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Malformacion adenomatoidea quistica
pulmonar evaluada con el Cystic
Adenomatoid Malformation Volume Ratio
(CVR) alto en embarazo gemelar
Successful conservative treatment of
pulmonary cystic adenomatoid malformation
with high Cystic Adenomatoid Malformation
Volume Ratio (CVR) in twin pregnancy.

Aura Escorcia Ospino, Daniel Enrique Capella Rebolledo, Richard José
Prasca de la Hoz

Universidad Libre, Colombia.

Resumen

ANTECEDENTES: La malformacién adenomatoidea quistica pulmonar es una anoma-
lia poco frecuente que puede poner en riesgo la vida del feto, sobre todo cuando se
asocia con embarazo multiple. El CVR es un indice pronéstico clave para su evalua-
cion, aunque su interpretacion requiere contextualizacion clinica.

CASO CLINICO: Paciente de 28 afios, primigesta, con embarazo planeado, sin ante-
cedentes patoldgicos relevantes. El embarazo gemelar monocoriénico biamniético
se diagnosticé a las seis semanas. En la ecografia morfoldgica de las 24.1 semanas,
en el feto B se identifico, en el I6bulo superior derecho, una lesién quistica pulmonar
compatible con malformacién adenomatoidea quistica pulmonar tipo I. Se calculé un
CVR de 1.1 y seinici6 el esquema de corticosteroides con betametasona. El embarazo
culmino con cesarea electiva a las 35.4 semanas, con dos recién nacidos vivos.
CONCLUSION: El caso desafia la interpretacion rigida del CVR al mostrar que los va-
lores elevados no siempre predicen hidrops. La administracion de corticosteroides
se asoci6é con disminucidn del volumen lesional, lo que sugiere un posible papel mo-
dulador, incluso en lesiones microquisticas. En el contexto gemelar, la conducta ex-
pectante multidisciplinaria permitié preservar el bienestar materno-fetal sin recurrir a
intervenciones invasivas. El CVR debe interpretarse de manera dinamica y contextua-
lizada. El tratamiento con corticosteroides podria resultar benéfico en fetos con mal-
formacién adenomatoidea quistica pulmonar, mas alla de la maduracién pulmonar y
la conducta expectante en embarazos gemelares seleccionados.

PALABRAS CLAVE: Malformaciones congénitas pulmonares; embarazo gemelar; hi-
drops fetal; neonatologia.

Abstract

BACKGROUND: Pulmonary cystic adenomatoid malformation (CMA) is a rare anomaly
that can be life-threatening to the fetus, particularly in cases of multiple pregnancy.
The CVR is a key prognostic index, though it must be interpreted in the context of the
patient's clinical history.

CLINICAL CASE: A 28-year-old primigravida with a planned pregnancy and no relevant
medical history presented. She was diagnosed with a monochorionic biamniotic twin
pregnancy at six weeks. At 24.1 weeks, a morphological ultrasound identified a pulmo-
nary cystic lesion consistent with type | pulmonary cystic adenomatoid malformation
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in the right upper lobe of fetus B, yielding a CVR of 1.1. A corticosteroid regimen with betamethasone was initiated. The pregnancy
culminated in an elective C-section at 35.4 weeks, resulting in two live births.

CONCLUSION: This case challenges the rigid interpretation of the CVR, demonstrating that elevated values do not always predict hy-
drops. Corticosteroid administration was associated with a reduction in lesion volume, suggesting a potential modulatory role, even
in microcystic lesions. In the context of twins, a multidisciplinary watch-and-wait approach preserved maternal and fetal well-being
without resorting to invasive interventions. The CVR should be interpreted dynamically and in context. Corticosteroid treatment may
be beneficial for fetuses with cystic adenomatoid malformation of the lung beyond promoting lung maturation. It may also be useful

for a watch-and-wait approach in selected twin pregnancies.

KEYWORDS: Cystic adenomatoid malformation of lung; Twin pregnancy; Hydrops fetalis; Neonatology.

ANTECEDENTES

La malformacion adenomatoidea quistica pulmonar,
antes denominada hamartoma adenomatoideo quisti-
co congénito, es una anomalia poco frecuente del de-
sarrollo broncopulmonar que resulta de una alteracion
en la ramificacion bronquial durante la embriogéne-
sis.! Esta alteracion genera una proliferacion de tejido
pulmonar inmaduro y lesiones quisticas de diversos
tamanos. Su incidencia se estima entre 1:25,000 y
1:35,000 nacidos vivos; representa aproximadamente
el 25% de todas las lesiones pulmonares congénitas
detectadas antes del nacimiento. Desde el punto de
vista clinico, esta malformaciéon puede manifestar-
se con dificultad respiratoria neonatal, infecciones
pulmonares recurrentes o ser un hallazgo fortuito en
estudios de imagen prenatal.'?

