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RESUMEN

El secuestro pulmonar forma parte de un espectro de anomalias congénitas denominadas
malformaciones broncopulmonares y del intestino anterior. Una adecuada evaluacion
preoperatoria es aconsejable para evitar complicaciones intraoperatorias. Se caracterizaron las
variantes del secuestro pulmonar a partir de conceptos actuales sobre la embriologia, etiologia,
anatomia vascular, topografia, anatomia patoldgica, diagnoéstico y alternativas terapéuticas.
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INTRODUCCION

El secuestro pulmonar es una infrecuente malformacion congénita que posee un riego vascular
variable con muchas inusuales combinaciones. Forma parte de un espectro de anomalias
congénitas denominadas malformaciones broncopulmonares y del intestino anterior. (1)

El término secuestro fue acufiado por Pryce, citado por Singh, (2) en 1946; Aguirre (3) en
1945 no lo cita en su obra; en la de Goleen, (4) 1956, Rabin aun se refiere a él como pulmoén
accesorio para describir un desconectado segmento broncopulmonar o quiste con una arteria
sistémica andmala nutriendo el area de pulmén afectada. Son diversas las variantes de
secuestro que no cumplen estrictamente este criterio. Sade, en 1974, sugiri6 el término
espectro de secuestro pulmonar para incluir el diverso grupo de anormalidades pulmonares que
aparecen relacionadas y pueden tener una comun embriogénesis. Este espectro incluye vasos
normales nutriendo tejido pulmonar anormal por un lado y vasos anormales supliendo tejido
pulmonar normal en el otro.
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Clasificacion

El secuestro pulmonar es una malformacién congénita poco frecuente. Dos tipos son
comunmente descritos: el Secuestro Intralobar (SIL) el cual describe el pulmén secuestrado
contenido en la pleura visceral normal; y el extralobar (SEL) en el cual el pulmén anormal esta
completamente separado y encerrado en su propio saco pleural.

En el SEL los varones son afectados 4 veces mas que las hembras. En contraste al SEL en el
SIL los hombres y mujeres son afectados igualmente y drena tipicamente por las venas
pulmonares. La mayoria de los casos (75 %) son de la variedad intralobar. Pryce en su articulo
original describio tres tipos de anormalidades intralobares, basadas en la distribucion de la
arteria aberrante. En el tipo | la arteria andmala provee un tejido pulmonar funcionalmente
normal, el cual comunica con el arbol traqueo bronquial. En el tipo Il la arteria sistémica
abastece tejido pulmonar normal asi como tejido no funcionante y no comunicado con el arbol
bronquial. En el tipo Il la arteria andmala surte tejido pulmonar aislado del arbol traqueo
bronquial.

El suministro arterial sistémico a pulmén normal es una rara, pero bien reconocida variante del
espectro secuestro. La arteria sistémica aberrante usualmente emerge de la aorta toracica
descendente. Los segmentos basales del 16bulo inferior izquierdo son mas frecuentemente
comprometidos, sin anormalidad radiografica en el parénquima pulmonar. El término seudo-
secuestro ha sido usado para describir la combinacién de suministro arterial sistémico a
pulmoén con conexiones bronquiales normales, pero con infeccion pulmonar recurrente. (5)
Para facilitar el manejo del secuestro pulmonar éste debe ser descrito de acuerdo a: su
conexion con el arbol bronquial, relacién con la pleura visceral, riego arterial, drenaje venoso,
comunicacioén con intestino anterior, histologia, lesiones entremezcladas y anomalias asociadas.

Fisiopatologia:

Durante la embriogénesis normal, el brote pulmonar se desarrolla en la quinta semana de
gestacion. En raras ocasiones, la continuidad entre la unidad broncopulmonar recién formada y
la via aérea original se rompe y el tejido broncopulmonar distal forma una isla de tejido
incomunicada. La unidad pulmonar ectépica conserva la identidad histoldgica del parénquima
pulmonar, pero no tiene ninguna funcién respiratoria. (6)

