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INTRODUCCION

El torax fetal tiene forma de cono truncado. El borde superior esta representado
por las claviculas y el cuello, el borde inferior estd limitado por el diafragma,
lateralmente se encuentran las costillas y en la parte anterior el esternén. El limite
posterior lo constituyen las escapulas y la cara posterior de las costillas.

En el térax se pueden identificar los siguientes 6rganos y regiones: los
pulmones, que se extienden desde el diafragma al limite superior, justo por debajo de
las claviculas; el corazén, localizado en el mediastino bajo y que descansa sobre la
superficie del diafragma; y el mediastino, que contiene los grandes vasos y el timo. La
linea Osea exterior formada por las costillas y los tejidos blandos suprayacentes,
completan la caja toracica.

Habitualmente la evaluacion del torax fetal se realiza alrededor de la semana
20 de gestacioén, cuando se lleva a cabo la ecografia morfolégica, puesto que mas alla
de la semana 25-26 la visualizacibn empeora debido al incremento de la
mineralizacion de las costillas que provoca una sombra acustica posterior.

El plano basico para el examen del térax fetal es el corte de cuatro camaras
cardiacas. No obstante, si se diagnostican anomalias o la evaluacion lo requiere, el
examen debe completarse con planos sagitales y coronales. Los planos mediosagital y
parasagital permiten la evaluacién del diafragma, que debe formar una capa
ininterrumpida de convexidad superior justo por debajo de la base de los pulmones y el
corazon, y por encima del higado y el estémago.

Independientemente de las posibles formas de afectacion del térax éseo entre
las que se incluyen las displasias esqueléticas, las anomalias toracicas mas

importantes incluyen la hernia diafragmética congénita, la malformacion
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adenomatoidea quistica, el secuestro broncopulmonar, el derrame pleural y el

sindrome de obstruccion respiratoria alta congénita.

HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA

La hernia diafragmatica congénita (HDC) presenta una incidencia entre 1/2000
y 1/5000 recién nacidos?’, dependiendo de la inclusién de las muertes fetales intraltero
0 no en la estadistica. Consiste en la presencia de una discontinuidad en el diafragma
gue permite la herniacién de las visceras abdominales al interior de la caja toracica
produciendo hipoplasia pulmonar e hipertension pulmonar, ambas frecuentemente
fatales.

El defecto diafragmatico usualmente es posterolateral (hernia_de Bochdalek),

pero puede ser retroesternal o periesternal (hernia de Morgagni) o raramente, central.

La herniacion es unilateral en el 95% de los casos y ocurre mas frecuentemente en el
lado izquierdo (80-85%). Las visceras herniadas mas frecuentemente son el intestino
(90%), estbmago (60-70%) e higado (15-20%), aunque también pueden herniarse el
rindn, la glandula suprarrenal o el bazo. Si la hernia izquierda contiene estdmago, éste
es facilmente reconocible por su contenido hipoecogénico, por el contrario, la hernia
del lado derecho se diagnostica con mas dificultad por la similar ecogenicidad de
pulmén e higado. La hipoplasia pulmonar se produce bilateralmente, aunque suele ser
mas severa en el hemitérax que contiene la hernia.

La patogenia de la enfermedad todavia no se ha esclarecido, algunas teorias
apuntan a causas genéticas “estimuladas” por factores ambientales. La gran mayoria
de los casos ocurren de forma esporadica (70%) debido a mutaciones de novo,
alteraciones poligénicas o ambas. Se han descrito patrones de herencia autosémicos
recesivos y ligados al cromosoma X. Los factores ambientales que se han relacionado
con la aparicion de HCD son la deficiencia de vitamina A y la exposicion a talidomida,

anticonvulsivos y quinina.

Hallazgos ecograficos

» HDC izquierda: se caracteriza por la presencia de una masa heterogénea que
produce frecuentemente un desplazamiento mediastinico hacia el lado derecho. El
estobmago hipoecogénico deberia ser identificado posteriormente al corazén, estando
ausente en su localizacién natural pero la cavidad gastrica no siempre esta herniada.
La peristalsis y el contenido fluido intestinal ayuda a distinguir la HDC de otras masas

intratordcicas como la malformacion adenoimatoidea quistica (MAC). El higado
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también puede encontrarse herniado en la HDC izquierda, este apareceria como una
masa homogénea en el interior del térax, a nivel cardiaco y se continuaria con su
porcién intraabdominal. La vesicula y las venas hepética o umbilical se encontrarian
desplazadas aunque intraabdominalmente.

