PRESENTACION DE CASOS

Secuestro pulmonar: presentacion de dos casos

John Edgar Lopera Marin*, Maria de la Luz Valencia**, William Parra Cardefio***.

CASO NUMERO 1

Recién nacido de 38 semanas de edad gestacional,
producto del primer embarazo. Madre primigestante,
con cuatro controles prenatales, que recibi6 una do-
sis de maduracién pulmonar. En ecografia del tercer
trimestre (34 semanas) se encontraron imagenes
hipoecoicas en pulmén, con desviacion del mediastino
hacia el lado derecho. Con la impresion diagndstica
de enfermedad adenomatoidea quistica del feto, fue
programada para cesarea. Nace nifio de 2404 g de
peso, talla de 46 cm, Apgar de 8 al minuto y 9 a los
cinco minutos, frecuencia respiratoria de 56 por minu-
to, frecuencia cardiaca de 119 por minuto, tensién
arterial de 55/39 y 97% de saturacién oxigeno. El nifo
evoluciono satisfactoriamente, sin ningin deterioro
hemodinamico y sin dificultad respiratoria; con llanto
fuerte, tolerando la via oral y sin cianosis. El tnico
hallazgo al examen fisico fue disminucién de los rui-
dos respiratorios en el hemitérax izquierdo. No se le
encontrd ninguna otra malformacién asociada. Los ra-
yos X mostraron desplazamiento de la silueta
cardiomediastinica hacia la derecha, con opacidad en
base pulmonar izquierda y posterobasal en la proyec-
cion lateral (ver Figuras 1y 2).

Figura 1. Radiografia de térax proyeccion PA. Opacidad en base
pulmonar izquierda y posterobasal. Secuestro
intrapulmonar.

Figura 2. Radiografia de tdorax. Proyeccion lateral.

La tomografia computarizada de alta resolucion del
pulmén mostré imagen heterogénea, localizada en la
base izquierda, de 6 por 7 cm, con algunos tabiques,
compatible con malformacion adenomatoidea quistica
grado II-1ll (ver Figura 3). En vista del diagnéstico
imagenoldgico de malformacién adenomatoidea
quistica grado II-1ll se decidié hacer angiorresonancia,
ya que la evolucién satisfactoria del nifio no
correpondia al cuadro clinico de la malformacion
adenomatoidea. La angiorresonancia es reportada
como secuestro alimentado por una arteria sistémica
de alto flujo originada en la aorta abdominal; el drena-
je venoso era infradiafragmatico. En vista de los ha-
llazgos se llevo a toracotomia posterolateral izquier-
da, el dia 18 de vida, sin presentar ningun deterioro
clinico durante este tiempo (ver Figura 4).

En la cirugia se encontrd secuestro pulmonar basal
izquierdo de 14 x 12 x 10 cm, cubierto por pleura con
pediculo vascular, con una arteria aorta abdominal, una
vena subdiafragmatica y con un bronquio. Posterior-
mente se le dio de alta en buenas condiciones gene-
rales.
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La angiorresonancia mostré gran
masa quistica multiloculada con cépsu-
la gruesa bien definida, de 10 x 7 cm,
localizada en los dos tercios caudales
del hemitérax izquierdo y con epicentro
en el surco costofrénico posterior, deli-
mitada por el hemidiafragma y pared
toracica posterolateral, desplazando el
parénquima pulmonar adyacente. Tam-
bién, con una gran arteria anémala de
gran calibre que nutre la masa descrita
y el drenaje venoso hacia la auricula iz-
quierda.

Figura 3. Tomografia computarizada de alta resolucién. Corte transversal y corte

coronal.

Descripcion macroscoépica: segmento apical del [6-
bulo pulmonar de 5 x 3,5 x 2,5 centimetros, con su-
perficie congestiva y con zonas quisticas en el extre-
mo apical. Al corte se encuentra una zona de 3 cm de
diametro deformada por multiples quistes ocupados
por material mucoso blanco. Descripcién microsco-
pica: se observa distorsion anatémica por estructuras
quisticas tapizadas por epitelio columnar, con marca-
da vasodilatacion en la pared de los alvéolos. No hay
malignidad. El diagndstico fue secuestro intrapulmonar
asociado con malformacion adenomatoidea quistica
(ver Figura 5).

