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RESUMEN

Antecedentes: La historia natural de las anomalias pulmonares diagnosticadas en la etapa
prenatal es muy variable’.

Las anomalias toracicas no cardiacas se presentan como resultado de diferentes
anormalidades en el periodo embrionario con mecanismos fisiopatologicos similares, los
cuales tiene un efecto devastador sobre el desarrollo fetal y el resultado perinatal. La
malformacion adenomatoide quistica congénita (MAQC), el secuestro broncopulmonar
(SBP) y el hidrotorax (HT); pueden crear compresion intratoracica fetal por un efecto de
masa. Estas alteraciones tienen repercusion directa sobre el desarrollo pulmonar normal y
producen repercusion hemodinamica. Estas lesiones pueden ser causa de muerte prenatal o
neonatal sin diagnostico previo. Gracias a la valoracion prenatal hoy en dia se sabe mas de
la evolucion natural de estas lesiones y también se han determinado algunos factores
prondsticos que pueden ser de utilidad para determinar la terapéutica mas adecuada en cada
caso. El tratamiento fetal in utero hoy en dia incluye: toracocentesis, derivacion
toracoamnidtica e intervencién quirirgica fetal abierta’. Es importante conocer los
resultados que ya se han obtenido con derivaciones toracoamnidticas y /o toracocentesis
como manejo en estos fetos con la finalidad de establecer nuevas pautas de manejo.
Objetivo: Evaluar de forma cualitativa el efecto de las derivaciones toracoamnidticas y la
toracocentesis en la sobrevida de fetos con anomalias toracicas no cardiacas.

Material y métodos: Se revisaron un total de 22 articulos (15 series de casos y 7 reportes
de un caso) describiendo 308 casos de fetos con Malformacion adenomatoidea quistica

congénita (MAQC), 25 casos de hidrotérax y 55 casos de secuestro bronco pulmonar



(SBP). Se analizaron los factores prondsticos utilizados para la eleccion de tratamiento in
Gtero, asi como sus complicaciones y el resultado perinatal.

Resultados. De los 388 casos de anomalias toracicas no cardiacas, fueron manejados
conservadoramente 250 fetos, y a 102 fetos se les inicid manejo in ttero.

Se identificé al hidrops como el principal factor pronéstico adverso para los fetos con
anomalias toracicas no cardiacas; con una sobrevida del 55.7% (tabla 9).

La sobrevida global fue del 56.5% (155 casos) en los fetos con MAQC, 98.1% (52 casos)
en los fetos con SBP y del 80% (20 casos) en los fetos con hidrotérax.

Con los resultados obtenidos podemos deducir que al tener un feto con alguna de estas
patologias, debe ser evaluado de forma individual e integral; segiin la edad gestacional a la
que se diagnostica, asi como el tipo de lesién y la presencia o ausencia de hidropesia fetal
para decidir entre terapia fetal o manejo expectante ya que se ha visto que un gran numero
de anomalias remite espontaneamente. En los casos sin factores prondsticos adversos en los
que se decide manejo expectante deben realizarse revisiones ultrasonograficas seriadas para
valorar crecimiento de la masa, desviacion mediastinal y presencia de hidropesia,
reevaluando el caso en cada visita ya que en cualquier momento pudieran requerir de
manejo in utero. Con la informacion obtenida no podemos establecer hasta el momento cual
tratamiento es el ideal; por lo que hacen falta mas estudios al respecto con el fin de

establecer lineas de manejo bien definidas.



ANTECEDENTES

Las anomalias toracicas no cardiacas se presentan como resultado de diferentes
anormalidades en el periodo embrionario con mecanismos fisiopatologicos similares; estos
tienen un efecto devastador sobre el desarrollo fetal y el resultado perinatal. Han sido
descritos tres tipos de anomalias toracicas no cardiacas en los que se ha realizado como
terapia fetal toracocentesis y/o derivaciones toracoamnidticas: La malformacion
adenomatoide quistica congénita (MAQC), el secuestro broncopulmonar (SBP) y el
hidrotérax (HT); todas ellas por efecto de masa, pueden crear compresion intratoracica fetal
y tener como consecuencia hipoplasia pulmonar hidrops y muerte.

Muchos autores han estudiado este tipo de patologias con la finalidad de conocer su
evolucion clinica asi como los factores de mal prondstico que pueden presentarse en estos
casos. Gracias a todas estas investigaciones se tienen importantes avances en el contexto

clinico de estas enfermedades.

La severidad y repercusion que estas anomalias pueden tener sobre el feto guardan relacion
con la edad gestacional en la que se forman.
El desarrollo pulmonar ocurre en 4 etapas:

1. Seudoglandular.- Desde la concepcion hasta las 5 semanas de gestacion.

2. Canalicular.- 17 a 24 semanas.

3. Sacular.- 24 a 32 semanas.

4. Alveolar o saco terminal.- 32 semanas hasta 8 afos.

El arbol bronquial se forma durante el periodo seudoglandular, si en esta etapa se formara

una masa intratoracica grande daria como consecuencia una disminucién en el nimero de



divisiones bronquiales; en cambio las masas pulmonares que aparecen en las dltimas dos
etapas del desarrollo pueden traer como consecuencia reduccion del tamafio de las vias
respiratorias, disminucion del numero y tamano de los alvéolos, asi como un aporte
vascular anémalo.

En el caso de la MAQC se desconoce su etiologia; pero se cree que existe una falla en la
maduracion de las estructuras bronquiales y que esto ocurre entre las 5 y 6 semanas de
gestacion durante la fase seudoglandular del desarrollo pulmonar; algunos otros autores

consideran que la MAQC representa una displasia pulmonar”.

Stocker y colaboradores elaboraron en el afio de 1977 una subdivision de MAQC en 3 tipos

basandose en sus caracteristicas macroscopicas e histologicas:

1. Las lesiones tipo I se caracterizan por un pequefio nimero de quistes grandes (de
hasta 7 cm.) cubiertos por epitelio seudoestratificado ciliado. A estas lesiones
pertenecen el 50% de los casos postnatales y por lo general se relacionan con buen

pronéstico.

2. Las lesiones tipo II constan de muchos quistes pequefios (por lo general de menos
de un cm.) y explican el 40% de las lesiones prenatales. Tiene una alta frecuencia de
asociacion con anomalias congénitas y el prondstico depende de la severidad de
dichas anomalias’. Las anomalias mas comtnmente asociadas involucran el sistema
genitourinario (agenesia renal o disgenesia), alteraciones cardiacas (tronco arterioso
y Tetralogia de Fallot), atresia yeyunal, hernia diafragmatica, hidrocefalia y

anormalidades esqueléticas’.



3. Las lesiones tipo III estan compuestas de una masa microquistica homogénea
cubierta por epitelio cuboide, separada por estructuras del tamafio de alvéolos, de
forma irregular, cubiertas por epitelio cuboideo no ciliado. Estas lesiones explican
el 10% de los casos y tienen el peor prondstico’. Generalmente se asocian con

hidropesia fetal y compromiso cardiorrespiratorio al nacimiento’.

Adzick y colaboradores propusieron otro sistema de clasificacion basado en datos

anatomicos y ultrasonograficos:

1. Lesiones macroquisticas que contiene quistes tinicos o miiltiples de al menos 5 mm

de diametro y que aparecen ecotransparentes en la ultrasonografia prenatal.

[

Lesiones microquisticas las cuales son mas sélidas, contienen quistes menores de

i 4
Smm de diametro, y parecen ecogeneas en la ultrasonografia™.
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Las lesiones microquisticas son menos frecuentes y por lo general tienen peor prondstico™.

En la mayoria de los reportes no se asocia con otras anomalias.

En el caso de la embriogenia del secuestro broncopulmonar; existen muchas teorias; la
mas comiinmente aceptada es que un primordio supernumerario surge en posicion caudal al
primordio pulmonar normal y emigra en relacion caudal con el eséfago. Si este primordio
pulmonar supernumerario se forma antes del desarrollo de la pleura, queda envuelto con el
pulmén adyacente y se convierte en un secuestro broncopulmonar intralobar es decir,
comparten la misma pleura que el pulmén normal (75% de los casos). Si por el contrario; el

primordio supernumerario aparece después que se ha formado la pleura, este se desarrolla



separado del pulmon y queda circundado por su propia pleura, lo que forma un secuestro
broncopulmonar extralobar’, es decir, tienen una pleura separada (25% de los casos)’.

El secuestro broncopulmonar se caracteriza por regiones de parénquima pulmonar no
funcional que no presentan conexién normal con el arbol traqueo bronquial y poseen un
aporte sanguineo andmalo que por lo general surge de la aorta y de sus ramas principales.
Estas raras malformaciones representan apenas 0.15 a 6.4% de todas las anomalias
pulmonares congénitas. Casi siempre son unilaterales con predominio en el lobulo inferior.
Con mayor incidencia en el sexo masculino’.

Las lesiones intralobares son mas frecuentes en lactantes y nifios, mientras que las
extralobares se diagnostican con mas frecuencia en fetos y recién nacidos’.

Debe tomarse en cuenta que la masa pulmonar identificada en el feto puede tener regresion
espontanea del tamafio aproximadamente en el 20% de los casos, en algunos presentando

regresion completa, sin evidencia de la lesién al nacimiento’.