Existe una polémica en la literatura acerca de la etiologia del SIL: congénito vs. adquirido. La
teoria del secuestro como una anomalia congénita sugiere que la diferenciacion en el lugar de
coincidencia de los tractus gastrointestinal y respiratorio es afectada. Las conexiones arteriales
sistémicas a la base del pulmén fetal no regresan. La fusién normal de la arteria pulmonar
principal en un plexo arterial primitivo no ocurre. Por consiguiente, el resultante anédmalo y no
funcionante tejido pulmonar es abastecido por una arteria sistémica. Como quiera que los
vasos bronquiales son los vasos nutricios del pulmoén, y parece que de oficio muchos autores se
refieren al extravagante riego simplemente como sistémico, nosotros preferimos describirlo
como anémalo, aberrante, singular, etc., y siempre que aparezca en nuestro trabajo sera en
ese sentido. El segmento pulmonar secuestrado no tiene una comunicaciéon normal con el arbol
traqueo bronquial. Los argumentos a favor del secuestro adquirido (seudosecuestro) sugieren
que la obstruccién bronquial por aspiraciéon o inflamacion guian a la transformaciéon del pulmén
normal en un SIL La infeccién que lleva al SIL difiere de la tipica neumonia lobar que resuelve
con poca o ninguna secuela, en que ésta persistentemente ocluye los bronquios al segmento
comprometido y causa una parcial o completa oclusién de la arteria pulmonar a la region
infectada. Extenso tejido de granulacion, adhesiones pleurales y un incremento de los
requerimientos metabdlicos del musculo bronquial hipertrofiado, inflamacion crénica, estimulan
la neovascularizacion desde la circulacion sistémica con alta presion, quizas por factores
angiogénicos. Estas series de reacciones pueden ocurrir por uno o recurrentes episodios de
neumonia. Un estudio realizado por Stocker and Malczak, (7) revel6 la presencia en autopsias
pediatricas de una o mas arterias del ligamento pulmonar demostrando que hay vasos
disponibles para potencialmente surtir areas anormales de pulmén. Otros han mostrado
anastomosis pulmonares sistémicas extensas precapilares en pulmones con cambios
bronquiectasicos. Estos estudios indican que las arterias sistémicas a la pleura visceral estan
disponibles para incorporarse en el tejido pulmonar secuestrado después de ocurrir obstruccion
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bronquial y neumonia. Los siguientes factores estan a favor de esta hipétesis: no se hallé SIL
entre 42 000 nifios menores de 2 meses de edad, drenaje venoso pulmonar normal, la rareza
de SIL fuera de los I6bulos inferiores (arterias del ligamento pulmonar no existen en los l6bulos
superiores), y pocos casos de SIL con otras anormalidades cuando se compara con el SEL. Pero
evidentemente esta hipotesis no explica pacientes con ambos tipos de secuestro, pacientes con
SIL y fistulas intestinales, secuestros bilaterales del mismo o diferente tipo, SIL localizados en
I6bulos superiores, o casos de SIL en neonatos. El SIL no esta comunicado inicialmente con el
sistema bronquial. Sin embargo, secrecién mucosa en el segmento secuestrado puede causar
inflamacioén quistica, llevando a atelectasia del tejido pulmonar circundante normal. Infecciones
sobrepuestas pueden desarrollarse extendiéndose al area secuestrada causando erosion
capsular y comunicacion aérea. (8, 9)

La etiologia del suministro sistémico arterial anémalo al pulmén es desconocida. La mas
aceptada explicacion es que una o mas de las arterias intersegmentales de la aorta dorsal
mantienen su conexién embrioldgica original entre la aorta y el parénquima pulmonar. (2)

Las inusuales combinaciones del secuestro pulmonar con otras anomalias pulmonares y
digestivas, como por ejemplo: secuestro asociado a duplicaciones quisticas de tipo respiratorio
y digestivo (10); asociado a malformacion quistica adenomatoidea, fundamentalmente Tipo |1,
(11); la combinacién de quiste broncogénico, secuestro pulmonar y malformacion quistica
adenomatoidea en una misma lesion, (12) apuntan a una patogénesis comun.

Histopatologia

Histolégicamente los secuestros pueden mostrar un pulmon inmaduro o alternativamente
exhibir una apariencia hamartomatosa similar a la malformacién quistica adenomatoidea con
anormalidades de las vias aéreas distales, desconectadas del arbol bronquial y rodeadas por
epitelio respiratorio. En efecto, sin la documentacion del cirujano sobre la existencia de un vaso
sistémico, o la identificacién a grosso modo de la falta de conexion al arbol bronquial, la
apariencia microscopica del SEL y la malformacion quistica adenomatoidea, especialmente la
tipo 11, son tan similares que la distincién entre ambas puede no ser posible. Por esa razon,
lesiones hibridas han sido reportadas.(13)

El examen microscoépico del vaso sistémico aberrante, en un caso reportado por Singh, (2)
demostré una arteria elastica. Kawai (12) en un SEL, también encontré un vaso semejante a
una arteria elastica. Segun los hallazgos de otros reportes, las arterias andmalas son divididas
en dos grupos: las elasticas tipo las pulmonares y las de tipo muscular como las bronquiales.
Esto hace pensar que la observacion histolégica de una arteria anémala en comparacion con las
arterias pulmonares y bronquiales normales puede ofrecer una importante guia a considerar, al
explicar el origen y desarrollo del secuestro pulmonar.