» HDC derecha: se caracteriza por la presencia de una masa homogénea
(higado) en el hemitérax derecho, produciéndose un desplazamiento mediastinico
hacia la izquierda. El desplazamiento cardiaco hacia la izquierda es clave para el
diagnéstico ya que la ecogenicidad hepética y pulmonar son similares, dificultando la
distincion entre ambos 6rganos; ademas el intestino no suele verse implicado en este
lado, por lo que no existe movimiento peristéltico intratoracico. La identificacion de la
vesicula en el interior del térax también es patognoménica de la HDC derecha. El
estudio Doppler color puede ser util para demostrar la presencia del flujo sanguineo de
los vasos intrahepéticos.

Por tanto, la desviacion mediastinica frecuentemente es el primer signo de
alerta ante una hernia diafragmatica.

El polihidramnios no es infrecuente, debido a la compresion extrinseca
esofagica. También puede aparecer un hidrops fetal como resultado de la compresion

de los grandes vasos intratoracicos.

Anomalias asociadas
» HDC aislada
Aproximadamente el 70% de los casos de HDC son aislados. La presencia de
anomalias como hipoplasia pulmonar, malrotacion intestinal o dextroposicion cardiaca
son debidas a las consecuencias mecéanicas de la propia entidad. Por lo tanto, estas
alteraciones son consideradas parte de la propia secuencia de la anomalia.

» HDC compleja, no aislada, sindrémica o HDC+

El otro 30% de los casos se asocian a otras anomalias, incluyendo
malformaciones estructurales mayores, anomalias cromosémicas y/o mutaciones de
un solo gen. Las malformaciones pueden ocurrir en cualquier drgano o sistema sin un
patrén especifico. La asociacion de otras anomalias es mas frecuente en las HDC
bilaterales y en los mortinatos (en estos suelen asociarse defectos del tubo neural,
cardiacos y/o de la linea media), donde pueden aparecer hasta en un 95% de los
casos.

Las anomalias cromosOmicas se identifican en un 10-20% de los casos
diagnosticados prenatalmente. Los diagndsticos méas frecuentes incluyen las trisomias
18, 13 y 21. Otras menos frecuentes son, por ejemplo, la monosomia X, tetrasomia

12p (isocromosoma 12p) o poliploidias. En el 10% de los casos de HDC con
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anomalias asociadas existe un sindrome subyacente, uno de los mas frecuentes es el

sindrome de Fryn.

Factores prondésticos
e Lung Areato Head Circunference Ratio (LHR)

En la primera descripcion de esta técnica se media el area del pulmén
contralateral al defecto. El &rea se estimaba en el plano transversal del térax fetal
usado para el examen de las cuatro camaras cardiacas, multiplicando el diametro
mayor por el diametro perpendicular a este. Los autores comprobaron que el area
pulmonar incrementaba con la edad gestacional, de modo que intentaron crear una
medida independiente a este parametro dividiendo el &rea pulmonar por la
circunferencia cefélica?.

En siguientes estudios se confirmd que en fetos con HDC la supervivencia
mejoraba cuanto mayor era el LHR. Sin embargo, habia grandes diferencias entre los
resultados expuestos, probablemente por el amplio rango de edades gestacionales en
las que se realizaba la medida (16-39 semanas de gestacién), el pequefio nimero de
pacientes incluidos en cada estudio y la utilizacién del LHR en distintos tipos de HDC.
Ademads, aungque supuestamente todos los estudios usaban la misma técnica para
medir el &rea pulmonar existian diferencias al comparar las imagenes®.

El estudio realizado por Peralta y cols en 2005 incluyé6 650 gestaciones
normales con feto Unico y establecié intervalos de referencia para las areas y LHR de
los pulmones derecho e izquierdo*. Los resultados obtenidos demostraron que entre
las semanas 12 y 32 de embarazo el area pulmonar se incrementaba 18 veces y la
circunferencia cefalica 4 veces. Por consiguiente, el LHR de ambos pulmones
incrementaba exponencialmente a lo largo de la gestacion. Ademas se establecié que
la técnica de medida mas reproducible consistia en la medicién del area mediante el
trazado manual del perimetro pulmonar en el mismo plano usado para visualizar las
cuatro cdmaras cardiacas.