El Hidrotérax fetal se refiere a una acumulacion de liquido dentro del térax, el cual puede
ser unilateral o bilateral y se puede deber al escape de quilo desde el conducto torécico, 0 a

la retencion generalizada vinculada con hidropesia fetal.

La evolucién clinica del Hidrotérax al igual que el SBP es muy variable desde regresion
espontanea y pronostico satisfactorio hasta muerte fetal o neonatal; 40% de los casos estan
asociados con otra anomalia fetal’. Puede ser primario o secundario, el primario sobreviene
por escape de quilo (también llamado quilotdrax), se presenta 1 de cada 10 000 a 15 000

embarazos; y es la causa mas frecuente de derrame pleural en recién nacidos’.



El hidrotérax secundario es la causa mas frecuente de derrame pleural en fetos, se presenta
en uno de cada 1500 embarazos y se puede deber a una gran variedad de trastornos
maternos o fetales como isoinmunizacion, infeccién, aneuploidia, malformaciones de la
placenta y del cordén umbilical, arritmias fetales y otras anomalias estructurales que
afectan el torax fetal .

El Ultrasonido antenatal demuestra derrame pleural, el drenaje in litero estd recomendado

para prevenir la hipoplasia pulmonar y para facilitar la resucitacion neonatal **

En todos los tipos de anomalias toracicas no cardiacas, la valoracion inicial debe incluir
estudio de ultrasonografia para determinar el tamafio de la lesion y el tipo de la misma,
ademas de identificar si la lesion provoca desviacién del mediastino o hidropesia fetal. La
presencia de hidropesia fetal esta asociada con el peor pronéstico. Las lesiones que no se
acompaiian de hidropesia por lo general tienen un buen resultado clinico, y la mayoria de
los casos pueden tratarse de forma expectante con parto al término y tratamiento quirtirgico
en el periodo postnatal. El tratamiento prenatal quirirgico del feto mediante descompresién
puede mejorar sustancialmente el resultado clinico en los pacientes que presentan
hidropesia o desviaciéon mediastinal.

Actualmente no contamos con pautas de manejo especificas para fetos con diagnéstico in
ttero de estas patologias, debido en parte a la imposibilidad de realizar ensayos clinicos
aleatorizados.

Diversos autores han realizados procedimientos in utero como toracocentesis y
derivaciones toracoamnéticas en este tipo de pacientes con la finalidad de ofrecerles
mejores expectativas de vida, basindose en los conocimientos que se tienen con respecto a

la evolucion clinica de estas patologias. Las publicaciones ha este respecto aportan valiosa



informacion para poder establecer no solamente pautas mas especificas de manejo, sino que
también puede ayudarmnos a comprender mejor su fisiopatologia, los factores prondsticos
que deben ser tomados en cuenta para iniciar terapia fetal, y las complicaciones que se han
presentado en este tipo de procedimientos. El tratamiento elegido en estos embarazos
depende del tipo de lesion, de la presencia o ausencia de complicaciones y de la edad

gestacional en el momento de hacer el diagnéstico”.

En las anomalias tordcicas no cardiacas la evolucion natural de las lesiones puede ser muy
variable, y esta depende principalmente del tamafio de los quistes’. En algunos casos la
lesion puede ser completamente asintomdtica y requerir Unicamente vigilancia
ultrasonografica hasta el nacimiento. En otros casos una masa grande puede causar
desviacion del mediastino que da por resultado obstruccion de la cava, alteracion cardiaca y

como consecuencia hidropesia fetal.

Este efecto de masa también puede tener como consecuencia hipoplasia del pulmén normal
adyacente, o compresion del eséfago con polihidramnios subsecuente’. 8% de los pacientes
presentan en etapa postnatal compromiso cardiorrespiratorio severo debido a hipoplasia
pulmonar’. Las lesiones habitualmente son letales en presencia de hidropesia fetal, aunque
se han documentado algunos casos de sobrevida’.

La descompresion antenatal con derivacién pleuroamnidtica o toracocentesis puede dar

como resultado una disminucién importante de la morbimortalidad®.

Se han descrito 3 técnicas en la literatura para el tratamiento in ttero de estas lesiones:

|. Toracocentesis
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2. Derivacion toracoamniética

3. Cirugia fetal abierta

El primer caso reportado de MAQC y tratamiento in ttero fue descrito en 1987 por
Nicolaides y cols’.

La extirpacion in utero es la intervencién més eficaz en el manejo de las lesiones

poliquisticas o predominantemente solidas que se asocian con hidropesia’.

La toracocentesis seriada y la colocacion de una derivacion deben considerarse unicamente
para las lesiones quisticas grandes, ademas de representar intervenciones de menor invasion
que una cirugia fetal abierta.

Aunque dichas derivaciones pueden ser benéficas en los casos de lesiones tipo I grandes,
generalmente este tipo de lesiones tienen buen prondstico por lo que debe valorarse
adecuadamente su beneficio®. La toracocentesis no garantiza la descompresion del térax a
largo plazo'. En todos los pacientes con hidropesia asi como en los pacientes con derrame
pleural grande, antes de las 32 semanas de gestacion, debe considerarse tratamiento
prenatal. En el caso de los pacientes con hidropesia a las 32 a 34 semanas de gestacion,
debe considerarse la administracién de inductores de madurez pulmonar, parto temprano y
extirpacioén postnatal inmediata. El derrame pleural puede ser manejado con toracocentesis
aunque la mejoria puede ser transitoria por reacumulacion de liquido, lograndose un efecto

mas duradero con el uso de derivacion toracoamniotica.

Se ha reportado un riesgo del 8% con la puncion y colocacion del catéter, y un 25% de

vor . e 17
obstruccion y dislocacién'”.
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El hidrops fetal no inmune representa un problema obstétrico importante con una tasa
elevada de morbilidad y mortalidad perinatalm‘ En ausencia de tratamiento prenatal estos

fetos generalmente fallecen™

La evaluacién prenatal requiere de diversos estudios complementarios tales como:

1.- US Nivel Il ya que siempre es necesario identificar anomalias adicionales.

2.- Una ecocardiografia fetal es necesaria porque las anomalias cardiacas pueden asociarse
con estas lesiones; esto también es un componente importante en la evaluacion en presencia
de hidrops fetal.

3.- El estudio de flujometria Doppler puede ayudar a diferenciar la MAQC avascular de
otras masas tales como secuestro broncopulmonar las cuales estan usualmente asociadas

con una arteria anémala originaria de la aorta fetal.

4.- El estudio de cariotipo también es parte de la evaluacion en toda paciente que piensa

someterse a manejo in ttero.

La decision de tratamiento in Utero se reserva Unicamente para aquellos fetos que
desarrollan complicaciones secundarias que empeoran el pronostico del embarazo, tales
como dafio pulmonar temprano por compresion, aparicién de hidrops y/o polihidramnios
progresivo, con la finalidad de corregir los disturbios fisicos que llevan a dichas
complicaciones. Asi mismo, la desicion del tratamiento ideal para cada caso en particular
va a depender tanto del tipo como del tamafio y el nimero de lesiones.

Muchos de los secuestros pulmonares disminuyen espontianeamente de tamafio antes del

nacimiento y quizas no requieran manejo posterior .
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Una vez que el feto es identificado bajo los criterios descritos y se ha valorado el beneficio
potencial, el primer paso importante en la terapia es iniciar el drenaje de los macroquistes.
Si se trata de un solo quiste puede ser tratado una sola vez con toracocentesis, en algunos
casos de quistes con septos en su interior es necesario que estos sean destruidos con la
aguja para drenar la mayor cantidad de liquido.

El punto de entrada a través del térax fetal y dentro del macroquiste se elige con cuidado
tomando en cuenta como se considera que el quiste sera drenado. Como en todas las
intervenciones uterinas se realiza bajo técnica estéril y administrando antibioticos via oral

como profilaxis.

Si la intervencién se realiza en segundo y tercer trimestre puede presentarse irritabilidad
uterina por lo que se monitorizan durante una a dos horas minimo utilizando terapia

tocolitica.

El procedimiento se realiza bajo guia utrasonografica con una aguja espinal calibre 22
cuidadosamente introducida en la cavidad amniética con un angulo apropiado que permita
con una sola entrada lineal llegar al térax fetal entre las lineas media axilar y media
clavicular. Preferentemente las punciones deben realizarse en fondo uterino para reducir el
riesgo de pérdida de liquido amniético y los riesgos asociados de oligohidramnios y
corioamnioitis. Desde la posicion del térax fetal, se selecciona el espacio apropiado entre
las costillas adyacentes y la aguja pasa a través del térax fetal justo sobre la costilla inferior
evitando los vasos y nervios que pasan a lo largo del margen inferior de la costilla superior.

