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Control ecografic gestacio

21.4 sg Lesié pulmonar esquerra de 4,2 x 3.2 x 2.8 cm, amb imatges quistiques i desplacament del cor a la dreta

Malformacio Adenomatoide Quistica (MAQ)
o
Malformacio Congénita de les Vies Aéries Pulmonar (MCVAP o CPAM)




Control ecografic gestacio

21.4 sg




Control ecografic gestacio

Dominancia lleu cavitats dretes (VD/VE 1,28) Aorta de mida disminuida (-3.48 Z-scores)

Cor en dextroposicio




Control ecografic gestacio

22.4 sg

Amniocentesi
QF-PCR XX
Array-CGH normal

Lesid LIE amb quists al seu interior <2cm

Desplagcament mediastinic

Inversio del diafragma

Vas arterial sistemic aberrant ——— MAQ hibrida



Control ecografic gestacio

24.2 sg Malformacio de la via aeria pulmonar esquerra de 4,4 x 3,5 x 4,8 cm

CVR (Cystic adenomatoid malformation volume ratio):
diametre Tx AP X L x 0.52 /PC (cm)

CVR=1,7 —— ALTRISC D’HIDROPS FETAL

Davant de nova troballa es decideixen controls setmanals




Control ecografic gestacio
| 25.2 sg 26.2 sg 28.2 sg >

MCVAP estable LLeugera progressié de la MCVAP
Polihidramnis (Cmax 94,4mm) No signes d’hidrops ni fracas cardiac




Control ecografic gestacio

30.2 sg 33.2sg >

No regressio mida MAQ

Derivacio a un altre centre per valoracio
(BCNatal Sant Joan de Déu- Clinic)

2 dosis de betametasona IM



Control ecografic gestacio

Lesid pulmonar esquerra de 54x41mm

Efecte massa amb desplacament
mediasti i cor a la dreta

Petita area de pulmo no patologic
(lingula), volumetria 23%

Hernia diafragmatica posterior

Herniacid de melsa, lobul hepatic esquerre, intesti prim i colon transvers
esquerra (HDPE) ’ P g ’ P



Control ecografic gestacio

Malformacid pulmonar

Defecte diafragmatic i contingut
abdominal que s’hernia cap a torax

Imatges cedides per BCNatal Sant Joan de Déu- Clinic



Control ecografic gestacio

LHR o/e 55%

Prediction of survival in left CDH

Lung to head 55

ratio ofe (%):
Liver up
(1=Yes
0=No):

Calculate

Expected 80
survival %:

MCVAP associada a HDPE

Exoma prenatal: normal



Part i postpart

H % ©

38 sg 2ddv Asimptomatica
Cesaria iterativa per 2 cesaries anteriors Reducci6 contingut herniat i Angio-TC: Persistencia de lesio
tancament defecte diafragmatic amb pulmonar LIE de 44x24mm
f malla GoreTex (extubacio 4ddv)
@/ Nena 2945¢ Pendent 1Q: segmentectomia
Apgar 8-9-10 Evolucié posterior excel-lent toracoscopica als 9 mesos de vida

l

ALTA als 17ddv




Take Home Messages

La MCVAP, classicament coneguda com a MAQ, és una de les malformacions més comunes del tracte respiratori inferior.
Generalment es diagnostica al 2n trimestre.

Prevalenca de 1:30.000 gestacions. Historia natural i evolucio MCVAP

* 18-26 SG: creixement impredictible (20-25SG + rapid)
Classificacié basada en * >29 SG: pausa i regressio o estabilitat
imatges (Adzick)

Regressio completa intrauterina - Hidrops fetal

|

Macroquistica Microquistica Mixta Prediccié amb CVR
(quists >5mm) (solida o quists>5mm) CVR < 1.6: Baix risc
CVR > 1.6: Alt risc
Diagnostic diferencial
MCVAP: Segrest pulmonar:
® Comunicacié arbre traqueobronquial. ® No comunicacio arbre traqueobronquial.
® Circulacié pulmonar. ® Circulacié sistemica. CVR (Cystic adenomatoid
® Intralobar o extralobar (rara, propia pleura) malformation volume ratio):

diametre T x AP X L x 0.52 /PC (cm)

MAQ hibrida: lesions amb caracteristiques de MCVAP i segrest pulmonar.

Atzik NS et al, AJOG 1998; Crombleholme ™, J Pediatr Surg 2002; Hellmund A, PLoS One 2016; Curran PF, J Pediatr Surg 2010; Soni S, FDT 2020; Pelizzo G, Front Pediatr 2020. Cruz SM, J Pediatr Surg. 2016
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https://www.uptodate.com/contents/congenital-pulmonary-airway-malformation-prenatal-diagnosis-and-management/abstract/29
https://www.uptodate.com/contents/congenital-pulmonary-airway-malformation-prenatal-diagnosis-and-management/abstract/30
https://www.uptodate.com/contents/congenital-pulmonary-airway-malformation-prenatal-diagnosis-and-management/abstract/30
https://www.uptodate.com/contents/congenital-pulmonary-airway-malformation-prenatal-diagnosis-and-management/abstract/74
https://www.uptodate.com/contents/congenital-pulmonary-airway-malformation-prenatal-diagnosis-and-management/abstract/74
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Pelizzo+G&cauthor_id=32850556

Take Home Messages

Maneig prenatal:
- Ecografia: cada 1-4 setmanes (segons CVR i EG)
o CPAM volume ratio (CVR)
o Angle de desplacament cardiomediastinic
Estudi genétic: sobretot si anomalies associades i/o

v

hidrops.
RM fetal:_ Complementarla (avaluaCIO morfologlca I Fetal Congenital Pulmonary Airway Malformation: The Role of an Objective Measurement of
volumetrica ) - Cardiomediastinal Shift. Am J Perinatol. 2019
Tractament prenatal: Associacié MCVAP i HD:
- Corticoides (betametasona): Si hidrops fetal o alt risc - Pocs casos descrits a |a literatura.
(CVR>1,6). - No pitjor pronostic en comparacié amb CDH aillada.
- Tecniques invasives: aspiracio de quists, toracocentesi - Sospitar si massa pulmonar i desplagament
o shunt toracoamniotic en casos refractaris de CPAM mediastinic no milloren 3T.

macroquistic amb hidrops.

Resultats =~
- Durada intubacio traqueal.
- L’ estada hospitalaria
- Necessitat 02 suplementari
als 30 dies i als 6 mesos

Soni S, FDT 2020; Pelizzo G, Front Pediatr 2020. Cruz SM, J Pediatr Surg. 2016


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Pelizzo+G&cauthor_id=32850556

Gracies per |'atencio
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