Otro estudio que incluy6é 354 fetos con HDC aislada, informé de que el LHR
entre las 18 y las 38 semanas de gestacion aumentaba con la edad gestacional®. Los
autores propusieron la introduccion de una nueva medida consistente en dividir el LHR
observado con el LHR esperado (LHR o/e). Esta era independiente de la edad
gestacional y aplicable a fetos con HDC izquierda o derecha, con o sin herniacion
hepatica. La medida fue predictora de la supervivencia en todos los casos. En aquellos
fetos con HDC izquierda aislada la supervivencia fue superior que en aquellos con

higado intratoracico (75 frente a 53 %).
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La medida del LHR ha sido usada para la prediccion de la hipoplasia e
hipertension pulmonar en el periodo neonatal®. Estudios han informado una buena
asociacion entre el LHR o/e y la prediccién de los resultados neonatales tanto en fetos
tratados de forma expectante como en los que se realizaba oclusion traqueal por
fetoscopia. Sin embargo, la supervivencia postnatal no sélo depende del grado de
desarrollo pulmonar, también juega un papel importante la unidad neonatal en que se
trate al recién nacido. Parece que la resonancia magnética (RM) proporciona una
evaluacion mas acertada de los volimenes pulmonares que la ecografia’®. Ademas,
dichas medidas son mas facilmente estandarizables y permiten la evaluacion de
ambos pulmones. Pese a los inconvenientes mencionados, la evaluacion ecogréfica
del LHR continla siendo uno de los métodos de primera linea para evaluar la
severidad de la HDC.

e Herniacidon hepatica

Se trata del predictor aislado mas fiable de severidad y mortalidad de la HDC.
La presencia de higado intratoracico esta asociada a hipoplasia pulmonar severa, en
estos casos la aparicién de la hernia es temprana y normalmente debida a un gran
defecto diafragmatico. En estudios recientes, la mortalidad de los pacientes con
higado herniado fue del 65% frente al 7% cuando el higado se encontraba en el
abdomen. La posicion del higado es ademas altamente predictiva de la necesidad de
oxigenacion extracorpérea (ECMO), de forma que sera preciso realizarla en el 80% de
los fetos con herniacion hepética frente al 25% de los fetos con el higado
intraabdominal®.

Sin embargo, hasta ahora el higado herniado ha sido tratado como una variable
dicotébmica (ausente/presente), aunque el volumen de hernia puede variar de forma
significativa. Ademas hay pocos estudios que hayan investigado si la combinacion de
ambas medidas, volumen pulmonar fetal y cuantificacion de herniacién hepatica,
mejora la prediccion de la mortalidad fetal. Ruano y cols en 2014 publicaron un estudio
en el cual demostraron que el calculo mediante RM prenatal del volumen pulmonar y el
volumen de hernia hepatica, cuando se utilizan en combinacién, predice con mayor

fiabilidad la mortalidad y la necesidad de ECMO en fetos con HDC aislada®.

Manejo pre y perinatal

La evaluacion prenatal del feto con HDC incluye una ecografia detallada para
descartar la presencia de otras anomalias asociadas asi como posibles

complicaciones mecénicas debidas a la misma herniacion intestinal, ecocardiografia,

prueba invasiva para determinacion del cariotipo fetal y una RM. En general el
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prondstico es peor cuando la HDC se asocia a anomalias cromdsomicas, cuanto
menor es el desarrollo pulmonar y si encontramos el higado herniado.

El cuidado estandar consiste en la actitud expectante con vigilancia ecogréfica
de las complicaciones prenatales. La mayoria de los fetos afectados por HDC aislada
llegaran a término, aunque la muerte fetal intrauterina ocurre entre el 3%?2y el 8% de
los casos. Ademas una proporcion de los fetos con HDC severa desarrollardn
polihidramnios por la obstruccion de la unidon gastroesofagica secundaria a la
herniacion del estomago, aumentando el riesgo de parto pretérmino. La combinacion
de prematuridad, inmadurez pulmonar e hipoplasia pulmonar es a menudo letal. Antes
de la semana 32 es recomendable una ecografia mensual, a partir de aqui los
controles deben hacerse mas frecuentes a medida que se acerca el término. Deberan
evaluarse el perfil biofisico, el bienestar fetal (mediante test no estresantes) y el
polihidramnios, tratandolo cuando se adecuado.

El manejo perinatal éptimo requiere los esfuerzos coordinados de un equipo
multidisciplinar. El parto debe llevarse a cabo en un hospital de tercer nivel con acceso
inmediato a neonatologo y cirujano pediatrico, preferiblemente por via vaginal, excepto

cuando existan indicaciones obstétricas de cesarea.