Durante el proceso el quiste puede ser drenado completamente; el liquido que sea retenido

se puede drenar llevando la aguja a otros pasajes transtoricicos lo cual aumenta
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significativamente el riesgo de trauma y sus potenciales complicaciones. El estudio Doppler
color también puede ser utilizado durante el procedimiento para visualizar los vasos de la
pared toracica, Generalmente se reevalia al feto 3 a 5 dias despues para determinar si hay
reacumulacién de liquido o si se presentan complicaciones secundarias a la descompresién
del macroquiste; si no es asi se realiza seguimiento ultrasonografico semanal para evaluar
crecimiento y presencia de complicaciones adicionales. si el quiste se reacumula
rapidamente puede ser necesario el drenaje con una derivacion permanente, en la mayoria
de los casos se utiliza un catéter doble cola de cochino (algunos autores utilizan catéter
Rocket); a si mismo, si en el feto no hay reacumulacion importante de liquido pero no se
resuelven el polihidramnios y el hidrops se considera la colocacion de derivacion
toracoamnidtica poniendo en una balanza los beneficios de la intervenciéon con los
potenciales riesgos y complicaciones tanto para la madre como para el feto; estos incluyen
falla de la técnica en la colocacion del catéter o mala funciéon del mismo (con la involucién
del quiste durante el drenaje el catéter puede ser desplazado perdiendo su parte proximal
hacia la cavidad del quiste), posible infeccion, parto pretérmino, traumatismo y muerte
fetal. Si el feto presenta movimientos que puedan dificultar la colocacion del catéter es
necesario paralizarlo temporalmente usando pancuronio (una sola aplicacién intramuscular
en muslo o deltoides fetal a una dosis de 1 mg/kg. de peso fetal estimado) esto rara vez es
necesario. Después de la colocacion de la derivacion se evalia al feto dos a tres dias
después para verificar la buena funcion del catéter. Posteriormente se recomiendan US
semanales para documentar la continuidad de la funcién y la resolucion de los problemas
asociados (polihidramnios, hidrops, desviacion mediastinal) ademas de las ya mencionadas
complicaciones adicionales.

Se han publicado algoritmos para la evaluacién, seguimiento y manejo de las masas

14



pulmonares (fig 1 y 2).

MASAS
PULMONARES FETALES

v

Anomalias asociadas < Evaluacién diagnostica » MACQ, SBP unicos

us
Flujo Doppler color
Amniocentesis
Ecocardiograma
Progresion
Hidrops
Desviacion Mediastinal

Placentomegalia
Derrame pleural

Regresion

v
v ¢ Estable
Consejo <24 serLanas <32|semanas >32 semanas
I
DTA por derrame  Reseccién in itero  Seguimiento
/ \ \‘ por masa solida v v
Ofrecer Seguimiento Nacimiento a Nacimiento por Nacimiento Nacimiento I:Iacnl'mcmo a
Terminacion =24 sem. término, cesdrea cercano tempr:f::lo, a termyr;o, termino
reseccion post. a término reseccion reseccion
posterior posterior

Fig 1. Algoritmo para el manejo de las masas pulmonares fetales'?
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US, Amniocentesis,
/ Ecocardiograma \
Lesion tinica

Otras anomalias

O Preeclampsia
Evaluacion pronostica

Edad gestacional
Desviacion mediastinal >
NO

+ Placentomegalia
- Hidrops HIDROPS

_____ S

Y
Consejo -] <24 semanas 24-32 semanas >32 semanas US y consejo
‘\ prenatal
RESECCION NO HIDROPS
IN UTERO
NO TERMINACION
INTERVENTION DEL EMBARAZO v
NACIMIENTO TEMPRANO
RESECCION POSTNATAL
NACIMIENTO CERCANO NACIMIENTO A
RESECCION POSTNATAL

AL TERMINO

Fig. 2. Algoritmo para el manejo de fetos con MAQC™?
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El campo de la cirugia fetal a cambiado sustancialmente durante las dltimas dos décadas.
Aunque la mayoria de los defectos congénitos no pueden ser corregidos con tratamiento
quirtirgico prenatal, existen patologias como las anomalias toracicas no cardiacas en las que
el inicio de manejo in utero puede reducir de forma importante las condiciones adversas y
con esto obtener un resultado perinatal alentador en fetos cuyo pronostico sin tratamiento es
sombrio.

Ya hemos mencionado que las series de casos que se han realizado sobre toracocentesis y
derivaciones toracoamnioticas en fetos con algun tipo de las anomalias toracicas no
cardiacas ya mencionadas aportan valiosa informacion no solamente sobre la evolucién
clinica y los factores prondsticos de estas patologias, sino que también podemos analizar las
posibles complicaciones del procedimiento con la finalidad de tener mejores bases para
seguir realizando este tipo de terapia fetal; razon por la cual consideramos importante
revisar los estudios ya realizados al respecto, para obtener todos estos datos y poder

establecer lineas de manejo al respecto.

Palabras clave: Malformacion Adenomatoide Quistica Congénita, Hidrotérax fetal, Secuestro Bronco
pulmonar, Toracocentesis fetal, Terapia intrauterina, Quiste pulmonar fetal, Derivacion Toracoamniética,

Hidropesia fetal,

OBJETIVO: Evaluar de forma cualitativa el efecto de las derivaciones toracoamniéticas y

la toracocentesis en la sobrevida de fetos con anomalias toracicas no cardiacas.

17



Criterios de seleccion
Fueron seleccionados aquellos articulos que describieran Toracocentesis y derivacion

toracoamni6tica como tratamiento in Utero en fetos con anomalias toracicas no cardiacas.

Fuente de datos

Los articulos fueron identificados a través de la biisqueda en la base de datos MEDLINE
(1980-2003), Ovid y en la base Cochrane utilizando las palabras clave: Cystic
Adenomatoid Malformation, Hydrothorax, Secuestro Broncopulmonar, Toracocentesis
fetal, Fetal therapy, Quiste pulmonar fetal, Thoracoamniotic shunts, Hidropesia fetal, Fetal
surgery.

Se realizé ademas una revision manual de las referencias citadas en los articulos que se
localizaron en las fuentes anteriores y en libros de texto sobre el tema, ademas de
comunicacion con los principales autores expertos en el tema para la obtencién de datos
adicionales.

Se incluyeron tinicamente articulos en idioma Ingles.

Descripcion de los estudios

Se identificaron un total de 22 articulos a partir de la estrategia de bisqueda. Encontrando
15 series de casos y 7 reportes de un caso.

Todos los estudios fueron incluidos.

En los estudios series de casos se reportaba al menos un feto en el que se hubiera realizado

uno de los tratamientos analizados.
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Poblacién: Articulos que describieran casos de fetos con anomalias toracicas no
cardiacas y tratamiento in utero.

Intervenciéon: Tratamiento con derivacion toracoamnidtica y toracocentesis.
Resultados: Sobrevida perinatal.

Diseiio de los estudios: Solo se encontraron reportes de casos (Nivel de evidencia

4).
NIVELES DE EVIDENCIA EN ESTUDIOS DE TERAPIA

NIVEL DE EVIDENCIA DISENO DEL ESTUDIO
la Revisiones Sistematicas de ICA*
Ib ICA individuales
Ic Todo o nada*
2a Rs de estudios de cohorte
2b Estudios individuales de cohorte
2c Resultados de investigaciones**
3a Rs de estudios de casos y control
3b Estudios de casos control individuales
4 Serie de casos
5 Opinién de expertos, consenso general

*Cuando todos los pacientes murieron antes de la aplicacion del tratamiento, pero ninguno
sobrevivié con el tratamiento o cuando algunos pacientes murieron antes del tratamiento,
pero ninguno se muere con el.

**Usa datos entendidos como buenos trabajos de tratamientos en pacientes y poblaciones
especificas, y bajo condiciones especificas.

“Investigaciones clinicas aleatorizadas.

RS revisiones sistematicas
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RESULTADOS
Se incluyeron 22 articulos publicados en los cuales se describen 388 casos de anomalias

toracicas no cardiacas (MAQC, SBP e Hidrotérax fetal). Todas las lesiones fueron

diagnosticadas prenatalmente por ultrasonido.

MALFORMACION ADENOMATOIDEA QUISTICA CONGENITA

Un total de 308 fetos tuvieron diagndstico prenatal de MAQC (79.5%). En 34 casos se
interrumpid el embarazo en etapas tempranas a peticion de los padres. 19 de estos fetos

presentaban hidrops, 4 tenian alteraciones estructurales, y un feto tenia cariotipo 47 XXY.

En 274 casos los padres decidieron continuar el embarazo después de establecido el
diagnostico. 4 de estos fetos presentaban lesion bilateral, lo que por algunos autores ha sido
considerado como prondstico adverso, sin embargo solo en uno de estos casos se inicié
manejo in 1tero y sobrevivié. Los 3 fetos con manejo conservador fallecieron in 1itero.

En 202 casos se opté por manejo conservador Unicamente con seguimiento

ultrasonografico.

En 24 casos se observo remision espontanea de la lesion (11.8%), 15 de estos fetos con
remision total de la lesion y en 9 una regresion relativa de la lesion que requirié lobectomia

al nacimiento.
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32 fetos con manejo conservador presentaban datos de hidrops, lo que los hacia pacientes
idéneos para manejo in ttero sin embargo en la mayoria de los casos este no se llevo a cabo
por negativa de los padres por lo que tinicamente fueron vigilados con ultrasonido seriado;
de estos pacientes ninguno sobrevivio.

De los 202 fetos con manejo conservador 115 sobrevivieron (56.9%), 76 de ellos (66%)

fueron sometidos a reseccion de la lesion posterior al nacimiento.