El mayor riesgo clinico de una malformacién adeno-
matoidea quistica pulmonar significativa es la apa-
ricion de hidrops fetal no inmunitario, consecuencia
de la compresion mediastinica, desviacion cardiacay
afectacion del retorno venoso, lo que puede conducir a
insuficiencia cardiaca fetal y muerte intrauterina.®* El
Cystic Adenomatoid Malformation Volume Ratio (indice
de volumen de malformaciones congénitas de las vias res-

piratorias pulmonares; CVR) es un parametro ecografico
util para predecir el riesgo de hidrops: valores mayores
de 1.6 se asocian con mayor riesgo.%®

La atencion médica prenatal dependera del tamano
delalesion, el indice CVRy la coexistencia de hidrops
o dano hemodinamico. Incluye: vigilancia ecografica,
indicacion de corticosteroides y, en casos seleccio-
nados, intervenciones de derivacion toracoamniotica
o cirugia fetal.”’® En embarazos muiltiples, el diag-
nostico y tratamiento son aun mas complejos por
la interdependencia hemodinamica entre fetos y la
necesidad de equilibrar los riesgos obstétricos.™

CASO CLINICO

Paciente de 28 ainos, primigesta, con embarazo planeado,
sin antecedentes patoldgicos relevantes. El embarazo ge-
melar monocoriénico biamnidtico se diagnosticé a las seis
semanas. En la ecografia morfoldgica de las 24.1 semanas,
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en el feto B se identifico, en el I6bulo superior derecho, una
lesién quistica pulmonar compatible con malformacién
adenomatoidea quistica pulmonar tipo I. Se calculé un CVR
de 1.1 (Figura 1) y se inicié el esquema de corticosteroides
con betametasona.

El seguimiento mostré un aumento progresivo de la lesién,
con CVR maximo de 1.67 en la semana 27.6 (Figura 2). No
se observaron signos de hidrops, pero si restriccion del cre-
cimiento intrauterino selectivo del feto B, con discordancia
de peso del 36%. Se decidié la conducta expectante, con
vigilancia semanal, y se observé una disminucion en las
mediciones posteriores (24.1 a 33.6 semanas), con evi-
dente menor volumen quistico a las 31.3 semanas con un
CVR de 0.57 (Figura 3). A las 33.6 semanas se administro
un segundo ciclo de corticosteroides. La evolucion seriada
de los valores de CVR se resume en la Figura 4.

A las 35.4 semanas, debido a las alteraciones en el bien-
estar fetal y Doppler patoldgico, se llevé a cabo la cesarea
electiva. El gemelo B naci6 con peso de 1600 g, Apgar 7/10
al minuto y 8/10 a los 5 minutos. Por dificultad respiratoria
requirié administracion de oxigeno de alto flujo y atencién
en la unidad de cuidados intensivos neonatales. En la to-
mografia axial computada postnatal se confirmaron las
consolidaciones pulmonares y el patrén de vidrio esme-
rilado (Cuadro 1). Se programo el seguimiento por parte
del cirujano pediatra para la reseccién pulmonar electiva.

DISCUSION

Diversos autores coinciden en que el indice de volu-
men de malformaciones congénitas de las vias res-

Figura 1. Ecografia del feto B a las 24.1 semanas, con lesion quistica
pulmonary CVR de 1.1.
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Figura 2. Ecografia a las 27.6 semanas que muestra incremento del vo-
lumen quistico, con CVR de 1.67.

Figura 3. Ecografia a las 31.3 semanas con reduccién del volumen quis-
tico, con CVR de 0.57.
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Figura 4. Evolucion seriada del indice de volumen de malformaciones
congénitas de las vias respiratorias pulmonares fetales (CVR) a partir de
las 24.1 semanas de gestacion hasta las 33.6 semanas.

piratorias pulmonares (CVR) es el principal marcador
predictivo de hidrops fetal. Se ha documentado que
los valores superiores a 1.6 estan relacionados con un
mayor riesgo de hidrops y mortalidad perinatal,'?'314
mientras que los valores inferiores a 1.2 suelen aso-
ciarse con desenlaces favorables. No obstante, los
estudios recientes indican que estos umbrales no
son absolutos: existen casos con CVR elevado que no
resultan en hidrops, asi como otros con CVR bajo que

Cuadro 1. Reporte de la tomografia axial computada postnatal del gemelo
B que evidencia consolidaciones y patrén en vidrio esmerilado.