> Cirugia fetal para el tratamiento de la HDC

El crecimiento pulmonar puede estimularse mediante la obstrucciéon traqueal
(OT). La OT impide el drenaje del liquido pulmonar, incrementando la presién de la via
aérea, causando proliferacion celular, incremento del tamafio alveolar y la maduracién
de la vascularizaciéon pulmonar!!. Sin embargo, cuando la OT es sostenida se reduce
el nimero de neumocitos tipo Il, de modo que disminuye la produccion de surfactante,
lo que puede evitarse liberando la tradguea (secuencia plug — unplug)*2.

La OT fue inicialmente llevada a cabo mediante laparotomia materna,
histerotomia y diseccion del cuello fetal. ElI grupo de Flake describi6 una variante
menos invasiva pero en ocasiones provocaba una respuesta pulmonar exagerada,
causando incluso parto pretérmino. La tasa de supervivencia en este estudio fue del
33%, y la mayoria sufrieron una morbilidad neurolégica several®. Mas tarde el equipo
de Harrison** en San Francisco promovié el acceso endoscopico al Gtero, pero la
técnica continuaba requiriendo la exposicion uterina mediante laparotomia y el uso de
multiples canulas para conseguir la diseccion y pinzado de la trdquea, aumentando el
riesgo de dafar las estructuras subyacentes. El grupo de Nicolaides describié por
primera vez el acceso a la trdquea mediante la insercion de un balon endoluminal.
Poco después los primeros casos clinicos de obstruccion endoluminal fueron

publicados por un grupo estadounidense, con acceso laparotémico y percutaneo®®.
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Algo mas tarde en Europa, el grupo de trabajo para la oclusion traqueal fetal
endoscopica (FETO), inici6 un ensayo clinico'®. Desde entonces la técnica ha
continuado evolucionando.

Tomando como referencia la base de datos del “Registro de HDC Antenatal”, la
técnica FETO realizada ente las 26-30 semanas, increment6é la supervivencia del
24,1% al 49,1% en los casos de HDC izquierda severa y del 0% al 35,3% en los casos
de HDC derecha. Los mejores predictores de supervivencia fueron el LHR o/e antes
del procedimiento y la edad gestacional al nacimiento!’. Estudios recientes han
demostrado que los fetos con un cociente LHR o/e < 0,17 previo a la realizacion de la
técnica (formas extremadamente graves), presentan limitada respuesta pulmonar tras
la misma. En base a estos resultados, se ha planteado la hipotesis de si realizar la
FETO mas prematuramente (22-24 semanas) en fetos con HCD muy graves,
conduciria a un mejor desarrollo pulmonar. En un estudio publicado por Ruano et al,
compararon la respuesta pulmonar fetal y la tasa de supervivencia neonatal tras la
realizacion de FETO “temprana”, FETO “estandar” o ausencia de tratamiento, y la tasa
de supervivencia infantil fue significativamente mayor en el grupo FETO “temprana”
(62,5%) en comparacion con el grupo “estandar” (11.1%) y con los controles (0%) (p
<0,01)%8,

MALFORMACION ADENOMATOIDEA QUISTICA

La Malformacion Adenomatoidea Quistica (MAC) es una malformacién
broncopulmonar que tiene su origen en una displasia durante el desarrollo embrionario
pulmonar y se presenta como una masa localizada normalmente en un I6bulo
pulmonar en un 90% de los casos. La clasificacion mas utilizada es la de Stocker:

1. Tipo I (50%): quistes unicos o multiples de gran tamafio (=2 cm).

2. Tipo Il (40%): quistes de pequefio diametro (<1cm).

3. Tipo Il (10%): son microquistes muy abundantes presentando un aspecto

macroscoépico solido.

Estudios recientes sugieren que en la clasificacion de Stocker los hallazgos
ecogréaficos no se corresponden adecuadamente con la histopatologia de las MAC
detectadas prenatalmente. Ademas otros estudios han mostrado que existen lesiones
hibridas, hallandose MAC que también contienen aporte sanguineo arterial sistémico

como ocurre en el secuestro broncopulmonar (SBP)*°.
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Hallazgos ecogréaficos

El examen ecografico se lleva a cabo en el plano de cuatro camaras cardiaco.
Ecograficamente se reconocen dos variantes de la malformacion, la sélida y la
quistica. La imagen es completamente diferente en cada una de las variantes.