72 fetos recibieron manejo in utero. 46 de estos pacientes presentaban hidrops; a 18 se les
colocd DTA con una sobrevida del 50% (9 casos), 2 fueron manejados con toracocentesis;
ambos sobrevivieron y a 26 fetos se les realizé toracotomia con una sobrevida del 57.6%
(15 casos). 26 fetos que recibieron manejo in titero no presentaban hidrops; a 14 se les
colocé DTA con una sobrevida del 50% (7 casos), 8 fueron manejados con toracocentesis
con una sobrevida del 50% (4 casos) y a 4 se les realiz toracotomia, ninguno de estos fetos
sobrevivid. En 2 casos de DTA y uno de toracotomia los autores no especifican claramente
el resultado perinatal por lo que no podemos incluirlos en ningtin rubro.

Es importante aclarar que la cirugia fetal abierta no forma parte de los tratamientos
analizados en la presente revisién, sin embargo consideramos de suma importancia tomar
en cuenta en nuestra descripcién los datos relevantes en estos pacientes con la finalidad de
que en el andlisis final conociéramos que habia sucedido con el 100% de los pacientes
identificados al inicio del estudio.

En el caso de los 78 fetos con hidrops, de acuerdo al tratamiento elegido sobrevivieron 26
(33.3%). Teniendo el mayor incide de mortalidad en los pacientes sin tratamiento (100%

vs. 56.5%). (tabla 1)
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32 casos presentaban desviacion mediastinal en los cuales se obtuvo una sobrevida del

43.7% (14 casos).

Resultado perinatal en los fetos con MAQC complicada con hidrops

Resultado Manejo Toracocentesis DTA Toracotomia TOTAL
Perinatal conservador
Sobrevida 0 2 9 15 26
Resultado 32 0 9 11 52
adverso
Tabla 1

También se ha considerado importante para el resultado perinatal las semanas de gestacién
en las que se inicia tratamiento. De los 72 casos con MAQC y tratamiento in ttero con
DTA/Toracocentesis se especifica este dato en 37 casos, todos realizados antes de la
semana 32 con una sobrevida del 62.1% (23 casos) y muerte fetal en el 37.8% (14 casos).
Esta informacion se obtuvo en el 51.3% de los estudios analizados. Seria de gran utilidad
hacer una comparacién con el 100% de pacientes pero la gran mayoria de los estudios solo
especifican datos de los casos que consideraron relevantes, y algunos otros reportan un
promedio de las semanas de gestacién en el momento de hacer el diagnostico pero sin
establecer diferencia entre los pacientes tratados y no tratados limitando asi nuestro analisis

(grafica 1).

22



Resultado perinatal en fetos en los que se inici6 terapia con DTA
o0 toracocentesis antes de la semana 32 de gestacién en fetos con MAQC

W Sobrevida
OMuerte

Grafica 1

Diversos estudios han relacionado el tipo de lesion como factor prondstico (criterios de
Adzick y criterios de Stocker), por lo que es una herramienta (til (y de facil realizacion)
para los criterios de inclusion de pacientes a terapia in litero, sin embargo la mayoria de los
estudios analizados no menciona si utilizaron alguna de estas clasificaciones, y algunos
otros mencionan la clasificacion utilizada pero no especifican los tipos de lesiones
encontradas por lo que no podemos concluir en esta revision su importancia como factor

pronostico al no poder hacer una comparacién con el resultado perinatal.

De los articulos revisados que describen MAQC, 5 mencionan haber utilizado los criterios
de Stocker y un articulo los criterios de Adzick para la clasificacién de las lesiones (tabla

2).
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Clasificacion de los tipos de lesién en fetos con MAQC

Clasificacion Stocker Clasificacion Adzick
Revillon MAQC Tipo I : 12 casos
1993 MAQC TipoII: 15 casos
MAQC Tipo IIl: 5 casos
Dumez MAQCTipo I : 5 casos
1993 MAQC Tipoll: 9 casos
MAQC Tipo IlI: 4 casos
Bemascheck
1994 MAQC Tipo I: 4 casos
Nicolaides MAQC Tipo I: 1 caso
Bunduki Lesiones microquisticas: 11 casos
2000 Lesiones macroquisticas: 7 casos
Tabla 2

En 13 casos con diagnostico de MAQC se reporta la confirmacién histolégica de la lesion.

En otros 10 casos en los que inicialmente se tuvo diagnostico de MAQC en el estudio

histopatolégico las lesiones tuvieron diagnostico final de SBP.
Seria interesante conocer el resultado histolégico en todas las lesiones para establecer en

nuestro analisis cuales son susceptibles de remisién y cuales pueden progresar a hidrops

fetal.

COMPLICACIONES POST-PROCEDIMIENTO

De los 72 casos de MAQC sometidos a tratamiento in ttero; 4 casos presentaron APP
(5.5%), RPM se presenté en 6 casos (8.3%), no se reportaron casos de infeccion in utero.

De estos 10 pacientes sobrevivieron 6 (60%). Es importante mencionar que estas
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complicaciones pueden presentarse en embarazos con fetos sin patologia aparente por lo
que los autores deberian especificar en los estudios la ausencia de otro factor condicionante

(como IVU o cervicovaginitis).

En 3 de estos casos se disloco el catéter, y otro feto presento oligohidramnios posterior al
procedimiento. 2 fetos fueron manejados inicialmente con derivacion toracoamnidtica pero
debido a la dislocacion del catéter se continu6 el manejo con toracocentesis seriadas. En un
caso se presentd anemia fetal posterior al procedimiento que requirid transfusién

intrauterina.

SOBREVIDA SEGUN LA TECNICA EMPLEADA

De los 308 casos de MAQC, se interrumpieron 34 embarazos, 202 fueron manejados
conservadoramente, 32 con DTA, 30 con cirugia fetal abierta y 10 con toracocentesis (tabla
3 y grafica 2).

La sobrevida global fue del 56.5% (155 casos).

En 2 casos de DTA y uno de toracotomia los autores no especifican claramente el resultado

perinatal por lo que no podemos incluirlos en ningiin rubro (1%).
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Resultado perinatal en fetos con MAQC segun la técnica empleada

Interrupcion  Manejo conservador Toracocentesis DTA  Toracotomia Total
34 202 10 32 30 308
sobrevida - 115 6 18 16 155
resultado - 87 4 12 13 116
adverso
i&? 2 1 3
Tabla 3
20
16 / +
14 /
____——n
12 =
/ —e— Sobrevida
10
8 Lo —=— Muerte
6 Lt
4 ol
2
D L] L
Toracoc. DTA Toracotomia
grafica 2
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SECUESTRO BRONCOPULMONAR

De los 388 casos encontrados en la literatura con anomalias toracicas no cardiacas, 55 casos
tuvieron diagnostico de SBP (14.2%). De estos 2 embarazos fueron interrumpidos a

peticion de los padres; uno con cariotipo anormal y otro con diagnéstico de Prune Belly.

47 casos fueron manejados conservadoramente Unicamente con seguimiento
ultrasonografico; solo uno de estos fetos presentaba hidrops y no sobrevivio, 46 fetos no
presentaron datos de hidrops ni desviacion mediastinal durante el seguimiento. Todos ellos
sobrevivieron. 28 de las 47 lesiones eran extralobares (59.5%) y tuvieron remision
espontanea sin evidencia de lesion al nacimiento.

En 6 casos se inicié manejo in ttero: 3 con toracocentesis y 3 con DTA. 4 de estos fetos
presentaban hidrops al momento del tratamiento, uno de ellos presentaba ademas

desviacion mediastinal. Todos los pacientes con tratamiento invasivo sobrevivieron.

FACTORES PRONOSTICOS

5 presentaron hidrops de los cuales uno fallecié (sin tratamiento in utero). Uno de los
pacientes que sobrevivid presentaba ademas desviacién mediastinal y polihidramnios.

Los 5 fetos con manejo, tenian menos de 32 semanas en el momento del tratamiento. En
ningunos de estos casos se reportan complicaciones post-procedimiento.

La mayoria de los articulos no reportan si se realizé estudio histolégico a la lesion.

En 7 casos con diagnostico inicial de SBP, el diagnéstico final por histopatologia fue
MAQC.

SOBREVIDA SEGUN LA TECNICA EMPLEADA

Con las decisiones tomadas por los autores se obtuvo una sobrevida del 98.1% (52 casos).
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En los pacientes con tratamiento se obtuvo sobrevida del 100%, asi como también en los

casos sin hidrops tratados con manejo conservador (tabla 4).

Con estos resultados se refuerza la importancia de los factores prondsticos para la decision
de iniciar manejo in utero. Los fetos con hidrops que recibieron manejo invasivo tenian
datos de mal prondstico por lo que evidentemente se vieron beneficiados con dicho manejo
pues todos sobrevivieron y el dnico feto con mal prondstico y manejo conservador no
sobrevivio. Todos los fetos que no presentaban datos de mal pronostico fueron manejados
conservadoramente y de estos solo uno fallecié por complicaciéon obstétrica (parto

pretérmino) complicacion que no se encontraba directamente relacionada con la patologia

de fondo.
Resultado perinatal en fetos con SBP segtin la técnica empleada
Interrupcion _ Manejo conservador Toracocentesis ~ DTA TOTAL
2 47 3 3 55

sobrevida -- 46 3 3 52
resultado -- 1 0 0 1
adverso

Tabla 4
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HIDROTORAX:
De los 388 casos, 25 fetos tuvieron diagnéstico de Hidrotérax por ultrasonido (6.4%); de

los cuales 21 eran bilaterales y 4 unilaterales.

