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Objetivos

«  Revisar los aspectos clinico—patolégicos mds relevantes
del secuestro pulmonar.

«  Actualizar los métodos de diagndstico para esta pato-
logia.

«  Definir las mejores alternativas terapéuticas.

RESUMEN
El secuestro pulmonar (SP) es una rara patologia, impor-
tante porque en nifos y adultos suele presentarse con
infecciones pulmonares a repeticion o crénicas severas.
También puede verse como un hallazgo incidental en
un estudio de imagenes del térax al cual debe hacerse
el diagnostico diferencial con otras opacidades parenqui-
matosas, mediastinales o del abdomen superior. Puede
ser intralobar o extralobar y asociarse a otras malforma-
ciones congénitas. En la etapa prenatal puede manifestar-
se como hidrotérax, el cual puede condicionar hipoplasia
pulmonar e hidrops fetal, si no se drena oportunamente.
También en neonatos se ha presentado como insuficien-
cia cardiaca congestiva, cuando el volumen del flujo ar-
terial sistémico es muy alto dentro del sistema pulmonar.
El diagnéstico se fundamenta en la deteccion de lairri-
gacion anémala a través de un vaso de la circulacion sis-
témica, usualmente proviniendo de la aorta descendente
hacia tejido pulmonar no funcionante, generalmente ais-
lado del arbol traqueo-bronquial. La reseccién quirurgi-
ca es el tratamiento de eleccion y su realizacidon mediante
cirugia video-asistida es muy segura; hacer el diagnésti-
co preoperatorio permite conocer la localizacién del vaso
andmalo previamente y evitar accidentes quirdrgicos que
pueden ser fatales; esto es cada vez mas facil con el desa-
rrollo de las imagenes, sin embargo es necesario conocer
esta patologia para sospecharla.

Palabras Claves: Secuestro pulmonar, Infeccion, Masa,
Diagnostico no invasivo y Cirugia.
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Introduccion

El secuestro pulmonar (SP), es una infrecuente pero com-
pleja malformacion congénita del intestino anterior que
compromete el parénquima pulmonar y su vasculatu-
ra. Cladsicamente ha sido definido como tejido pulmonar
normal o displasico, no funcional, separado del arbol tra-
queo-bronquial, recibiendo su irrigacién sanguinea de
arterias sistémicas, usualmente provenientes de la aorta
0.234 Pyede dividirse en intralobar o extralobar depen-
diendo de su relacién con la pleura visceral normal.

En este articulo se revisan sus formas de presentacion,
diagnostico y tratamiento actual. Se hace énfasis en laim-
portancia del diagnéstico preoperatorio con técnicas de
imagen no invasivas —ecografia—doppler y tomografia
helicoidal con multidetectores— y se propone el manejo
quirdrgico minimamente invasivo de esta entidad, cuyo
interés quirdrgico se origind con los reportes de muerte
secundaria a lesién inadvertida de la arteria anémala. De
ahila importancia de hacer el diagnéstico preoperatorio.

Aspectos Historicos

En 1777 Huber describié arterias andmalas sistémicas que
iban al pulmén, pero solo hasta 1861 Rokitansky y Rektor-
zic hablaron por primera vez de “pulmén accesorio” —
describiendo el secuestro extralobar (SEL)—">9; sin em-
bargo el término “secuestro” no fue acuiado hasta 1.946
cuando Pryce describié el primer secuestro intralobar
(SIL)>>67y en 1974 Sade hablo del espectro del secuestro
pulmonar, para referirse a la variedad de formas de pre-
sentacion de esta patologia ©.

El diagndstico, aunque dificil, estd ahora bien defini-
do por la identificaciéon de una arteria sistémica aberrante
irrigando un fragmento de parénquima pulmonar, no co-
nectado con el arbol traqueo-bronquial ©.

Etiologia

El origen adquirido para el SIL ha sido propuesto por al-
gunos autores ), pero la mayoria estan de acuerdo con el
origen congénito para los dos tipos de secuestro, sin em-
bargo una secuencia embriologia precisa no estd ain de-
finida. La coexistencia de SEL y SIL en el mismo paciente,
aun con una comunicacién bronquial conectando ambos
secuestros, sugieren que ambos son parte de un mismo
proceso patoldgico 7). La asociacion algunas veces con
comunicaciones al tracto gastrointestinal tanto en SIL co-
mo en SEL o la presencia de lesiones hibridas con com-
ponente de malformacién adenoide—-quistica (MAQ) tam-
bién esta a favor de su origen congénito “?. Ver tabla 1.