Clinica

El Secuestro Intralobar (SIL) tiene una distribucion similar en ambos sexos. Acontece
aproximadamente en el 75 % de los casos de secuestro. Es mas frecuentemente diagnosticado
a partir de la segunda década de la vida. Este es inusualmente asociado con otras anomalias
congénitas (11.9 %) (5). La gran mayoria de los casos (98 %) ocurre en los I6bulos inferiores,
con el lado izquierdo mas frecuentemente afectado (13). La infeccidén ocurre con mucha mayor
frecuencia en el intralobar, ya sea por via hematdgena, por canales de ventilacion colaterales o
bronquios rudimentarios.

El Secuestro Extralobar (SEL) es usualmente diagnosticado en la infancia, con la mayoria de los
casos (61 %) presentandose en los seis primeros meses de la vida con disnea, cianosis y
dificultad para la alimentacion. La mayoria de los casos de SEL ocurren en el lado izquierdo.
SEL es frecuentemente asociado con otras anomalias congénitas (58-65 %) (5, 13) incluyendo
diverticulo es6fago-bronquial, hernia diafragmaéatica, deformidades esqueléticas, defectos
cardiovasculares, anomalias renales o bazo accesorio. (2)

Frecuentemente, el secuestro es descubierto cuando un paciente desarrolla sintomas que son
usualmente secundarios a infeccion o a enfermedad cardiaca asociada. Los sintomas y signos
pulmonares incluyen tos, neumonia recurrente, absceso, hemoptisis (resulta de la ruptura de
los vasos anormales en el pulmén afectado, causada por la hipertension pulmonar, resultado
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de la transmision de la presion sistémica al pulmén afectado), recurrente esputo purulento,
dolor torécico, disnea, fiebre, fatiga. Los sintomas cardiovasculares resultan de cortocircuito
izquierda-derecha e izquierda-izquierda. El quince por ciento se mantienen asintomaticos y el
secuestro es descubierto incidentalmente en una radiografia de térax (2,8). Esta condicion
puede manifestarse en Utero con polihidramnios e hidrotérax. (6,16)

Van Raemdonck presenté una interesante comparacion entre pacientes adultos y pediatricos,
no observando diferencias significativas entre ambos grupos en cuanto a sexo, topografia, tipo
de secuestro, drenaje venoso, anomalias asociadas y resultados. El grupo de adultos tuvo
significativamente mas infecciones (87 vs. 38 %) y también requirieron una lobectomia mas a
menudo (67 vs. 31 %). (16)

Diagnéstico

El papel de los estudios por imagen no es s6lo demostrar el tejido pulmonar displasico, sino
también evaluar la circulacion del secuestro y posibilitar otra alternativa terapéutica. En la
radiografia de torax, el secuestro se manifiesta como una masa bien definida, homogénea, de
tamaro variable, tipicamente localizada en I6bulos inferiores. La mayoria de los secuestros
ocurre en el I6bulo inferior izquierdo. (Fig. 1)

Fig. 1

Secuestro intralobar. Masa triangular, homogénea en el I6bulo inferior del pulmén izquierdo. El
paciente sufria infecciones respiratorias bajas con frecuencia y habia recibido varios
tratamientos con antibiodticos. La imagen se mantuvo similar en los negativos revisados.

Muchos son tan pequefios que no pueden ser identificados por la radiografia. Grandes masas
pueden manifestarse como un hemitérax opaco y pueden estar asociadas, menos
frecuentemente, con derrame pleural ipsilateral. Adicionalmente componentes quisticos pueden
estar presentes en la condensacion. Pueden ademas localizarse (los extralobares), entre el
I6bulo inferior y el diafragma, en el seno de éste, por debajo de él, en el mediastino, (17)
intrapericardicos, (18, 19) como masa suprarrenal, (10, 20) o en el campo pulmonar como
I6bulo accesorio. El estudio de eleccion para identificar el secuestro es la angiografia, en
cualquiera de sus variantes. (Fig. 2)

Por la sobreposicion de anomalias que pueden estar asociadas con el sindrome de la cimitarra,
el “espectro secuestro” y el pulmoén derecho dismadrfico, un estudio angiografico completo debe
ser obligatorio. La poca aereacion combinada con la yuxtaposiciéon de la lesiéon al diafragmay a
la pared torécica, crea una ventana acustica que hace del ultrasonido, con sus variantes duplex
y triplex Doppler, (21) una buena eleccion para mostrar la lesidon y su abasto de sangre.
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Fig. 2
Secuestro extralobar. Ramas de la aorta abdominal irrigan un area de tejido pulmonar anémalo
en el I6bulo inferior del pulmén derecho.