En los casos de hidrotérax fetal bilateral en los que se llevo a cabo tratamiento in ttero este
se realizo en ambos hemitérax, lo que presupone un mayor riesgo por las potenciales
complicaciones inherentes al procedimiento.

Solamente un caso fue manejado conservadoramente, este presentaba polihidramnios y no

sobrevivio.

Once fetos con polihidramnios fueron manejados in ttero, a 10 de ellos se les coloco
derivacion toracoamnidtica y a uno se realizo toracocentesis. En ninguno de los casos se

reportan complicaciones post-procedimiento. Todos los fetos sobrevivieron (tabla 5).

Trece fetos presentaban hidrops, 3 de ellos con desviacion mediastinal; a todos se inici6
manejo in ttero, en 12 casos se colocé derivacion toracoamniética y a uno se le realizé

toracocentesis. De los 13 fetos con hidrops 9 sobrevivieron (69.23%).

Uno de los casos con derivacion toracoamnidtica se complicé con sepsis posterior a la
colocacion del catéter y 2 presentaron ruptura prematura de membranas. Los 3

sobrevivieron.
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Resultado perinatal en los fetos con Hidrotérax complicado con hidrops

Tratamiento  |hidrops |polihidramnios | Hidrops y|TOTAL
Desviacion
mediastinal

# de casos 10 12 3 25

DTA 10 10 2 22

Toracocentesis 0 1 1 2

Conservador 0 1 0 1

Sobrevida 6 11 3 20

Tabla 5

16 procedimientos se realizaron antes de la semana 32 y 8 después de la semana 32 (graﬁca
3).

En los fetos que fueron manejados antes de la semana 32 se obtuvo una sobrevida del
87.5% (14 casos) y en los fetos manejados después de las 32 semanas se obtuvo una
sobrevida del 75% (6 casos).

Semanas de gestacion en las que se inici6 terapia con DTA

o toracocentesis en fetos con Hidrot6rax

W Muerte
OSobrevida

<32 SDG >32 SDG

grafica 3
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COMPLICACIONES POST-PROCEDIMIENTO
En 6 fetos se disloco el catéter, a 3 se les continué manejo con toracocentesis

En un feto con hidrotérax bilateral se colocaron 2 DTA, ambos catéter se dislocaron.

SOBREVIDA SEGUN LA TECNICA EMPLEADA

En los 3 fetos con desviacion mediastinal, se logré mejorar esta condicion posterior al
procedimiento, estos fetos sobrevivieron (tabla 5).

De los 5 fetos con resultado adverso; 4 presentaban hidrops y uno polihidramnios.

En 2 casos se realizé toracocentesis y ambos sobrevivieron y en 22 casos se colocé DTA
con sobrevida del 81.8% (18 casos).

La sobrevida global fue del 80% (20 casos) (tabla 6).

Resultado perinatal en fetos con Hidrotérax segiin la técnica empleada

Manejo conservador Toracocentesis  DTA TOTAL
1 2 22 25
sobrevida 0 2 18 20
resultado 1 0 4 5
adverso

Tabla 6
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En total, de los 388 casos de anomalias toracicas no cardiacas, fueron manejados

conservadoramente 249 fetos, y a 102 fetos se les inicié manejo in ttero (tabla 7).

Tabla 7

Casos con Tx Interrupcion Manejo
conservador TOTAL
MAQC 72 34 202 308
Hidrotorax 24 0 1 25
SBP 6 2 47 55
Total 102 36 250 388

En 72 casos de MAQC, 24 casos de Hidrotorax y 6 casos de SBP se realizo manejo in titero

( tabla 8 y grafica 4).

Toracocentesis Derivacion toracoamnidtica  Toracotomia TOTAL
MAQC 10 32 30 72
Hidrotorax 1 23 0 24
SBP q 3 0 6
Total 14 58 30 102
Tabla 8
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OMAQC
H Hidrotorax
OosBP

Toracocent. DTA Toracotomia

grafica 4

Los criterios de seleccion utilizados por los autores para las intervenciones quirtirgicas se
fundamentan en su gran mayoria en la identificacién de factores de riesgo, los principales
factores identificados como de peor prondstico fueron: hidrops fetal, polihidramnios y

desviacion mediastinal.

Se identifico al hidrops como el principal factor prondstico adverso para los fetos con

anomalias toracicas no cardiacas; con una sobrevida del 55.7% (tabla 9).
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Sobrevida en los fetos con Anomalias Toracicas no cardiacas

complicada con hidrops

Tratamiento MAQC Hidrotérax SBP TOTAL
Manejo 0 de 32 - Odel 1]
conservador
DTA 9(100%) 8(66.6%) 2(100%) | 19(82.6%)
Toracocentesis 2(100%) 1(100%) 2 (100%) 5
Toracotomia 11(73.3%) - - 11

Tabla 9
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DISCUSION:

Gracias al avance en los estudios de diagnéstico prenatal y al mejor conocimiento de los
defectos estructurales fetales cada vez es mayor el nimero de anomalias toricicas no
cardiacas ( Malformacién Adenomatoidea Quistica congénita, Secuestro Broncopulmonar e

Hidrotorax) que son diagnosticadas in ttero a etapas tempranas.

Consideramos importante tomar en cuenta los procedimientos que ya han sido realizados a
este respecto por la gran fuente de informacién que podemos obtener de ellos con el fin de
tener mejores conocimientos sobre su evolucién clinica, los factores implicados en la
presencia de complicaciones, asi como también las complicaciones que pueden presentarse
debidas al procedimiento. Todo esto con el fin de establecer nuevas lineas de manejo al

respecto.

En un gran nimero de casos estas patologias pueden llevar a una serie de eventos que
eventualmente ocasionan la muerte del feto in utero (como el hidrops fetal) o muerte
posterior al nacimiento (por hipoplasia pulmonar); por lo cual es de suma importancia
establecer pautas de manejo en esto fetos con la finalidad de ofrecerles mejores
oportunidades de sobrevida, ya que muchos de ellos sin tratamiento in ttero
invariablemente fallecen, en nuestra revision pudimos reforzar la informacién
anteriormente obtenida al respecto, ya que de los 33 fetos con hidrops y manejo
conservador ninguno sobrevivid, y de los 60 fetos con terapia fetal 36 sobrevivieron (60%).

Podemos de tal forma considerar los casos complicados con hidrops fetal como candidatos

35



idoéneos para la terapia in utero, ya que de otra forma no sobrevivirian; ain cuando el

manejo no nos ofrezca una sobrevida del 100%.

Se ha identificado que este tipo de lesiones pueden presentar una evolucion clinica muy

variable durante el seguimiento ultrasonografico.

Esto ha podido ser evidenciado en nuestra revisién al observar los casos sometidos a
manejo conservador. Durante la vigilancia fetal un buen mimero de fetos pueden presentar
remision espontanea de la lesion, desde reduccion de su tamaiio hasta una resolucion
completa. Podemos considerar este punto como un factor de buen pronostico ya que
evidentemente se disminuye el riesgo de presentar las complicaciones ya mencionadas
como hidrops o desviacion mediastinal. Generalmente estos fetos no requieren terapia in

utero; pudiendo esperar hasta la valoracion postnatal para evaluar la necesidad de reseccion

posterior.

En el caso de nuestra revision los fetos con diagnostico de SBP fueron los que presentaron
el mayor porcentaje de fetos con manejo conservador; con una sobrevida del 97.8%.

Este grupo de pacientes presentaron en forma evidente remision espontinea de la lesion; de
los 55 fetos con este diagndstico, 46 presentaron durante el seguimiento ultrasonogréfico
disminucion espontanea de la lesién sin evidencia de la misma al nacimiento por lo que no

requirieron manejo postnatal.

En ocasiones la masa pulmonar puede crecer de manera importante, si el tamafio de la masa

es lo suficientemente grande para producir desviacién del mediastino puede verse afectado
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el tejido pulmonar circunvecino y el pulmén contralateral, con la consecuente hipoplasia
pulmonar. Este punto es muy importante a considerar sobre todo cuando los datos de
desviacion mediastinal se presentan en etapas tempranas del desarrollo pulmonar, razén por
la cual el manejo deberia instalarse lo mas pronto posible. Ya mencionamos que también
pueden verse afectados por compresion, el corazon y los grandes vasos produciendo
alteracién hemodinamica con la consecuente hidropesia fetal. Si la masa comprime el
eséfago puede tener como consecuencia polihidramnios al interferir en la deglucion fetal.
Por lo que todo estos puntos son considerados de mal pronostico por el deterioro fetal que
conllevan, por lo que es necesario instaurar terapia fetal como tinica oportunidad que tienen

estos fetos para sobrevivir.