Tabla 1.
Las principales teorias sobre el origen congénito

Autor Ano Teoria Bibliografia

1946 Vasos sistémicos del 5,6,7,9
plexo esplacnico em-

brionario temprano

persisten, producien-

do traccion, lo que re-

sulta en separacién

entre el arbol bron-

quial y un segmen-

to del parénquima pul-

monar.

Pryce

Boyden 1958 Propuso que el pul- 5,6,7
mon inmaduro que-

daba atrapado en la

porcién caudal del in-

testino anterior con su

suplencia sanguinea.

Gerle 1968 De acuerdo con la 9
teoria de Eppinger y
Schauenstein (1.902)
sostuvo que un pri-
mordio traqueo—bron-
quial adicional se de-
sarrolla del intestino
anterior primitivo y es-
te llega a ser el se-
cuestro, el tiempo de
aparicion de este de-
termina si sera un SIL
oun SEL y podra 6 no
tener conexion con el
tracto gastrointestinal

lwai 1973 Presentaron estudios 9
histopatoldgicos apo-
yando el punto de vis-

ta de Gerle.

Caracteristicas generales

El SP corresponde al 0.15% a 6.4% de todas las malforma-
ciones congénitas pulmonares, y entre el 1.1 al 1.8% de
todas las resecciones pulmonares @,

Lairrigacion arterial de los SP es usualmente de la aor-
ta descendente —ver imagen 1—y el 20-27% aproxima-
damente se originan en la aorta abdominal o alguna de
sus ramas ?%7. También se ha descrito, excepcionalmen-
te, el origen de la arteria anémala en la aorta ascendente,
la arteria subclavia o las intercostales .

En el 20% de los casos la irrigacién arterial es dada
por multiples vasos, estas arterias pueden desarrollar ar-
teriosclerosis y cambios degenerativos y algunas veces
tienen anastomosis con las arterias pulmonares norma-
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Imagen 1. Arteria aberrante saliendo de la aorta descendente supradiafragmatica. Por debajo del diafragma (D), se observa la espléni-

ca (AE).

les (9), lo cual es diferente a las grandes anastomosis sis-
témico-pulmonares en infecciones pulmonares crénicas:
pseudosecuestro.

Las arterias sistémicas del SP son claramente anéma-
las y las anastomosis con las arterias pulmonares son pe-
quenas, en cambio en el pseudosecuestro las arterias
sistémicas son usualmente multiples, ramificadas en la
superficie pleural y pueden regresar después de trata-
miento médico, lo cual nunca ocurre en SP ),

El &rbol bronquial no tiene comunicacion con el SP y
los bronquios del pulmén secuestrado suelen ser quisti-
cos 6 ectasicos " —verimagen 2— por esta razén es que
el parénquima secuestrado es no aireado o pobremente
aireado y ademas no permite el diagnéstico de cancer 6
infeccion en SP con métodos convencionales como bron-
coscopia o exdmenes de esputo. En nuestro conocimien-

to, neoplasias originadas en SP han sido reportadas en al
menos 9 casos ©.

Formas de presentacion

Amplias variaciones en cuanto a localizacién, anatomia
de la circulacion arterial, drenaje venoso, y asociacién con
otras anomalias congénitas ocurren en esta patologia, sin
embargo los SP deberan llamarse SEL o SIL segun sus ca-
racteristicas predominantes, y adicionalmente describir
las caracteristicas inusuales que presenten.

Secuestro Intralobar (SIL)

Tiene el tejido anormal dentro de la pleura visceral nor-
mal de un lébulo pulmonar, y es la forma mas frecuente,
75% a 93% de todos los SP 37, ver imagen 3.
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Imagen 2. Bronquios quisticos (B) en un secuestro intralobar in-
ferior izquierdo. Se observa la arteria aberrante (A) ligada junto
al bronquio mas dilatado.

Imagen 4. Rx Térax con opacidad basal izquierda (flecha) en un
hombre de 32 afios con un segundo episodio de neumonia basal
izquierda en un secuestro pulmonar intralobar.