CASO NUMERO 2

Nifio de género masculino, de seis afos de edad.
Fue remitido por neumonia basal izquierda con derra-
me pleural, la cual requirié tratamiento con oxacilina y
ceftriaxona, sin respuesta satisfactoria. Tiene antece-
dentes de reflujo gastroesofagico hasta los 7 meses
de edad, hernia umbilical y asma, desde hace tres
afios. Tuvo un primer episodio de neumonia hace tres
semanas, en tratamiento hasta el momento en que
recae nuevamente de su dificultad respiratoria. En vis-
ta de la mala evolucion del cuadro clinico, se hizo una
tomografia computarizada, en la cual se observé una
imagen costofrénica posterior izquierda de secuestro
extrapulmonar, nutriéndose de una gran arteria ané-
mala, la cual se origina de la aorta abdominal inme-

diatamente craneal al tronco celiaco. El nifio Ingresé

con temperatura de 36.5° C, frecuencia cardiaca de
126 por minuto, saturacion de oxigeno de 94%, dismi-
nucion de los ruidos respiratorios en base pulmonar
izquierda, matidez por percusion, disminucién del
frémito vocal en el hemotdrax izquierdo y algunos
estertores y roncus. Se tomd una resonancia mag-
nética de térax que mostré secuestro extralobar, con
una arteria nutricia de la aorta craneal al tronco celia-
coy drenaje venoso a la auricula izquierda.

A28-

Con el diagnéstico de secuestro
extrapulmonar se lleva a cirugia y se le hace
lobectomia segmentaria del I6bulo inferior izquierdo.

Descripcion macroscopica: segmento de pulmoén
de 10 x 7 x 6 cm, de superficie congestiva. Al corte
hay multiples cavidades abscedadas. Descripcion
microscopica: mucosa tapizada por epitelio
pseudoestratificado con cilias, en medio de la cual se
observan cavidades quisticas, tapizadas por epitelio
cubico a columnar, con material amorfo eosinofilico y
abundantes macrdfagos e infiltrado inflamatorio de
mononucleares y polimorfonucleares. El diagndstico
fue secuestro extrapulmonar.

AP 10 post

Figura 4. Angiorresonancia. Irrigacion del secuestro pulmonar
originada en la aorta abdominal.

DISCUSION

Se define secuestro pulmonar como una masa de
tejido pulmonar embrionaria y quistica, no funcionante,
aislada del pulmén normal, que recibe todo su aporte
sanguineo de un sistema arterial sistémico anémalo.
Si bien la mayoria de los secuestros no comunican
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con las vias aéreas funcionantes, ello no siempre es
asi. Hay dos formas de secuestro pulmonar,
intrapulmonar y extrapulmonar, aunque pueden coexis-
tir simultdneamente (1, 2, 3, 4).

Figura 5. Lesiones quisticas caracteristicas de secuestro
pulmonar.

La teoria de Holder y Langston establece que el
secuestro intralobar, es una malformacion
adenomatoidea congénita, o pulmén normal, con una
suplencia arterial aberrante. Con el tiempo, los episo-
dios recurrentes de inflamacién, pueden destruir la
conexion traqueobronquial, y ocasionar la pérdida del
recubrimiento celular original de la lesion (4, 5).

FISIOPATOLOGIA

El tejido pluripotencial del botén pulmonar adicio-
nal migra en direccién caudal con el pulmén que se
esta desarrollando normalmente. Este recibe la irriga-
cién sanguinea de los vasos que provienen de la aor-
ta, que irrigan al intestino primitivo.

Durante el periodo del desarrollo embrionario tem-
prano, el botdn pulmonar accesorio forma el secues-
tro dentro del tejido pulmonar normal encerrado en la
misma pleura, constituyendo la variante intrapulmonar.
En el periodo de desarrollo embrionario tardio, se de-
sarrolla el botén pulmonar accesorio, dando lugar a la
variante extrapulmonar de secuestro pulmonar.

FRECUENCIA Y MORTALIDAD

Constituyen el 6% de todas las malformaciones
pulmonares congénitas en Estados Unidos. En el
Hospital Infantil San Vicente de Padil se han informa-
do hasta el momento tres casos.

Los secuestros intrapulmonares son mas de 90%
de los secuestros; 60% de éstos se encuentran en
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los segmentos posterobasales del l16bulo inferior iz-
quierdo. Aproximadamente 98% ocurren en los I6bu-
los inferiores. La afectacion bilateral es rara. Los se-
cuestros extrapulmonares ocurren en el lado izquier-
do en 95% de los casos; de éstos, 75% se encuen-
tran entre el hemidiafragma izquierdo y el I6bulo infe-
rior izquierdo (6).

GENERO Y EDAD

En la forma extrapulmonar, los hombres se afec-
tan aproximadamente cuatro veces mas que las mu-
jeres; en la intrapulmonar, la afectacion es igual para
hombres y mujeres.