En nuestra revision pudimos constatar un importante nimero de fetos en los que se
presentaron este tipo de complicaciones y en los que se volvia imperioso el manejo in ttero
con la finalidad de disminuir el dafio fetal y tener un mejor resultado perinatal. Al analizar
nuestros resultados al respecto vemos una sobrevida practicamente nula en los pacientes
con manejo conservador que presentaron este tipo de complicaciones; y en los fetos que
fueron sometidos a toracocentesis o derivacion toracoamniotica se obtuvo una sobrevida
del 68% lo que podemos considerar un resultado alentador tomando en cuenta que
esperamos que con el avance y perfeccionamiento de estas técnicas en un futuro ese

porcentaje sea todavia mayor.

En algunos otros casos se presenté con menor frecuencia polihidramnios o ascitis como
unicos datos de complicaciones; en estos fetos pudimos observar mejores resultados en

cuanto a sobrevida unicamente con seguimiento ultrasonogrifico, aquellos casos que
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evolucionaron a hidrops fetal, fueron considerados candidatos a terapia fetal, en cuyos

casos se obtuvieron buen resultados perinatales.

Son muchos los factores que también pueden estar involucrados en la evolucion clinica de
estas lesiones y no unicamente el crecimiento de la lesion, por lo que se han realizado
numerosos estudios con la finalidad de identificar parametros susceptibles de ser

modificados con la terapia fetal sin que esto conlleve mas riesgo que beneficio.

Ademas, con los avances en el conocimiento de estas lesiones se puede identificar el grupo
de pacientes que tienen mejor prondstico al ser manejados con derivacion toracoamnidtica
ylo toracocentesis in ltero y también determinar que grupo de pacientes requieren
unicamente vigilancia ultrasonografica. Todo lo anterior es muy importante tomando en

cuenta las posibles complicaciones inherentes al procedimiento.

En los fetos sometidos a terapia in utero debe tomarse en cuenta la presencia de posibles
complicaciones como ruptura de membranas, parto pretérmino o sepsis, que evidentemente
pueden ser un factor condicionante para el mal prondstico. Son pocos los estudios revisados
que presentaron este tipo de complicaciones, la mayoria de los estudios no reportan si
tuvieron o no complicaciones por lo que no puede evaluarse de forma del todo objetiva el
riesgo-beneficio de la terapia per se. En los casos que presentaron ruptura de membranas o
parto pretérmino los autores deberian especificar la ausencia de otras condiciones adversas
(p ¢j. IVU o cervicovaginitis) ya que es importante evaluar si estas complicaciones estan
condicionadas tinicamente por el manejo; sobre todo cuando el evento no se presenta en los

primeros dias posterior al tratamiento.
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La clasificacion del tipo de lesion en los casos de MAQC también parece ser importante

para el pronostico de estos fetos.

Desde la Clasificacién de Stocker para MAQC, los autores han considerado a las lesiones
tipo I como las de mejor prondstico ademas de que por tratarse de lesiones quisticas
grandes son las mas susceptibles de ser manejadas con derivaciones in ttero en los casos
que presenten factores prondsticos adversos, y en los casos no complicados tenemos la
oportunidad de manejarlos conservadoramente con una reevaluacién postnatal para
reseccion posterior. Asi mismo, las lesiones tipo III son consideradas como las de peor
pronostico ya que presentan con mayor frecuencia complicaciones como la aparicion de
hidropesia fetal, desafortunadamente como se tratan de lesiones microquisticas no son los
candidatos idoneos para estos tipos de manejo. La informacién en los diferentes estudios
sobre los tipos de lesion identificados nos proporcionaria datos importantes sobre su
evolucion clinica y prondstico ya que podriamos comparar el resultado perinatal segin el
manejo empleado; sin embargo son pocos los estudios que nos proporcionan informacién
sobre el tipo de lesién en el momento de hacer el diagndstico por lo que no sabemos si este
parametro fue tomado en cuenta para decidir entre una u otra terapia; del mismo modo

tampoco podemos analizar el tipo de comportamiento de cada lesion.

También se menciona a la clasificacion de Adzick como una herramienta (til para esta
toma de decisiones, ademas de que es factible su realizacién en la mayoria de los casos;
Este autor identifica a las lesiones macroquisticas como las de mejor prondstico y también
las mas beneficiadas con terapia de derivacién y a las lesiones microquisticas como las

menos frecuentes pero también las de peor prondstico.
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Sin embargo, en la practica la mayoria de los estudios no incluye en sus investigaciones

ninguna de estas clasificaciones (o al menos no lo mencionan).

Son pocos los estudios en los que se realizo examen histopatolégico o de clasificacion
prenatal por ultrasonido. Por todas estas razones no es posible en esta revision establecer la
importancia del tipo de lesién como factor prondstico y como consecuencia tampoco
podemos determinar si tienen una evolucion clinica diferente, ya que no sabemos si los
investigadores las tomaron en cuenta para decidir en que fetos iniciar manejo al momento
del diagnodstico. Asi mismo, las lesiones que fueron resecadas en etapa postnatal no
reportan resultado de estudio histopatoldgico lo que nos ayudaria como confirmacién de

nuestra clasificacion antenatal.

En la literatura se ha dado gran peso la edad gestacional en el momento del diagnéstico

para decidir entre tratamiento in titero o postnatal.

En los casos en que se decide iniciar terapia fetal consideramos que la edad gestacional es
de suma importancia, no solamente porque de esto depende el desarrollo de tejido pulmonar
sano sino porque también nos determina el tiempo que sera necesario mantener un catéter
funcional en el caso de una derivacion, o del niimero procedimientos necesarios a realizar
en el caso de toracocentesis seriada. Sin embargo, no en todos los articulos se especifica el
momento de inicio de tratamiento; en el caso de las publicaciones con gran mimero de
pacientes solo se establece un promedio de la edad de manejo, pero no se presentan datos
especificos entre los pacientes que sobrevivieron y los que fallecieron in itero. Aunque es

evidente que la edad gestacional es un punto muy importante en el inicio de la terapia fetal,
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no podemos establecer la edad gestacional idénea para el inici6 de esta terapia (tomando en
cuenta las etapas de desarrollo pulmonar), asi como tampoco podemos determinar con

certeza en que momento es preferible el nacimiento temprano con manejo postnatal.

Aunque algunos autores consideran conveniente iniciar terapia fetal en etapas tempranas
del embarazo para preservar tejido pulmonar sano, y en los casos después de las 32
semanas recomiendan parto temprano posterior a la verificacion de madurez pulmonar con
reseccion postnatal; con los resultados de nuestra revision no podemos reforzar estas

opiniones.

Aunque no es tan frecuente el reporte de lesiones bilaterales, es importante tomar en cuenta
este factor como prondstico adverso ya que en el caso de pacientes que ameriten colocacion
de derivacion se realiza en ambos hemitérax lo que puede suponer mayor riesgo de
complicaciones como la dislocacion del catéter.

En nuestra revisién esto se presenté con mayor frecuencia en los casos de hidrotérax fetal.
De los 25 casos que encontramos reportados en la literatura 21 eran bilaterales (84%). En
estos casos los autores optaron por diferentes pautas de manejo como toracocentesis
seriadas en ambos hemitérax las cuales no siempre tuvieron éxito debido a la
reacumulacion rapida de liquido; y cuando se colocaron derivaciones toracoamniéticas,
estas se realizaron en ambos hemitérax teniendo en algunas ocasiones que colocar
nuevamente catéter por dislocacion, en dos casos se reporta ruptura de membranas y en uno

mas, sepsis.
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De los 72 fetos con MAQC en los que se inicio manejo invasivo, la mayoria de los casos
los autores no establecen las razones por las que se optd entre uno u otro manejo; teniendo
pacientes con caracteristicas aparentemente similares, en algunos fetos se realizo
toracocentesis, en otros derivacién toracoamnidtica y en otros cirugia fetal abierta.

Aunque en algunos estudios parece haber cierta tendencia a ofrecer a los padres cirugia
fetal abierta como primera opcion, no sabemos si tenian criterios de seleccion bien
definidos para uno u otro manejo. Son pocos los autores que mencionan que se realizaron
derivaciones por negativa de los padres a la cirugia fetal abierta. Esa informacion seria de
gran utilidad para poder comparar de forma objetiva los resultados perinatales entre cada
tipo de manejo dependiendo de las caracteristicas especificas en cada caso y asi establecer
pautas especificas para cada tratamiento. Por la revision en la literatura acerca del
comportamiento de cada tipo de lesion podemos inferir que las lesiones predominantemente
solidas (microquisticas o lesiones tipo I1I) con factores pronosticos adversos son candidatos
a cirugia fetal abierta ya que en estos no seria de utilidad una derivacion y sin tratamiento
invariablemente fallecen. En los casos de lesiones quisticas grandes son mejores candidatos
a derivaciones; sin embargo en estos casos tampoco especifican los autores porque a
algunos fetos les fue colocada derivacién toracoamnidtica y porque a otros se les realizé
toracocentesis seriadas. En las distintas investigaciones se ha observado que pricticamente
todos los fetos con hidropesia fallecen antes del nacimiento por lo que son los candidatos
ideales para tratamiento in itero sobre todo cuando son diagnosticados en etapas tempranas
del embarazo. Algunos estudios han tomado como factores de mal pronéstico la presencia
de desviacién mediastinal ocasionada por lesiones que ocupan la mayor parte del térax fetal

ya que pueden ocasionar hipoplasia pulmonar.
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En la toma de decision entre derivacion toracoamnidtica y toracocentesis pueden estar
involucrados muchos factores que posiblemente los autores tenian bien establecidos, sin
embargo al carecer de este tipo de informaciéon no podemos emitir juicios de valor al

respecto.