Generalmente se localiza en los segmentos basa-
les posteriores —ver imagen 4— con mayor frecuencia
(60%) al lado izquierdo . El drenaje venoso es a venas
pulmonares en cerca del 90% de los casos ”®y la circula-
cidn arterial es generalmente con vasos mayores que en

Imagen 3. Lobulo Inferior Izquierdo: Secuestro intralobar. El seg-
mento anémalo se encuentra dentro de la pleura visceral del 16-
bulo inferior izquierdo (SP), irrigado por una arteria sistémica
aberrante (A).

el SEL. La comunicacion a través de poros de Kohn con el
resto del pulmdn se asocia a masas aireadas generalmen-
te quisticas, y neumonias recurrentes o abscesos pulmo-
nares. Aunque con mayor frecuencia las infecciones son
pidgenas, se han descrito infecciones tuberculosas y en
menor frecuencia micéticas, como aspergilomas, en las
lesiones quisticas del secuestro %, Mas del 50% de éstos
se diagnostica después de la segunda década de la vida,
que son la mayoria de los casos que hemos tenido que
tratar.

Secuestro Extralobar (SEL)

A diferencia del SIL, tiene su propia pleura y usualmente
es una masa no aireada, localizada en mas del 80% de los
casos en el lado izquierdo ™, mas a menudo entre el l6bu-
lo inferior y el diafragma, pero pueden localizarse tam-
bién en mediastino, intrapericardicos, dentro del diafrag-
ma o aun subfrénicos en el 5 a 13% de los casos “”. La
circulacion arterial en este tipo de secuestro estd usual-
mente dada por multiples pequefas ramas de la aorta. El
drenaje venoso es muy a menudo a venas sistémicas ta-
les como las bronquiales, la acigos, la cava inferior o al sis-
tema porta 578 En el 15 al 60% de los casos se asocia a
otras anomalias congénitas 7, en mas del 50% de los ca-
sos a MAQ, en cerca al 30% de los casos a hernia diafrag-
matica “>"y la asociacion a pectum excavatumy a cardio-
patias congénitas siguen en frecuencia .
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Diagnéstico

El esquema diagndstico ha cambiado sustancialmente en
los ultimos afos debido al gran desarrollo de las técni-
cas de imagen, sin embargo sospecharlo continua sien-
do muy importante.

El SIL se manifiesta clinicamente como neumonia re-
currente en el segmento comprometido o como absceso
pulmonar, generalmente basal izquierdo. Esta complica-
cion infecciosa puede darse aun en adultos mayores ",
Falla cardiaca congestiva puede ocurrir también, princi-
palmente en nifos, debido al alto flujo sistémico dentro
del sistema pulmonar 79,

El SEL, en cambio, se presenta a menudo como seve-
ra dificultad respiratoria en neonatos o lactantes, general-
mente asociada a otras complejas anomalias congénitas
multisistémicas, o como hallazgo incidental en una radio-
grafia de térax de control en un paciente asintomatico en
10 a 20% de los casos "9, Rara vez un SEL se presenta
como una neumonia, probablemente secundaria a ate-
lectasia por compresién del parénquima normal del 16-
bulo inferior y ain con menos frecuencia se presenta co-
mo masa abdominal usualmente en el area suprarrenal
izquierda 2,

En el periodo prenatal el SEL se ha asociado con hi-
drotérax e hipoplasia pulmonar; el hidrotérax se ha atri-
buido a torsién del pediculo vascular y al desplazar el me-
diastino y ocluir las cavas puede cursar con hidrops fetal
y muerte, pero también se han reportado remisiones es-
pontaneas ). En los casos con hidrotérax a tension el dre-
naje temprano en Utero puede evitar el desarrollo de hi-
poplasia pulmonar e hidrops fetal .

Otras veces la manifestacion puede ser una compli-
cacién mucho menos frecuente, como hemoptisis o he-
motdrax masivo 579 secundarios a la erosidén de un fal-
so aneurisma en una arteria aberrante arteriosclerdtica ©.

Actualmente, alrededor del 80% se diagnostica en
Utero y si presentan sintomas al nacer claramente requie-
ren cirugia, sin embargo casi la mitad persiste asintomati-
co después de la etapa neonatal —primer mes de vida—
y de ellos sélo el 3.2% llegara a ser sintomatico .

El diagnoéstico diferencial debe hacerse con masas
mediastinales, cuando se encuentran en esa localiza-
cién, con masas pulmonares, con abscesos pulmonares y
otras lesiones quisticas como las MAQ o las bronquiecta-
sias quisticas, asi como con otras causas de consolidacién
como atelectasias y neumonias, principalmente cuando
se localizan en los segmentos basales ?. La hernia dia-
fragmatica debe considerarse como enfermedad asocia-
da, tanto como en el diagnéstico diferencial de un SP. En
los SP subdiafragmaticos el diagnéstico diferencial se ha-
rd con masas abdominales superiores y en esos casos de-

bemos excluir comunicaciones con el tracto digestivo 2.
En el caso de infecciones crénicas o recurrentes el diag-
nostico diferencial también debe hacerse con el pseudo-
secuestro.