Mas de la mitad de los casos de secuestro
intrapulmonar se diagnostican luego de la adolescen-
cia, siendo menos comunes los sintomas en neonatos
y lactantes. En el caso del secuestro extrapulmonar,
mas de la mitad de los casos se diagnostican cuando
los pacientes son menores de un afio (7). Muchas veces
se diagnostica debido a las otras anomalias asociadas.

SECUESTRO INTRAPULMONAR

En este tipo de secuestro el segmento
intrapulmonar esta rodeado por pleura visceral y no
tiene separacion pleural del resto del I6bulo; esta en
estrecho contacto con el tejido pulmonar normal. En
el secuestro extrapulmonar el segmento es mas distal
y estd completamente separado del pulmén normal,
cubierto por pleura propia. El secuestro puede aso-
ciarse con quiste broncogénico, quiste broncogastrico,
quiste esofégico, malrotacion intestinal, diverticulo de
Meckel y malformacion adenomatoidea quistica (en
el mismo lado, contralateral o dentro del secuestro)
(4,8).

El segmento secuestrado puede ser todo el pul-
mon o coexistir bilateralmente (9,10). En algunos ni-
nos, el I6bulo secuestrado asociado con tejido
pulmonar normal tiene drenaje venoso anormal a la
vena cava inferior, lo cual produce la imagen radiolégica
llamada sindrome de cimitarra (11).

Histologicamente, el I6bulo afectado es quistico,
con alvéolos sin aire, epitelio respiratorio y cartilago
irrigado por un sistema arterial.

Usualmente, el secuestro intrapulmonar no comu-
nica con el arbol traquebronquial normal, pero llega a
airearse por ventilacion colateral alrededor del pulmon.
Es asi como las infecciones ocurren a través de una
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fistula entre el secuestro y la via aérea o el tracto di-
gestivo. El tejido patoldgico congénito puede ser con-
taminado por neumonitis contigua o por via hematica,
con formacion de fistulas. La resolucién de la infec-
cién usualmente es lenta e incompleta, por inadecua-
do drenaje bronquial (2,3).

La forma de presentacion clinica es de neumonia
recurrente y formacion de abscesos dentro del secues-
tro y el pulmén adyacente. Ademas de la infeccion,
también se encuentran bronquiectasias y atelectasias,
lo cual hace imperativa la reseccion temprana del se-
cuestro intrapulmonar, aun si es asintomatico. En al-
gunos casos menos frecuentes puede asociarse con
gérmenes como Aspergillus, principalmente en adul-
tosy tuberculosis. Otra manifestacion clinica de pre-
sentacion es tos cronica o recurrente. Al examen fisi-
co se auscultan signos de consolidacion y puede en-
contrarse soplo sistdlico o soplo continuo sobre el area
afectada, lo cual esta en relacién con el flujo a través
de la gran arteria que irriga el secuestro (12,13,14,15).

La irrigacion sistémica de la anomalia usualmente
proviene de la aorta abdominal en 85% de los casos y
de la aorta toracica en 15%, siendo el sistema arterial
mas grande para este tipo de anomalia. Algunos infor-
mes han descrito irrigacion por la arteria innominada,
vasos coronarios, arterias intercostales (16-19), tron-
co celiaco, mamaria interna, subclavia y arterias rena-
les (20).

El drenaje venoso usualmente es a la vena pulmonar
inferior, pero puede ser a través de las venas azigos y
hemiazigos. Como resultado de esta irrigacion
vascular andmala puede ocurrir insuficiencia cardiac
a de alto gasto por la fistula arteriovenosa o sangrado
con hemoptisis masiva (21).

SECUESTRO EXTRAPULMONAR

El secuestro extrapulmonar frecuentemente se
asocia hasta en el 55% de los casos con malforma-
cién adenomatoidea quistica congénita, en especial
la tipo Il (22).

El segmento secuestrado se encuentra principal-
mente entre el I6bulo inferior y el diafragma, pero pue-
de localizarse en la region paracardiaca (23);
mediastino anterior o posterior o regiones infracardiaca;
infradiafragmatico o abdominal. Las anomalias
extrapulmonares son mas comunes en el secuestro
extralobar y se han documentado hasta en 59% de
los casos, en contraste con el secuestro intralobar, el
cual se asocia en sélo 10% de los casos con otros
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defectos. Las malformaciones asociadas mas comu-
nes son: hernia diafragmatica, enfermedad cardiaca
congénita, defectos pericardicos, fistula arteriovenosa,
megacolon, anormalidades de tipo VACTERL, defor-
midades de la pared del térax (pectus excavatum y
carinatum), duplicacién entérica y anomalias renales
y cerebrales (3,24).