Existen muchas otras variables que podrian ser consideradas segiin el grupo de pacientes
que hayan estudiado cada uno de lo autores, sin embargo es poca la informacién que
tenemos al respecto, ya que los estudios son muy heterogéneos lo cual es absolutamente
comprensible ya que se tratan unicamente de series de casos. En los reportes de un caso es
en los cuales pudimos obtener informacién sobre las caracteristicas de cada paciente, sin
embargo en los reportes de casos, sobre todo en los que tienen gran nimero de pacientes
esto no ha sido posible por lo que algunos datos como raza, estrato socioeconomico, edad
de la paciente, nimero de gestas etc. no pudieron ser evaluados para establecer si

interfieren o no en el resultado perinatal.

De cualquier manera, con los resultados obtenidos podemos deducir que al tener un feto
con alguna de estas patologias, debe ser evaluado de forma individual e integral; segin la
edad gestacional a la que se diagnostica, asi como el tipo de lesion y la presencia o ausencia
de hidropesia fetal para decidir entre terapia fetal o manejo expectante ya que se ha visto

que un gran nimero de anomalias remite espontineamente.

En los casos sin factores pronésticos adversos en los que se decide manejo expectante

deben realizarse revisiones ultrasonograficas seriadas para valorar crecimiento de la masa,
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desviacion mediastinal y presencia de hidropesia, reevaluando el caso en cada visita ya que

en cualquier momento pudieran requerir de manejo in ttero.

Con la informacién obtenida no podemos establecer hasta el momento cual manejo es el

ideal; por lo que hacen falta mas estudios al respecto.

Es evidente que por cuestiones éticas no es posible la realizacion de estudios aleatorizados,
¥ que por esta razon ain no contamos con evidencia suficiente para criterios de seleccion
bien establecidos; de cualquier manera los estudios de series de casos que se siguen
llevando a cabo con la realizacion de estos procedimientos son de gran utilidad y nos
seguirdn aportando datos importantes para poder establecer en un futuro el manejo para

estos pacientes.

Como mencionamos anteriormente, aunque nuestra revision no esta encaminada a analizar
los casos en los que se realizo cirugia fetal abierta, consideramos importante mencionar sus
resultados con el fin de que el lector no desconozca que ocurrié con estos fetos ya que

inicialmente estaban tomados en cuenta en el mimero de diagnésticos realizados.



TABLAS DE REVISIONES

Caracteristicas de los estudios incluidos

ESTUDIO

Beryl 1986

Métodos

Reporte de un caso

Participantes

Mujer de 37 aiios de edad primigesta con dx feto con derrame
pleural unilateral a las 17 semanas

Intervenciones

Toracocentesis seriada (5 ocasiones)

Resultado perinatal

El embarazo se resolvid a término obteniendo un RN femenino
sano sin evidencia de anomalias toracicas sin necesidad de
terapia posterior.

Notas

A las 20 semanas la cantidad de fluido del lado izquierdo del
torax fetal aumenté dramaticamente, el térax fue desplazado;
se realizo toracocentesis drenando 12 ml. de liquido, durante la
semana siguiente hubo reacumulacion del liquido con
desviacion importante del mediastino apareciendo ascitis. A
las 21, 22, 22.5 y 23 semanas fueron drenados alrededor de 13
ml. de liquido del hemitérax izquierdo sin complicaciones.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO

Seeds 1986

Métodos

Reporte de un caso

Participantes

Paciente de 31 afios G2 PO, con embarazo de 30 semanas y
diagndstico de quilotérax con hidrops secundario

Intervenciones

Derivacion  toracoamnidtica  bilateral,  posteriormente
toracocentesis bilateral por dislocacion de ambos catéteres.

Resultado perinatal

Por via vaginal se obtuvo recién nacido femenino de 2570
gramos, Apgar 2-5, el bebé fue intubado inmediatamente y fue
insertado un tubo a cada lado del térax. No se logro determinar
la etiologia del hidrotérax. Los exdmenes cardiaco y renal
fueron normales. El bebé fue dado de alta a los 13 dias y la
tnica complicacién que se presenté durante el primer afio de
vida fue bronquitis aguda.

Notas

Al cuarto dia de la colocacion toracoamniética se presentd
actividad uterina por lo que se inicié manejo tocolitico.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO

Nicolaides 1987

Métodos

Reporte de un caso

Participantes

paciente de 23 afios de edad G1 con diagnostico fue MAQC
tipo I a las 24 semanas

Intervenciones

Derivacion toracoamniotica

Resultado perinatal

El embarazo progresé sin complicaciones hasta las 38
semanas, el feto masculino nacié via vaginal con peso de 3000
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grs. Apgar 8-9. El catéter fue extraido al nacimiento.

Notas

Posteriormente al nacimiento, el quiste se reexpendié con
desviacion mediastinal y reduccion de la funcién pulmonar. A
las 72 horas de VEU se realizo reseccion del 16bulo inferior
del pulmén izquierdo (7x3x6 cm., con quiste de 5 cm.).

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Clark 1987
Métodos Reporte de un caso
Participantes Mujer de 36 afios de edad con 20 semanas de gestacion. Feto

con quiste toracico de 10x6x6 cm. El feto presentaba hidrops
con ascitis masiva

Intervenciones

Derivacion toracoamniotica

Resultado perinatal

A las 37 semanas se interrumpi6 el embarazo via suprapiibica
obteniendo recién nacido femenino, Apgar 8-9 y 2680 grs. Al
momento de la publicacion el paciente de 14 meses mostraba
crecimiento y desarrollo normales, sin evidencia de
enfermedad residual.

Notas

Durante las tres semanas posteriores a la colocacion del catéter
se habian resuelto por completo la ascitis, los derrames pleural
y pericardico y el edema de cuero cabelludo incrementandose
la actividad fetal El examen histopatolégico confirmé el
diagnostico de MAQC.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO

Rodeck 1988

Métodos

Serie de casos

Participantes

8 casos e hidrotérax fetal de los cuales 5 eran bilaterales.
(rangos entre 20 y 34 semanas)

Intervenciones

Derivacion toracoamnidtica en todos los casos

Resultado perinatal

75% de sobrevida

Notas

Es importante observar que los pacientes no tienen las mismas
caracteristicas consideradas pronosticas; por lo que no se
pueden homogeneizar los resultados.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Blott- Nicolaides 1988
Métodos Serie de casos
Participantes 11 fetos con derrame pleural de causa desconocida,

diagnosticados entre las 22 y 35 semanas de gestacion

Intervenciones

Derivacion toracoamnidtica

Resultado perinatal

8 fetos nacieron aproximadamente a las 16 semanas después
de la colocacion del catéter, sin problemas posteriores, 3 fetos
murieron en el periodo neonatal

Notas

Un caso de muerte por sepsis con pseudomona podria ser
considerada inherente al manejo, aunque es importante tomar
en cuenta que se encontraba asociado a hidrops por lo cual
tenia un mal prondstico

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4
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ESTUDIO

Ronderos-Dumit 1991

Meétodos

Reporte de un caso

Participantes

Paciente de 33 afios G2 P1 con embarazo de 33 semanas, feto
con hidrotérax bilateral, hidrops y polihidramnios.

Intervenciones

Derivacion toracoamniodtica bilateral.

Resultado perinatal

Recién nacido femenino de 2750 grs., Apgar 8-9, gasometria
normal. Una de las derivaciones se disloco al nacimiento y fue
retirado a las 48 horas por falta de drenaje

Notas

A las 37 semanas presenté ruptura prematura de membranas y
trabajo de parto espontaneo se interrumpié el embarazo via
suprapubica por presentacion compuesta.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO

Neilson 1991

Métodos

Serie de casos

Participantes

Estudio retrospectivo de 10 afios, en la que incluyeron a 10
pacientes diagnosticados con MAQC in ttero.

Intervenciones

A un feto se le realiz6 toracocentesis a las 34 semanas.

Resultado perinatal

El nacimiento ocurri6 2 dias después por ruptura de
membranas y el feto presenté distress respiratorio, a las 3
horas de vida se realiz6 neumectomia, el paciente se deteriord
rapidamente y fallecié a las 8 horas de vida

Notas

El tratamiento redujo la compresion pulmonar y disminuy¢ el
polihidramnios, debido a la posicion y a los movimientos
fetales no fue posible colocar un catéter de cola de cochino.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Kuller 1992
Métodos Serie de casos
Participantes 22 casos con diagnostico prenatal de MAQC

Intervenciones

A 4 fetos se colocéd DTA y en 2 se realizo toracocentesis

Resultado perinatal

o7

Notas

En 6 casos se realizé lobectomia postnatal de los cuales 4
sobrevivieron

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Becker 1993
Métodos Reporte de un caso
Participantes Paciente de 25 afios con embarazo de 19 semanas en cuyo feto

se diagnosticé hidrotérax izquierdo primario con desviacion
mediastinal, a las 23 semanas presenté polihidramnios e
hidrops, el corazén fetal presenté compresion progresiva hacia
el hemitorax derecho.