La variante guistica muestra una imagen multilocular con quistes de varios
tamafio que van desde milimetros hasta mayores de 1 cm, estos muestran un
contorno ecogénico debido el refuerzo posterior. Por el contrario la variante sélida
(formada por microquistes), aparece como una lesion homogénea, bien definida e
hiperecogénica.

Ambos tipos son unilaterales en la mayoria de los casos, sélo una minoria de
las MAC afectan a ambos pulmones. En el caso de las MAC situadas en el pulmén
derecho podemos encontrar un eje cardiaco aumentado debido a un desplazamiento

cardiaco hacia la izquierda.

Evaluacién prenatal

En el protocolo de estudio debemos realizar el despistaje de las
malformaciones asociadas que aparecen en un elevado porcentaje de los casos,
sobretodo anomalias urogenitales. No se asocia a anomalias cromosdmicas por lo que
a priori no estd indicada la realizacién de una prueba invasiva para conocer el cariotipo
fetal. En el diagndstico diferencial hay que incluir la HDC y el SBP. Emplearemos el
estudio Doppler color para intentar identificar el vaso nutricio tipico del secuestro
aunque también cabe la posibilidad de que se trate de un complejo MAC-Secuestro.

La MAC presenta habitualmente buen pronéstico, con mejoria e incluso
desaparicién de la lesién intradtero, aunque en algunos casos puede presentar
crecimiento importante con compresion mediastinica y desarrollo de hidrops que
conducen generalmente a la muerte fetal?®. Dependiendo del tamafio de la MAC y las
anomalias asociadas, las ecografias deben realizarse una o dos veces por semana
vigilando los cambios de tamafio de la malformacion. Aproximadamente el 15% de las
MAC disminuiran de tamafio durante la gestacion. El pico de crecimiento de la MAC
normalmente ocurre a las 28 semanas y la regresiéon del volumen ha sido observada
en el 20% de los casos a partir de la semana 292, Ademas del crecimiento es
importante monitorizar la cantidad de liquido amniético, la funcién cardiaca y el
desplazamiento mediastinico. La evaluacion Doppler del ductus venoso y los vasos
umbilicales son utiles para evidenciar alteraciones hemodindmicas secundarias al

efecto masa intratoracico.
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Por tanto, un factor prondstico importante es la presencia de hidrops puesto que la
ausencia del mismo eleva la supervivencia a méas del 95%, y por el contrario en los
casos con hidrops se alcanza un 95% de mortalidad.

» Razon de Volumen de la MAC

La razén de volumen de la MAC (CVR) es un parametro ecografico basado en

la medida del volumen de la masa dividiéndolo por la circunferencia cefalica y resulta
atii para predecir el comportamiento de los patrones de crecimiento de la
malformacién. Un estudio informé que un CVR < 1,6 se correlacioné con una tasa de
supervivencia del 94% y un riesgo < 3% de desarrollar hidrops. Uno de los
inconvenientes de este parametro es que resulta poco utli en MAC’s
predominantemente quisticas. Por otro lado la CVR es especialmente util para
clasificar los fetos en categorias segun el riesgo de desarrollar hidrops, pero no resulta
util para seleccionar los fetos que se beneficiarian de un tratamiento intrattero?2.

> Papel de la Resonancia Magnética

El estudio mediante RM se ha mostrado Util no sélo para el diagnéstico
diferencial de otras masas intratoracicas, también sirve para determinar la localizacion
exacta de la lesion y distinguir un pulmén normal de uno comprimido. Durante el
periodo postnatal permite confirmar el diagndstico y realizar un cuidadoso seguimiento

de la lesion?®.

Manejo prenatal

La puncion y aspiracion del quiste predominante ha sido utilizado para el
tratamiento de las MAC macroquisticas. Sin embargo, una sola toracocentesis suele
ser insuficiente como terapia definitiva, dado que el quiste suele rellenarse
rapidamente dependiendo de la edad gestacional.

Otra técnica intraltero descrita es la devascularizacion de las grandes masas
de tipo microquistico mediante la ablacién con laser, aunque la comunicacion de casos
con dicho manejo es escasa y parecen presentar una alta tasa de complicaciones?*.

Actualmente, las opciones disponibles para el tratamiento no invasivo de fetos
que han desarrollado hidrops son limitadas. Sin embargo, existe evidencia para sugerir
que la administracion de betametasona prenatal podria ser una opcién para el manejo
de estos pacientes®.El desarrollo de hidrops precisa de intervencion, dado que el
manejo expectante suele finalizar con la muerte fetal. El punto de corte exacto de edad
gestacional para el parto y la reseccion postnatal frente a la intervencién intradtero no
esta bien determinado, aunque se ha sugerido que para fetos con cromosomas

normales y sin otras anomalias asociadas en los que el hidrops ocurre después de la
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semana 30-32, la administracién de betametasona, la induccién del parto y la posterior
reseccion de la masa mejora la supervivencia®®.