Estudio TAC de térax
Nombre Gemelar, dos hijos
Edad 14 dias

Fecha del estudio 1 de julio del 2025

TAC de térax: en un tomdgrafo detector multiple se hicieron cortes axiales desde el
opérculo toracico hasta las bases pulmonares con reconstrucciones multiplanares
en las que el corazén se observé de tamaino normal, sin evidencia de crecimientos
cavitarios. Ocupacion de la celdilla timica. Las estructuras vasculares del me-
diastino, incluidos la aorta, los troncos supradrticos y de la arteria pulmonar. Los
troncos venosos eran de curso y calibre normal. No se encontraron adenomegalias
mediastinales. Se advierten extensas areas de aumento en la encia del parénquima
pulmonar, consolidacién y vidrio esmerilado, distribucion multifocal. Los tejidos
blandos y las estructuras 6seas de la pared toracica se advirtieron sin alteracion.

evolucionan negativamente. Por ello, se recomienda
interpretar el CVR de manera dindmica y en el con-
texto clinico.'®

Respecto de la atencidn prenatal, la indicacién de be-
tametasona a la madre ha mostrado una disminucién
significativa del tamafo de las lesiones macroquis-
ticas,”12'"'® gqunque en series menores también se
describe beneficio en lesiones microquisticas.'®'® Se
propone un efecto antiinflamatorio y antiangiogénico
que disminuya el componente sélido de la malforma-
cion y mejore la hemodinamia fetal.®'®

En casos de evolucion a hidrops puede recurrirse a
alguna de las siguientes alternativas:

«  Derivaciones toracoamnidticas que permitan el drenaje
continuo del componente quistico.®'%'¢

+ Toracocentesis ecoguiada, con eficacia transitoria y
riesgo de recurrencia.®®

«  Cirugia fetal abierta o fetoscépica, reservada para ca-
sos en los que la vida esta en riesgo.

Estos procedimientos, aunque potencialmente salvadores,
implican riesgos importantes de prematurez y pérdida fetal
que requieren llevarse a cabo en centros de alta especia-
lizacion.®1620

En embarazos multiples la bibliografia es ain mas limi-
tada. Los casos reportados destacan la complejidad del
tratamiento debida a la interdependencia circulatoria y el
efecto potencial de una intervenciéon en ambos fetos.?"?
En este escenario, las conductas conservadoras adquieren
mayor relevancia y dan prioridad a la vigilancia estrecha y
la intervencion solo si la vida se pone en riesgo.202223

La mayoria de los neonatos con malformacién adenoma-
toidea quistica pulmonar permanecen asintomaticos al
nacer, pero entre un 10 a 20% requeriran soporte ventilato-
rio inmediato.?*? La reseccion quirdrgica postnatal es el
tratamiento definitivo recomendado cuando hay lesiones
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sintomaticas, mientras que en asintomaticos persiste la
controversia acerca del momento 6ptimo para la cirugia.
Algunos autores sugieren la conducta expectante prolon-
gada en ausencia de complicaciones.!2427

En el contexto latinoamericano, la evidencia publicada es
aun limitada. En Colombia se han descrito series institucio-
nales que reportan la experiencia en diagnéstico prenatal
y desenlaces perinatales de malformaciones pulmonares
congénitas.?®?° Entre las fortalezas del caso aqui reportado
destaca la vigilancia ecografica estrecha y la toma de deci-
siones prudentes en el contexto de un embarazo mdltiple
que permitieron un desenlace favorable, sin intervenciones
invasivas. Como limitacidn, se reconoce la ausencia de
acceso a terapias fetales de alta complejidad en nuestro
medio y la escasez de bibliografia regional, lo que obliga
a extrapolar recomendaciones de guias internacionales.

CONCLUSIONES

Lainterpretacion dindamica del indice de volumen de malfor-
maciones congénitas de las vias respiratorias pulmonares
mostré valores superiores a 1.6; sin embargo, el feto afec-
tado no resulté con hidrops. Este resultado confirma que
el CVR debe considerarse un método complementario y no
un predictor absoluto. La evaluacién seriada y el contexto
clinico son factores esenciales en la toma de decisiones.

La respuesta al tratamiento con corticosteroides en lesio-
nes microquisticas evidencié una disminucion significativa
del volumen luego de su administracién, lo que sugiere un
potencial terapéutico de esta intervencion mas alla de las
lesiones macroquisticas tradicionales.

La conducta expectante ante un embarazo gemelar, es de-
cir, la decision de evitar intervenciones invasivas, permitio
preservar la viabilidad del feto, con especial relevancia en
casos de monocorionicidad en virtud del riesgo compartido
ante cualquier procedimiento.

La atencion multidisciplinaria, mediante la coordinacion
entre obstetricia, medicina materno-fetal, neonatologia
y cirugia pediatrica, resulté fundamental para garantizar
una atencion segura y planificada en donde destaca la
importancia de equipos integrales en contextos de alta
complejidad.

En conclusion, este caso aporta al conocimiento en la bi-
bliografia latinoamericana al evidenciar que la atencién
individualizada y conservadora, respaldada por vigilancia
ecografica estrechay la indicacion racional de corticoste-
roides, representa una estrategia eficaz y sequra, incluso en
situaciones tradicionalmente consideradas de alto riesgo.
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