Se debe recordar que la hipoplasia pulmonar pue-
de ser producida por la compresién del pulmén nor-
mal por un secuestro enorme o0, mas comunmente,
por el intestino herniado de una hernia diafragmatica.

DIAGNOSTICO

El diagndstico postnatal radiolégico depende del
tamano del tejido pulmonar secuestrado y de si hay
infeccion. Si no hay comunicacion entre el secuestro
y el tejido pulmonar normal, la radiografia usualmente
muestra opacidad densa, triangular o lesién en forma
de baldn cerca al diafragma; ademas, puede haber un
nivel hidroaéreo en el segmento posterobasal del 16-
bulo inferiory puede tener una apariencia quistica (25 - 27).

La densidad de la lesién muchas veces se aumen-
ta con la infeccion secundaria y aparece como una
consolidacion uniforme. Cuando esta area persiste
luego de terapia antibidtica, se debe considerar el se-
cuestro como una posibilidad diagnéstica, particular-
mente si la lesién se encuentra ubicada
posterobasalmente en el I6bulo inferior izquierdo.

La imagen dopplery la ecografia en tiempo real
son métodos seguros para demostrar el origen
sistémico o la irrigaciéon sanguinea. Ademas, la
ecografia hace posible el diagnéstico o la sospecha
de enfermedad pulmonar quistica congénita in ttero.

El secuestro pulmonar deberia ser considerado en
todo neonato con masa abdominal superior o
suprarrenal, principalmente si la masa ha sido detec-
tada antenatalmente (2).

Ecogréficamente, el puimén anormal aparece como
una masa ecogeénica intratoracica o intraabdominal.
El 50% de los casos tiene derrame pleural asociado y
en 50% de los casos se observa desviacion
mediastinal; también, puede ocurrir el hidrops. El
polihidramnios es una complicacién frecuente. El se-
cuestro extralobar ha sido mas cominmente diagnos-
ticado que el intrapulmonar. La baja frecuencia de se-
cuestro intrapulmonar fetal sugiere que algunos de
estas lesiones pueden ser adquiridas luego del naci-
miento, posiblemente como resultado de una infeccion (3).
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La broncografia puede ser engafiosa, pues la falta
de captacion en la entrada al bronquio no es exclusiva
del secuestro; puede ser producida por otras causas,
tal como tapén de moco, cuerpo extrafno, atresia bron-
quial o error técnico.

La tomografia axial computarizada del térax con
contraste puede demostrar los vasos aberrantes en
muchos casos, pero no puede ser demostrado el dre-
naje venoso y puede que no sean identificados los
multiples vasos pequefios que irrigan al secuestro.

La aortografia es el estudio que confirma el diag-
néstico. La irrigacion arterial y el drenaje venoso de-
berian ser dibujados en cada caso debido a lo impre-
decible de las conexiones vasculares (28).

Otras pruebas diagndsticas son: la resonancia mag-
nética, el esofagograma con bario, la broncoscopia y
la oclusién con balén (25).

TRATAMIENTO

La cirugia es la piedra angular del tratamiento de
los pacientes con malformacion pulmonar, indicandose
de forma precoz, ya que el nifio es potencialmente
susceptible a las infecciones recurrentes y la posibili-
dad de hemorragia de las anastomosis arteriovenosas
(29).

Las lesiones extrapulmonares usualmente pueden
ser extraidas sin alterar los I6bulos restantes. La otra
condicion para removerlo es cuando una masa
mediastinal inferior y posterior se encuentra durante
un estudio imagenoldgico y el secuestro no es consi-
derado en el diagndstico diferencial.

El secuestro intrapulmonar es resecado por
lobectomia; ya que la reseccién segmentaria no es
suficiente, porque el secuestro no esta claramente
delimitado. Es importante asumir que una o mas arte-
rias sistémicas del secuestro vienen de la aorta, por
encima o debajo del diafragma. Muchas veces estos
vasos son fragiles o se retraen debajo del diafragma,
produciendo hemorragia (30).

PRONOSTICO

En ausencia de complicaciones perioperatorias, la
reseccion quirirgica del segmento anormal usualmente
es curativa. El prondstico es determinado, ademas,
por cualquier anomalia asociada.
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El secuestro extrapulmonar relacionado con la
hipoplasia pulmonar es de pobre pronéstico, fallecien-
do la mayoria de los nifios afectados en el periodo
neonatal.

COMPLICACIONES

En el caso del secuestro extralobar, las principa-
les complicaciones son empiema pleural, hemotdrax
y hemoneumoperitoneo. Aunque son raros los cam-
bios de metaplasia o cambios preneoplasicos, se han
descrito algunos casos de carcinoma de células
escamosas (31,32).
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