Cuando se sospecha un SP, los exdmenes diagnosti-
cos deben enfocarse hacia la identificacion del pulmon
secuestrado, la circulacion arterial aberrante, el tipo de
drenaje venoso y a demostrar si las hay, comunicaciones
con el tracto gastrointestinal o anomalias congénitas aso-
ciadas .

El examen inicial debe ser la radiografia simple de
torax, la cual es el mas sensible pero también el menos

Imagenes 5 ay b. Rx Térax P—A y Lateral mostrando la opaci-
dad basal izquierda posterior (flechas) que correspondié a un se-
cuestro intralobar.
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especifico examen en SP. Esta usualmente muestra anor-
malidades parenquimatosas o sombras vasculares que
sugieren el diagndstico ”, puede ser una opacidad ho-
mogénea, triangular, en los segmentos basales, o una
masa quistica, o hallazgos menos especificos tales como
neumonia, bronquiectasias focales o absceso pulmonar,
también generalmente localizados en los segmentos ba-
sales ?. Verimagenes 5ay b.

Aunque el diagnéstico ha sido tradicionalmente con-
firmado por arteriografia, actualmente no siempre es ne-
cesaria, ya que técnicas no invasivas pueden mostrar el
vaso aberrante. Ecografia del térax debe realizarse an-
tes de la angiografia ®, para buscar la irrigacion arterial
andémala, asi como el drenaje venoso 7®. Las técnicas so-
nogréficas, daplex dopplery triplex doppler color, son
muy Utiles demostrando la arteria aberrante “®, evitan-
do otros exdmenes mas complejos y costosos ©. Ademas
puncion con aguja fina de la masa, guiada ecografica-
mente, para exdmenes histopatoldgicos y microbiol6gi-
cos puede realizarse 73,

Tomografia computarizada (TC) muestra muy bien
la masa, los cambios parenquimatosos, el parénquima ai-
reado o no y la extensién del compromiso pulmonar, ver
imagenes 6, 7y 8; los cortes sagitales y coronales mejoran
su capacidad para mostrar la arteria anémala. Ver imagen
9ayhb.

La resonancia nuclear magnética (RNM) es excelen-
te para demostrar vasos y anormalidades del parénqui-
ma pulmonar en multiples planos de imagen, pero no hay
una gran ventaja en relacién a la TC helicoidal con multi-
detectores.

La angiografia por TC o por RNM, pueden ademas
mostrar los vasos en tres dimensiones, y permiten la iden-
tificacion de la irrigacién anémala asi como del drenaje
venoso aun en su curso intrapulmonar.

La angiografia convencional sin embargo, tiene me-
jor resolucién espacial y permite la cateterizacion selecti-
va. Angiografia de sustraccion digital tiene una excelente
imagen tanto arterial como venosa ", y procedimientos
terapéuticos como embolizacién selectiva pueden reali-
zarse en los neonatos que presentan falla cardiaca o en
enfermos de alto riesgo anestésico. Verimagenes 10ay b.

El esofagograma con bario puede ser util en demos-
trar comunicaciones con el tracto gastrointestinal .

La broncoscopia es innecesaria, pero puede ser Util
para excluir otras causas de la anormalidad radiologia, ta-
les como cuerpos extraios, tumores, etc.

Imagen 6. TC de Térax mostrando un secuestro con areas quis-
ticas.

Imagen 7. TC de Torax mostrando un secuestro cuyo diagnéstico
diferencial era un absceso pulmonar.

Tratamiento

La cirugia para el tratamiento de SP es universalmente
recomendada ya que es curativa y preventiva de futuras
complicaciones, resultando en total mejoria clinica y ex-
celentes resultados a largo plazo, se recomienda aun en
asintomaticos debido a que los resultados de la cirugia
electiva en cuanto a morbimortalidad operatoria, son in-
discutiblemente mejores que cuando se requiere de ur-
gencia o después de las complicaciones ©*13'%; cuando el
SP se ha diagnosticado en Utero y no presentan sintomas
se puede resecar, preferiblemente, antes de los 10 me-
ses de edad que es la edad promedio de presentacién de
los sintomas ¥, sin embargo se recomienda su reseccion
en cualquier etapa de la vida . La lobectomia o la se-
cuestrectomia toracoscopica son factibles y seguras y tie-
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Imagen 8. TC de Térax en ventana para mediastino mostrando
una gran consolidacion, correspondiente a una masa no aireada,
basal izquierda, con una imagen de bronquio anémalo no aireado
en su interior (flecha).

nen ventajas estéticas, en dolor y en rapidez de la recupe-
racion funcional si se comparan con la toracotomia, ver
imagen 11; las resecciones sublobares no se recomiendan
en SIL por que se ha encontrado hasta un 15% de persis-
tencia de enfermedad '), ver tabla 2.

