. vida MAQ tipo Il
2 TC torax: compatible No No No - 30 Asintomatico MAQ

con MAQ.
3 Rx normal No No No - 13 Asintomatico No lesiones
4 No No No No - 24 Asintomatico No consta
Rxy TC torax: 12 meses de
5 hallazgos compatibles No No : No 22 Asintomatico MAQ
. vida
con MAQ tipo |.
6 No consta - - - - - - -
7 Muerte fetal - - - - - - -
8 No consta - - - - - - -
9 IVE - - - - - - -
TC térax (4 meses de
vida): MAQ tipo I. Asintomatico.
10 Rx a los 14 y 23 meses: No No no - 27 Sibilantes recurrentes MAQ tipo Il
persiste lesion, de posinfecciosos
menor tamafio.
11 Rx y TC: MAQ tipo |. No No 45mesesde  Shock hipovolémico, 72 Asintomatico MAQ tipo |
vida anemia aguda.
12 No consta - - - - - - -
13 No No No No - 96 Asintomatico No lesiones
14 Rx'y TC normal No No No - 20 Asintomatico No lesiones
15 No consta - - - - - - -
Asintomatico.
16 Rxy TC: SBP. No No No - 72 Sibilantes recurrentes SBP
posinfecciosos.

17 No consta - - - - - - -
18 TC: SBP No No No - 8 Asintomatico SBP
19 IVE - - - - - - -
20 No consta - - - - - - -

TC: Tomografia computarizada. Rx: Radiografia de torax. IVE: Interrupcion voluntaria del embarazo

68T
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sintomas relacionados con la lesidn, la posibilidad de regresion
de la malformacién, la morbilidad asociada al uso repetido de
técnicas de imagen con radiacién durante el seguimiento y su
posible relacién con la malignizacion de las lesiones. El riesgo de
malignizacion de las lesiones se desconoce, aunque en algunos
estudios se estima en un 4-9% para MAQ, siendo mayor en casos
con lesiones bilaterales, donde se presupone una predisposicion
genética tanto para la aparicion de la lesion como para la malig-
nizacion de la misma?>-2, Ademas, hay estudios que sugieren
que la reseccién quirdrgica no elimina el riesgo de desarrollo de
tumores malignos como el blastoma pleuropulmonar?, En este
estudio, aquellos pacientes con tratamiento expectante durante
el seguimiento posnatal (tiempo maximo 96 meses), no se dieron
casos de malignizacion ni complicaciones de la lesion.

Finalmente, podemos concluir que, aunque hay casos que requieren
tratamiento prenatal y que pueden presentar un mal desarrollo, las
malformaciones congénitas broncopulmonares constituyen una
entidad que, en términos generales, presenta un buen pronéstico
y que suele presentar una mejorfa a lo largo de la gestacion, parti-
cularmente en el tercer trimestre. No obstante, hay que realizar
un estrecho seguimiento de dichas pacientes por la posibilidad
de aparicién de complicaciones prenatales y en el intento de esta-
blecer una probabilidad de distrés respiratorio al nacimiento.
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