Por debajo de las 30-32 semanas el manejo viene determinado por las
caracteristicas de los quistes de la MAC, asi como por el riesgo de parto pretérmino
debido al polihidramnios, el desarrollo de hidrops y la hipoplasia pulmonar. Las MAC
con un gran quiste predominante mejoran su supervivencia mediante la insercion de
un drenaje toracoamnidtico?®. Aunque este procedimiento mejora la supervivencia
existen varias complicaciones potenciales que incluyen el desplazamiento del catéter,
la oclusiébn del mismo, hemorragia fetal, desprendimiento de placenta, rotura
prematura de membranas pretérmino o parto pretérmino.

Para MAC sdlidas de gran tamafio o aquellas macroquisticas que no
responden al tratamiento con shunt toracoamniético la cirugia podria ser una opcién.
Después de realizar una cesarea se procederia a la cirugia del recién nacido. Otra
manera de abordar la cirugia es la terapia ex utero intraparto (EXIT). Tras la
realizacion de una cesarea con un dispositivo especial que permite una histerotomia
no sangrante, el feto se exterioriza parcialmente de la cavidad uterina permaneciendo
unido al soporte placentario, en este momento se establecen la via aérea e
intravenosa fetal y se procede a la reseccién de la masa pulmonar. Un estudio reciente
ha mostrado que en candidatos apropiados, fetos con desplazamiento mediastinico
severo asociados con un CVR persistentemente elevado podrian beneficiarse de la
técnica EXIT. La media de supervivencia en este estudio donde se incluyeron 22

casos fue del 89%?’.

SECUESTRO BRONCOPULMONAR

El secuestro broncopulmonar (SBP) consiste en una isla de parénquima
pulmonar que no se comunica con el arbol bronquial y que recibe vascularizacién
arterial, usualmente de ramas procedentes de la aorta. Existen dos tipos de SBP:
intralobar y extralobar. Durante el periodo prenatal s6lo son detectables los de tipo
extralobar, dado que la variante intralobar no es visible ecograficamente. La etiologia
es desconocida aunque se sugiere que es la misma que para la MAC dado que ambas
lesiones se encuentran frecuentemente asociadas.

En el 30 % de los casos los SBP regresan espontaneamente, normalmente a
partir del tercer trimestre. No suele asociarse a anomalias cromosomicas ni otros
sindromes. Tampoco suele asociarse a otras malformaciones aunque a veces pueden
aparecer HDC, fistulas traquesofédgicas y anomalias en la ramificacion de la arteria

pulmonar. El prondstico es bueno en la mayoria de los casos, salvo si aparece
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hidrotérax, hidrops fetal (siendo este el factor independiente de peor prondstico) o se

asocian otras anomalias.

Hallazgos ecograficos

El diagnéstico se lleva a cabo en el plano de cuatro cédmaras cardiaco.
Normalmente son unilaterales, tienen forma de triangulo romo y suelen situarse con
mayor frecuencia en el lébulo pulmonar inferior izquierdo (90%) con su &pex
apuntando hacia el mediastino. Son lesiones hiperecogénicas y bien definidas. Los
cortes axiales permitiran determinar la extension de la lesion y aplicar el doppler color
constatando la existencia de un vaso nutricio procedente de la circulacion sistémica.
En el momento del diagndstico también se debe descartar la presencia de hidrotérax e

hidrops fetal asociados.

Manejo prenatal y postnatal

Dado que el riesgo de cromosompatias asociadas es muy bajo no es necesaria
la realizacion de una técnica invasiva para determinar el cariotipo. Durante la
evaluacién ecografica debe monitorizarse la existencia de polihidramnios, hidrotérax e
hidrops fetal. De hecho el hidrops suele ser consecuencia de un hidrotérax a tension.
Asi pues, la insercién de un shunt toracoamniético mejora sustancialmente las tasas
de supervivencia cuando aparece hidrotorax.

Se ha descrito otra técnica para el tratamiento de casos de SBP complicados
consistente en la esclerosis percutanea ecoguiada del vaso nutricio de la masa,
mediante la inyeccion de polidocanol en el feto?®. En el periodo postnatal, si es
necesario, puede recurrirse a la extirpacién quirdrgica de la masa mediante

endoscopia o la embolizacion selectiva de la misma.