Intervenciones

Toracocentesis repetidas sin éxito por lo que se opté por
colocar una derivacién toracoamnidtica ; este catéter se dislocéd
hacia la cavidad intraperitoneal materna por lo que se colocé
un segundo catéter de derivacion tres dias después
desapareciendo los datos de hidrops y de compresién cardiaca.

Resultado perinatal

A las 36 semanas de gestacion presentd ruptura prematura de
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membranas y parto vaginal sin complicaciones. Se obtuvo
recién nacido femenino, de 2150 grs., Apgar 9-9; fue dado de
alta a los 8 dias de VEU.

Notas

De las 26 a las 35 semanas de gestacién se mantuvo
seguimiento por US tres veces por semana. Este reporte
reafirma las observaciones de otros autores que han utilizado
la derivacion toracoamnidtica en embarazos tempranos para
prevenir la progresion de la hidropesia fetal y la hipoplasia
pulmonar.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Obwegeser 1993
Métodos Reporte de un caso
Participantes Paciente de 25 afios de edad G2 P1 con 25 semanas de

gestacion. El feto con pulmén derecho poliquistico con areas
septadas de 6 cm.; presentaba ascitis, hidrotérax, edema
periférico, signos de compresién y desplazamiento cardiaco:

Intervenciones

Toracocentesis y posteriormente derivacion toracoamnidtica
por reacumulacién de liquido, En total se realizaron 5
punciones, los intervalos entre las punciones fueron
incrementando de 10 a 20 dias.

Resultado perinatal

A las 36 semanas de gestacion se desencadend parto
pretérmino. Un recién nacido femenino de 3035 grs., Apgar 7-
9. Tres dias después le fue realizada lobectomia del pulmén
derecho cursando un postoperatorio sin complicaciones y con
un desarrollo posterior normal.

Notas

A partir de la primera puncién se logré la descompresion del
corazon fetal con la aspiracion de 52 ml. evacuando
completamente el quiste; tres dias después se resolvieron tanto
la ascitis como el edema periférico. . El examen histolégico
confirmé el diagnostico de MAQC tipo 1.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Adzick, Harrison 1993
Métodos Serie de casos
Participantes Estudio de 4 aiios en el cual tuvieron 9 casos de MAQC.
Intervenciones

Resultado perinatal

De los 9 fetos 6 sobrevivieron con un peso al nacimiento entre
1050 grs. y 2800 grs. y con una edad gestacional de 26 a 38
semanas.

Notas

En este estudio se expone de manera clara y detalla la
importancia de individualizar a cada paciente para decidir cual
es el manejo més adecuado para cada uno.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Dumez, Dommergues 1993
Métodos Serie de casos
Participantes 18 casos de MAQC entre las 20 y 30 semanas de gestacion; de

los cuales 5 casos eran macroquistes, 9 microquistes y 4 con
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hiperecogenicidad homogénea

Intervenciones

En 3 casos se decidio derivacion toracoamnidtica in ttero para
corregir el hidrops y la hipoplasia pulmonar.

Resultado perinatal

Terminacion 25 SDG, muerte a las 31 SDG y nacimiento 36
semanas vivo.

Notas

Las lesiones fueron clasificadas de acuerdo con los criterios de
Stocker. Ademas se analizaron los siguientes factores
prondsticos: tamafio de la lesion, localizacién, cantidad de
liquido amnidtico, presencia o ausencia de hidrops. El tipo de
MAQC fue confirmado por patologia en 13 casos

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Adzick 1993 24
Métodos Serie de casos
Participantes 22 fetos con diagnéstico de MAQC

Intervenciones

2 toracocentesis

Resultado perinatal

Ambos sobrevivieron

Notas

En ambos casos se trataba de lesiones macroquisticas. En uno
de los casos se realizé el procedimiento en 2 ocasiones

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Revillon, Dommergues 1993
Métodos Serie de casos
Participantes Estudio de 5 afios, en que diagnosticaron 32 pacientes con
MAQC. La Edad gestacional al momento del diagndstico fue
entre las 16 y 38 semanas.
Intervenciones En 4 casos se optd por derivacion toracoamnidtica por

presenta hidrops o polihidramnios.

Resultado perinatal

2 fetos fallecieron, uno por aborto espontianeo y otro al
nacimiento. De los 2 casos que sobrevivieron tampoco
mencionan un seguimiento posterior al nacimiento el cual nos
ayudaria a evaluar el prondstico para la funcién en estos
pacientes.

Notas

Las lesiones fueron clasificadas de acuerdo a los criterios de
Stocker. Aunque en este estudio se cumple con criterios de
inclusiéon al tratamiento in utero, no se describe de manera
detallada a dichos pacientes, es importante saber a que edad
gestacional fue colocada la derivacién asi como que tipo de
MAQC tenian. Es importante también la evolucién posterior a
la colocacion del catéter en el caso de los fetos con resultado
adverso, para determinar si este resultado estd directamente
relacionado con el tratamiento o si se presentaban otros
factores que pudieran haber influido de manera indirecta.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Bernaschek 1994
Métodos Serie de casos
Participantes Cuatro casos de MAQC tipo I, con desviacion mediastinal y

compresién del pulmén contra lateral (de los cuales 2
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presentaban hidrops) y 9 pacientes con hidrotérax (todos
presentaban hidrops)

Intervenciones

Derivacion toracoamnidtica entre las 22 y 35 semanas de
gestacion

Resultado perinatal

MAQC: tres casos evolucionaron satisfactoriamente naciendo
a las 36, 39 y 40 semanas, a los cuales se les realizo
toracotomia en el primer dia de VEU con desarrollo posterior
normal. Caso con hidrops presentd RPM a las 22 semanas, se
prolongé el embarazo a las 33 semanas, presento insuficiencia
respiratoria al nacimiento y fallecio.

Hidrotorax: Unicamente tres fetos sobrevivieron; 4 fallecieron
in ltero, y otro en la primer semana de VEU, uno mas fue
interrumpido por cariotipo anormal.

Notas

El articulo reporta un total de 52 derivaciones en 34 fetos
(DTA, Derivacién vesico-amniética y pleuro-amniética)

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Brown 1995
Métodos Serie de casos
Participantes paciente de 22 afios, feto con MAQC I segun la clasificacion
de Stocker, con Polihidramnios, hidrops no inmune y
desviacion mediastinal
Intervenciones La toracocentesis fetal fue realizada 6 veces con intervalos

semanales con voliimenes de liquido de 40 ml. en promedio.

Resultado perinatal

Se indujo trabajo de parto a las 34.4 semanas de gestacion. Se
obtuvo recién nacido de 2580 grs., Apgar 9-9. No requirié
administracién de oxigeno. La Rx de térax mostré hemitérax
derecho completamente ocupado por enfermedad quistica con
compresion visible del I6bulo superior realizindose reseccion.
El postoperatorio curso sin complicaciones y fue dado de alta
una semana después de la toracotomia.

Notas

No mencionan a que semana de gestacion se diagnosticd, esto
es de suma importancia para tomarse en cuenta el pronéstico
ya que por la recurrencia fueron necesarias aspiraciones
subsecuentes.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Miller 1996
Métodos Serie de casos
Participantes Estudio de 7 afios en el que diagnosticaron 17 casos de MAQC
entre las 20 y 34 semanas
Intervenciones En uno se decidié intervencién antenatal con derivacion

toracoamnidtica a las 25 semanas por aumento rapido del
tamario del quiste con desviacién mediastinal

Resultado perinatal

Sobrevida

Notas

No se reportan complicaciones post-procedimiento

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4
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ESTUDIO

Dommergues 1997

Métodos

Serie de casos

Participantes

Estudio de 7 afios en el que estudiaron 33 casos con
diagnéstico prenatal de MAQC

Intervenciones

La derivacién toracoamniética solamente fue ofrecida en 9
casos de macro quistes con polihidramnios agudo e hidrops.

Resultado perinatal

Solamente 4 sobrevivieron; en estos el tamafio de la lesion
disminuyo sustancialmente después de la terapia fetal
resolviéndose el hidrops y el polihidramnios. Cinco pacientes
con derivacién fallecieron; todos presentaron hipoplasia
pulmonar en el examen postmortem.

Notas

4 casos fueron diagnosticados postnatalmente como SBP

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Becmeur 1998
Meétodos Serie de casos
Participantes 10 fetos con diagnéstico de SBP
Intervenciones En 1 feto se colocé DTA y en otro se realizaron toracocentesis

seriadas. Al nacimiento se les realizé lobectomia.

Resultado perinatal

Ambos sobrevivieron

Notas

Se observé regresion absoluta en 5 pacientes sin tratamiento
prenatal

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4

ESTUDIO Adzick 1998
Métodos Serie de casos (Estudio retrospectivo de 12 afios)
Participantes 175 casos de lesiones fetales: 134 fetos presentaban MAQC;
41 pacientes con SBP que fueron diagnosticados entre la
semana 18 y 36.
Intervenciones Se colocaron 7 DTA

Resultado perinatal

6 fetos sobrevivieron

Notas

En esta serie hubo una mortalidad del 100% en fetos con
hidrops

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia 4
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