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RESUMEN
Se reporta una serie de 3 casos con diagnóstico prenatal de malformación 
adenomatoide quística pulmonar variedad macroquística sometida a terapia 
intraútero con derivación tóraco-amniótica. Se muestra que esta intervención 
intrauterina altamente especializada puede ser realizada con éxito en nuestro país. 
Los tres casos sobrevivieron. Se presenta una revisión corta de esta patología y se 
propone un flujograma de manejo. 
Palabras clave. Cirugía fetal, Cirugía intrauterina, Malformación adenomatoide 
quística pulmonar, Malformación 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.

SERIE DE CASOS
CASE SERIES
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IntroduccIón

La malformación adenomatoidea (adenomatoi-
de) quística pulmonar (MAQP) es una lesión pul-
monar rara con una incidencia de 1 en 25  000 
embarazos, aunque la incidencia real se estima 
mayor(1). Bartholinus fue el primero en des-
cribir una lesión quística pulmonar, en 1687, 
pero su reporte pasó desapercibido por varias 
décadas(2). Chin y Tang fueron los primeros en 
considerarlos como una enfermedad única de 
naturaleza congénita(3). Las MAQPs son lesiones 
pulmonares caracterizadas por proliferación 
adenomatoide excesiva de las estructuras bron-
quiales terminales. Histológicamente forman 
quistes de varios tamaños, siempre conectadas 
al árbol traqueobronquial pero sin función en el 
intercambio gaseoso. Usualmente estas lesiones 
son irrigadas por las arterias pulmonares. Stoc-
ker definió histológicamente 3 tipos de MAQP 
basado en el tamaño de los quistes, esto es tipo 
I macroquísticas, tipo II intermedias y tipo III mi-
croquísticas(4). Esta clasificación es casi univer-
salmente usada, sin embargo, incorrectamente 
aplicada en el diagnóstico prenatal, primero por 
ser una clasificación histológica y segundo por-
que se las obtuvo de recién nacidos de varios 
días. Se propone usar la clasificación de Adzick y 
col, del Hospital de Niños de Filadelfia CHOP de 
Estados Unidos, que se basa en criterios ultra-
sonógraficos en la etapa prenatal(5) y que consi-
dera dos tipos: la variedad macroquística -lesión 
pulmonar donde se reconocen quistes mayores 
de 5 mm de diámetro en el ultrasonido fetal- y 
la variedad microquística, que se caracteriza por 
una lesión que por el contrario aparece como 
una masa sólida hiperecogénica. Es reconocido 
que el pronóstico global depende principalmen-
te del tamaño de la lesión más que de la apa-
riencia ecográfica o tipo histológico. La presente 
revisión está enfocada al manejo de la variedad 
macroquística.

dIagnóstIco

La MAQP es diagnosticada fácilmente en la ecogra-
fía de rutina del segundo trimestre cuando la lesión 
es grande (figura 1). Sin embargo, las malformacio-
nes muy pequeñas 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 
reseccíon final del tumor en el período neonatal 
inmediato (figura 2). El curso de la malformación 

Figura 1. Corte transversal eCográFiCo del tórax que muestra 
las lesiones quístiCas pulmonares de los 3 Casos reportados 
(Figuras 1a, b y C: Casos 1, 2 y 3, respeCtivamente). 

a) Caso1

b) Caso2

C) Caso3
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durante el embarazo varía desde una regresión en 
el tamaño hasta el desarrollo de hidropesía fetal y 
muerte intrauterina. Existen en la literatura mun-
dial casos con regresión completa; sin embargo, el 
seguimiento ha sido clínico o con rayos X y pocas 
veces con tomografía computarizada, que es el 

estándar de oro actual de diagnóstico, por lo que 
sus resultados son cuestionables(6). Nuestro grupo 
considera que estas lesiones confirmadas prena-
talmente persisten en la etapa posnatal, aunque 
algunos muy disminuídos de tamaño. Por eso se 
plantea que una vez hecho el diagnóstico prenatal 
debe activarse un programa de seguimiento que 
incluya seguimiento posnatal por neumología pe-
diátrica y cirugía de tórax pediátrica. 

La sensibilidad del ultrasonido prenatal es de 
aproximadamente 80% y el valor predictivo posi-
tivo es 55%(7). Con el mejoramiento de los equipos 
y el mejor reconocimiento de esta patología es 
probable que la sensibilidad en la actualidad sea 
mayor del 90%.