La angio TAC puede sustituir la mas invasiva toracoabdominal aortografia. Este poco invasivo
modo de delinear la anatomia vascular anormal puede ayudar a seleccionar la mejor opcién
terapéutica para prevenir un resultado dramatico. El riego vascular al secuestro también puede
ser identificado por resonancia nuclear magnética (22). Ambas arterias y venas pueden ser
representadas simultaneamente por angioresonancia (15) e incluso un segundo secuestro ha
podido ser demostrado en un paciente por esta técnica. (23)

La arteria sistémica es Unica en el 80-85 % de los casos y multiple en el resto. En ambos tipos,
el vaso sale mas a menudo de la aorta toracica baja o abdominal alta. En el 25 % de los casos
reciben la sangre desde subclavia, intercostal, pericardiofrénica, innominada, toréacica interna,
frénica inferior, tronco celiaco, gastrica, esplénica, renal o coronarias. El drenaje venoso del
intralobar suele ser al sistema pulmonar, pero puede hacerlo tal como el extralobar a la
circulacion sistémica, via intercostal, acigos, hemiacigos, o a cava superior o inferior, e incluso
a la porta. (24)

Como pueden existir comunicaciones con el tracto digestivo, (1, 25, 26) el estudio baritado
pudiera demostrarlas. Por tiempo se uso la broncografia, pues demostraba un area pulmonar
ausente de bronquios circundada por ramas bronquiales normales. (Fig. 3)

Fig. 3
Broncografia del mismo paciente de la Fig. 2, mostrando una region del I6bulo inferior derecho
sin comunicacién con el arbol bronquial normal.

La ultrasonografia y la resonancia nuclear magnética son las técnicas utilizadas para realizar el
diagnostico prenatal. Cada vez son mas los nacimientos con diagndstico previo, lo que



posibilita, incluso, intervenir en Gtero para resolver complicaciones y preservar la vida
(6,17,23). La angiografia con técnicas de medicina nuclear es otra técnica no invasiva que
puede demostrar el secuestro (27, 28). La reseccion quirurgica o lobectomia son curativas,
tienen baja morbilidad, a pesar de las reportadas involuciones espontaneas en nifios, (29)
pueden ser necesarias para prevenir ulteriores enfermedades debido a infeccidon recurrente
(30). El cirujano debe recordar que el cincuenta por ciento aproximadamente de los secuestros
puede ser atipico o estar asociado a otras anomalias. El acceso toracico o laparoscoépico ofrece
el adicional beneficio de ser una técnica minimamente invasiva (24). Los secuestros pueden ser
resecados por los cirujanos sin mayores complicaciones, sin embargo, algunos de ellos
aparecen con una circulacidon excesiva y se presentan atractivos para la embolizacion (5,15).
Curros, (31) present6 una serie de dieciséis casos que estimula el tratamiento endovascular.

Diagndstico diferencial

Al establecer el diagnodstico diferencial debemos pensar en sus variantes para organizar el
ejercicio. Asi, para el SIL y el SEL (del diafragma hacia arriba), tendriamos una serie de
entidades que constituyen masas o que se comportan como tales, ya sean sélidas o quisticas.
Entre las primeras: carcinoma broncégeno, adenoma bronquial, metastasis pulmonar, absceso
pulmonar, pulmén en herradura, teratoma, fistula o malformaciéon arterio venosa pulmonar,
empiema, tumor neurogénico, meningocele, tumor pleural y hematopoyesis extramedular.
Entre las segundas: atresia bronquial, enfisema lobar congénito, bronquiectasias, malformacion
quistica adenomatoidea, quiste broncogénico, absceso pulmonar, neumonia necrotizante,
neoplasia e infarto cavitados, quistes bronco-entéricos, eventracion diafragmatica, quiste
pericardico, enfisema localizado, hernia de Bochdalek . Y para las localizaciones
infradiafragmaticas: neuroblastoma, teratoma, duplicaciéon digestiva, nefroma mesoblastico y la
hemorragia adrenal.
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SUMMARY

Lung sequesters takes part of a congenital anomalies spectrum known as broncopulmonary and
of the anterior intestine. It is advised an adequate presurgery evaluation to avoid intrasurgery
complications. The variants of the lung sequester were characterized on the basis of the
current concepts of embryology, aetiology, vascular anatomy, topography, pathologic anatomy,
diagnosis and therapeutic alternatives.
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