DERRAME PLEURAL

El derrame pleural (DP) se refiere a una acumulacion inespecifica de fluido en
el espacio pleura fetal. En los recién nacidos se define el quilotérax cuando el fluido
contiene mas de 1,1 mmol/L de triglicéridos y tiene una proporcion linfocitaria que
excede el 80%. Estos parametros no pueden ser utilizados prenatalmente, de forma
gue la mejor manera de definir la acumulacion de fluido en el térax fetal es el término
hidrotérax. Se trata de una anomalia rara cuya incidencia se encuentra entre 1/10000-
1/15000 embarazos®.
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Etiologia

Las anomalias del conducto toracico pueden derivar en un mal drenaje linfatico
y por tanto en la aparicibon de un quilotérax. Asi, han descrito malformaciones
congénitas en el recién nacido del conducto torécico y del sistema de drenaje linfatico
pulmonar, como la linfangiectasia pulmonar, que pueden derivar en este cuadro,
siendo razonable pensar que lo mismo puede ocurrir en el feto.

Cuando aparece prenatalmente puede ser un hallazgo aislado (DP primario),
asociarse a otras anomalias como HDC, MAC, SBP, malformaciones cardiacas,
tumores mediastinicos, malformaciones vasculares o digestivas (DP secundario) o
puede formar parte de los hallazgos clinicos del hidrops no inmune. La asociacién con
cromosomapatias es bien conocida (Trisomia 21, Sindrome de Turner). Otras
asociaciones incluyen el higroma quistico, infecciones congénitas como adenovirus,
parvovirus B19, virus del herpes simple tipo 1 y algunos sindromes genéticos

(Sindrome de Noonan, Sindrome de Opitz-Frias).

Hallazgos ecograficos
El DP se diagndstica cuando aparece un area anecoica uni o bilateral que
rodea al pulmén fetal. En el plano transversal tiene forma de media luna. Definimos el

hidrotérax hipertensivo si la presion intratoracica provoca el desplazamiento del

mediastino hacia el hemitérax contralateral.

Prondstico

En general el comportamiento del DP es dificil de predecir. En un porcentaje no
desdefiable de los casos se produce regresion espontanea del DP con buena
evolucion. Pero también puede asociarse a una elevada tasa de mortalidad,
relacionada sobre todo con el hidrops fetal no inmune, la asociacion a
cromosomopatias, anomalias cardiacas y del sistema nervioso central.

Existen algunos estudios que han intentado dilucidar la historia natural del DP.
En una revisién donde se incluyeron 204 casos de DP primario se encontré que la
edad gestacional media para su aparicion eran las 27 semanas, la regresion
espontanea se producia en un 22% de los casos y esta era mas frecuente en el
segundo trimestre (67%) y cuando el DP era unilateral (65%). Por otro lado, la
regresion espontanea también se ha descrito en fetos con hidrops y contrariamente un
DP leve puede evolucionar rapidamente a hidrops La tasa de mortalidad perinatal en
fetos con hidrops no tratados se sitUa entre el 52-75%%.

En un estudio retrospectivo mas reciente que incluyé 31 fetos con hidrotorax

primario, 24 de los cuales con hidrops, la supervivencia en aquellos fetos sin presencia
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de hidrops fue del 100%. En cambio, la supervivencia de los fetos con hidrops varié en

funcion de si eran sometidos a intervencion (supervivencia del 63%) o no (20%)3.

Manejo prenatal
El metaanalisis realizado por Weber y Philipson fue el primer pilar que sostuvo
la idea de que la intervencion durante el periodo prenatal mejoraba el pronéstico de
esta entidad. Entre los tratamientos que se pueden llevar a cabo encontramos la
toracocentesis, el shunt toracoamni6tico y la pleurodesis.
» Toracocentesis

El procedimiento se realiza bajo guia ecogréfica utilizando una aguja para
aspirar el liquido pleural. Tras mdltiples aspiraciones un pequefio numero de DP se
resuelven intrauterinamente. Sin embargo, en la mayoria de los casos la
reacumulacion de liquido se produce entre la primera hora y los diez dias posteriores a
la aspiracion.

En una revision, los resultados clinicos después de la toracocentesis realizada
entre la 17 y la 37 semana de gestacién fueron muy variables. En el 45% de los casos
la técnica fue fallida produciéndose la muerte del feto o el recién nacido, en el 24% la
DP regres6 con pronéstico favorable y en el 31% de los casos el resultado fue bueno
pese a la reaparicién del DP. En presencia de hidrops la tasa de supervivencia tras la
toracocentesis fue del 10%, comparada con el 60% en fetos no hidrépicos®.