El diagnóstico diferencial incluye la atresia bron-
quial, el quiste broncogénico, la obstrucción de vías 
aéreas superiores como la atresia laríngea, y enfi-
sema lobar congénito. Asimismo, un diagnóstico 
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 exploración power Doppler-color. Sin embargo, 
es muy frecuente también encontrar una lesión 
mixta o híbrida, es decir MAQP asociado a secues-
tro pulmonar, el cual está siendo cada vez más en-
contrado en la etapa prenatal(8) (figura 3). 

La MAQP afecta igualmente el pulmón derecho 
o izquierdo y raras veces puede ser bilateral, en 
cuyo caso hay que considerar el diagnóstico de 
obstrucción de vías aéreas superiores (CHAOS, 
en inglés) o blastoma pleuro-pulmonar.

Figura 2. resonanCia magnétiCa del tórax mostrando las lesiones quístiCas pulmonares (Figuras 1a y b: Corte Coronal; y Figura 1C: 
Corte axial).

a) Caso1

b) Caso2

C) Caso3
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Manejo

El manejo de la MAQP depende de la afectación 
que esté produciendo la lesión en el feto. El cre-
cimiento exagerado de la lesión puede provocar 
polihidramnios e hidropesía fetal. El polihidram-
nios es el resultado de la compresión esofágica 
directa de la tumoración en el mediastino, interfi-
riendo con la deglución del líquido amniótico. La 
hidropesía fetal es secundaria a la compresión 
de la vena cava inferior y desviación severa del 
mediastino y compresión cardíaca. El otro me-
canismo planteado de hidropesía fetal es el flujo 
hiperdinámico originado por una rama nutricia 
proveniente de la arteria aorta en los casos de le-
sión híbrida. En estos casos la hidropesía fetal no 
es consecuencia de fallo cardíaco y por eso hay 
algunos casos de fetos que aun con hidropesía 
fetal han evolucionado favorablemente sin trata-
miento intrauterino(9). Sin embargo, el manejo es-
tándar actual incluye el tratamiento intrauterino 
en los casos complicados con hidropesía fetal(10).

También se ha propuesto que el tamaño de la 
lesión normalizado para el tamaño de la cabeza 
fetal y valorado a través de un índice CVR (CCAM 
volume ratio) (figura 4) puede clasificar los pa-
cientes con riesgo bajo o alto de desarrollar hi-
dropesía fetal cuando usamos un punto de corte 
de 1,6, sobre todo cuando no hay un quiste do-
minante, prediciendo la aparición de hidropesía 
hasta en más de 80% de casos(11). En nuestra 
experiencia y en la de otros investigadores, los 
fetos con un CVR >2,0 son los que tienen mayor 
riesgo de hidropesía fetal y que ameritarán un 
seguimiento más estricto o intervención intrau-

terina(12). Se propone un algoritomo de manejo 
basado en las evidencias actuales y en nuestra 
propia experiencia (ver flujograma).

derIvacIón toracoaMnIótIca

La derivación toracoamniótica en manos experi-
mentadas tiene un riesgo muy bajo de complica-
ciones. Sin embargo, hay que tener presente los 
potenciales riesgos como sangrado intraamnióti-
co, separación de membranas, rotura prematura 
de membranas y parto pretérmino. El objetivo de 
la terapia intrauterina es disminuir la presión intra-
torácica 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 

Figura 3. Corte axial eCográFiCo en un Feto de 21 semanas Con 
lesión híbrida (maqp más seCuestro pulmonar).

Figura 4. Corte axial eCográFiCo en un Feto de 21 semanas Con 
lesión híbrida (maqp más seCuestro pulmonar).
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en la cavidad amniótica, de tal forma que se pro-
duzca la descompresión de todos los quistes.

La derivación toracoamniótica fue informada 
por primera vez por Nicolaides y col.(13) para el 
tratamiento de una MAQP, y desde entonces, 
este procedimiento ha sido adoptado en mu-
chos centros del mundo. Se realiza bajo visión 
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 amnióti-
ca o menos frecuentemente en la cavidad toráci-
ca, con reacumulación del líquido.

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

otros Manejos

En el caso de identificarse una arteria nutricia de 
la lesión proveniente de la arteria aorta, el tra-
tamiento actual es la ablación láser del vaso nu-
tricio(14). En caso de no identificarse algún vaso 
nutricio y ante la presencia de un quiste domi-
nante se plantea la opción de la derivación tora-
coamniótica(15). 