» Shunt Toracoamniético

Debido a la alta tasa de reacumulacion de liquido tras la toracocentesis se
propusO la idea de insertar un shunt toracoamniético que permitiese el drenaje
continuo desde la cavidad pleural a la amniética. El catéter mas usado para esta
finalidad ha sido el doble pig-tail de sislastic, aunque existen otros modelos. Para su
insercidn se utiliza una canula que se inserta en el térax fetal a través de un trocar
transabdominal materno.

Aunque algunos estudios han mostrado que alrededor del 20% de los shunts
pueden migrar u obstruirse, en la mayoria de los casos es efectivo permitiendo una
descompresién permanente del pulmén. Se ha demostrado que después del
procedimiento puede revertirse el hidrops fetal y la incidencia de morbilidad
respiratoria del recién nacido, mejorando la tasa de supervivencia del 10 al 60%3. En
un estudio retrospectivo que incluyé a 75 fetos diagnosticados de lesion pulmonar
congénita o DP sometidos a colocacion de un shunt toracoamniotico entre las
semanas 25 y 34*5, se consiguié el drenaje completo del derrame en el 29% de los

casos y parcial en el 71%. Un 69% de los fetos presentaban hidops, resolviéndose en
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el 83% de los casos tras la colocacion del shunt. Se obtuvo una tasa de supervivencia
global del 68%%.
Los efectos secundarios mas frecuentemente relacionados con el procedimiento
son la rotura prematura de membranas, el parto pretérmino y la corioamnionitis.
» Pleurodesis
Basado en la experiencia en pacientes adultos se ha descrito la inyeccién
intrapleural de OK-432 (un tipo especial de calcio liofilizado), esto causa una
infiltracion pleural por células inflamatorias provocando su adhesion a la superficie del
pulmén. Los datos disponibles respecto a esta técnica son muy limitados.
Otra forma de llevar a cabo la pleurodesis es mediante la inyeccion intrapleural
de sangre materna, con la intencion de crear un “parche trombético”, existen pocos

casos publicados tratados con esta técnica.

SINDROME DE OBSTRUCCION RESPIRATORIA ALTA CONGENITA

La atresia laringea es una anomalia extremadamente rara consistente en tres
lesiones diferentes: agenesia de la glotis, agenesia de la laringe o ambas. Como
resultado de cada una de las tres anomalias la via aérea superior estd completamente
obstruida causando el sindrome de obstruccién respiratoria alta congénita (CHAQOS).
La teoria mas aceptada en cuanto a la etiopatogenia sugiere que existe una mala
perfusion sanguinea en la zona durante el desarrollo embrionario que impide el normal

desarrollo de la traquea/laringe.

Hallazgos ecograficos

Resulta imposible diferenciar entre atresia laringea y traqueal mediante
ecografia. Tipicamente ambos pulmones aparecen severamente agrandados e
hiperecogénicos. El corazén se objetiva aplastado entre ambos pulmones y la relacién
del tamafio pulmon/corazén esta muy aumentada. Resulta relativamente frecuente la
aparicion de broncograma, resultado de la retencién de fluido en el interior del arbol
bronquial, su visualizacion es mejor en un plano coronal; en este mismo plano también

es objetivable el térax en forma de campana.

Factores prondsticos

La letalidad de estd malformacion hace que la identificacion de factores de mal
pronostico sea irrelevante. La asociaciobn con cromosomopatias es extremadamente
rara. Puede asociarse con otros sindromes genéticos, el mas caracteristico es el

sindrome de Fraser; consistente en la aparicion de atresia laringea, fisura labial o
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palatina, malformacién cardiaca, microoftalmia, anomalias del pabellébn auricular y

agenesia renal bilateral.

Manejo prenatal

Cuando se diagnostica esta entidad, deben de descartarse las posibles
anomalias asociadas. Resulta importante descartar el sindrome de Fraser dado que,
aunque la atresia laringea es esporadica, este sindrome presenta un patron de
herencia autosémico recesivo. El cariotipo no esta indicado. La Unica opcion de
intentar salvar la vida del feto es la realizacion de una técnica EXIT. A pesar de la
realizacion de este tratamiento solo existen unos pocos casos publicados que hayan

sobrevivido tras el tratamiento.
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