Aunque la evidencia no es consistente, en los 
casos de lesión microquística se puede adminis-
trar betametasona a dosis de maduración pul-
monar estándar. Peranteau y col, en un estudio 
de 11 pacientes que recibieron betametasona 
comparado con controles históricos que no lo 
recibieron, observaron disminución de las tasas 
de crecimiento de las lesiones en 8 de 11 fetos 
y la resolución de hidropesía en 4 de 5 fetos(16). 
Por otro lado, Morris y col informaron una tasa 
de supervivencia de 75% y resolución de la hi-
dropesía de 66% en las gestantes con MAQP 
microquística. En la variedad macroquística, los 
resultados fueron menos favorables(17).

Para las lesiones sólidas o en caso no se logre 
reducir de tamaño el quiste dominante y siem-
pre que exista riesgo de muerte intrauterina, la 
lobectomía por cirugía intrauterina abierta ha 
sido practicada en algunos centros; pero este 
tratamiento debe ser reservado para centros 
expertos. Nuestro grupo ha realizado la primera 
cirugía intrauterina abierta para la corrección de 
espina bífida (en publicación) y en un futuro esta 
será una opción de tratamiento en nuestro país. 
En la variedad microquística severa se ha comu-
nicado algunos casos aislados de escleroterapia 
percutánea intralesional guiada por ecografía de 
la lesión, con etanolamina o polidocanol(18,19). Sin 
embargo, no está demostrada la efectividad de 
esta terapia en series mayores y las complicacio-
nes de esta terapia pueden ser severas(20). En la 
actualidad, la escleroterapia no es un tratamien-
to aceptado y solo debe ser realizada dentro de 
un protocolo de investigación y requerir de la 
aprobación del comité de ética de la institución.

Figura 5. Catéter doble ‘Cola de ChanCho’.

  ≥34 sem <34sem ≥ 34 sem <34 sem

      No  mejora Mejora Mejora No mejora

Malformación adenomatoidea quística
pulmonar

Macroquística Microquística

Hidropesía fetal No hidropesía fetal 
y CVR<2,0

Hidropesía fetal
o CVR≥2,0

Cesárea c/s 
EXIT

Derivación 
toracoamniótica

Betametasona 
IM a la madre

Cesárea c/s 
EXIT

Considerar 
resección fetal

Resolución de 
hidropesía

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

semanas
CVR<1,0 c/ 4 semanas

Monitoreo c/ semana. De 
preferencia parto a las 

40 semanas

Cesárea electiva 
no más allá de 
las 37 semanas

Considerar 
resección fetal

Resolución de 
hidropesía

Cesárea electiva 
no más allá de 
las 37 semanas

o CVR≥2,0

Flujograma del manejo de la malFormaCión adenomatoidea 
quístiCa pulmonar*

*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.
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serIe de casos

En nuestra institución se ha desarrollado en los úl-
timos 3 años un programa de cirugía fetal para las 
principales patologías fetales tratadas en el mundo, 
dentro de las cuales se ha intervenido 3 pacientes 
con MAQP, variedad macroquística, ya sea porque 
hicieron hidropesía 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 derivación 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. Identificación de la lesión y ubicación del feto 
y placenta por ecografía

4. Anestesia local en pared abdominal materna

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

6. Inserción de aguja trócar de 2,5 mm de diá-
metro (set de derivación fetal tipo Harrison, 
Cook Medical™) guiado por ecografía hasta la 
lesión pulmonar fetal

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

8. Visualización de los latidos fetales.

Manejo posnatal

Cada vez es más recomendada la resección 
completa del tumor dentro de los seis prime-
ros meses de vida, debido al riesgo reportado 
(1 a 4%) de transformación maligna a blastoma 
pleuropulmonar o carcinoma bronquioalveolar. 
Además, las potenciales infecciones que podrían 
ocurrir ocasionarían distorsión del parénquima 
pulmonar incluida la lesión, haciendo más difícil 
la cirugía. Cabe señalar que más que el riesgo 
de transformación maligna es la incapacidad de 
dicernir, con los métodos actuales, entre una le-

sión benigna y maligna, debido a que son prácti-
camente idénticas(18). La lobectomía por vía tora-
coscópica es una técnica quirúrgica muy segura 
en esta patología congénita y que se está usan-
do cada vez más(19). 

conclusIones

La MAQP es una enfermedad congénita cada 
vez más diagnosticada prenatalmente, de curso 
generalmente benigno y susceptible de trata-
miento quirúrgico intrauterino en los casos com-
plicados. Se presenta nuestros primeros casos 
sometidos a derivación toraco-amniótica para 
las lesiones macroquísticas complicadas. En otra 
publicación se presentará la experiencia con ci-
rugía intrauterina de las lesiones pulmonares 
microquísticas híbridas y secuestro pulmonar.
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