Imagen 9 ay b. TC de Térax ventana para mediastino y venta-
na para pulmén respectivamente donde se puede observar cla-
ramente la arteria aberrante proveniente de la aorta (flecha) irri-
gando el secuestro intralobar.

Imagen 10 a y b. Arteriografia demostrando la arteria aberrante (A) que nutre un secuestro intralobar. En b. la cateterizacion selectiva

de la arteria aberrante previa a embolizacion.
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Tabla 2.
Consideraciones Importantes en la Técnica
Quiruargica

Recomendacion

Parénquima Identificacién clara del SP y sus re-
laciones con el parénquima nor-
mal.

Exacta identificacion, cuidadosa
diseccion y ligadura segura de la
o las arterias aberrantes. Ver ima-
gen 12.

Irrigacion Arterial

Drenaje Venoso Identificacién precisa, para evitar
infartos pulmonares en el parén-
quima normal el cual infrecuente-
mente es drenado por la misma ve-

na ©.

Cuidadosa liberacién de adheren-
cias inflamatorias entre las cuales
puede encontrarse un vaso abe-

rrante no identificado previamente.

Adherencias

Bilateralidad Toracotomia o toracoscopia se-
cuencial, iniciando por el lado sin-
tomatico, permite una mejor expo-
sicién que una esternotomia, y es
menos traumatico que un Clam-

shell.

Otros En SIL el procedimiento de elec-
cion es la lobectomia, pues seg-
mentectomia no siempre es posi-
ble debido a la inflamacion cronica

del parénquima alrededor.

La cirugia serd mas segura si el origen de la arteria
aberrantey el tipo de drenaje venoso se conocen preope-
ratoriamente ), pero con el diagndstico de SP en mente,
retardar la cirugia tratando de demostrar la vasculatura
andémala, especialmente en nifos, no se justifica. Sin em-
bargo el cirujano debe conocer muy bien las posibles va-
riantes anatémicas de esta patologia.

El SEL en pacientes asintomaticos adultos puede o no
ser resecado dependiendo de si se logran excluir otras
patologias como tumores. La embolizacién, idealmen-
te via cateterizacién umbilical en neonatos, o la ligadu-
ra usualmente toracoscopica del pediculo arterial anéma-
lo pueden ser suficientes e incluso han sido consideradas
por algunos como el tratamiento de eleccién en neona-
tos; pero en nifos o adultos jovenes en los que se ma-
nifiesta con dificultad respiratoria, la reseccion, secues-
trectomia, es el mejor tratamiento. Terapia antibidtica y
soporte ventilatorio deben iniciarse en el preoperatorio
si es necesario. Las indicaciones de embolizacién se en-

Imagen 11. Mujer de 20 afos, en postoperatorio inmediato de lo-
bectomia inferior izquierda videoasistida por un secuestro intra-
lobar.

cuentran en la tabla 3, sin embargo, teniendo en cuenta
que la embolizacién en niflos requiere anestesia general,
que la cirugia es segura y constituye el tratamiento defi-
nitivo, esta debe siempre ser considerada.

Toracentesis in Utero o shunts toraco—amniéticos pue-
den ser Utiles en la etapa prenatal para evitar la hipoplasia
pulmonar y el hidrops fetal ?.

En SIL la lobectomia pulmonar es necesaria para evi-
tar la reinfeccion, alin en pacientes asintomaticos, en los
cuales se ha demostrado inflamacién crénica e infeccién
asociada histopatolégicamente; la posibilidad de sangra-
do o carcinoma asociado también favorece la reseccion
quirdrgica.

La morbilidad asociada al procedimiento quirtrgico
se ha reportado en alrededor del 5% y estd dada princi-
palmente por sangrado intraoperatorio, hemotdrax, pio-
térax y fistula bronco-pleural. La mortalidad operatoria,
de acuerdo con los reportes publicados en los ultimos
anos, esta entre 0 y 2%, sin embargo cuando es por ciru-
gia de urgencia en neonatos puede ser tan alta como el
75% (1,3,13,15)‘

CONCLUSIONES

El secuestro pulmonar no es una patologia frecuente, pe-
ro es importante ya que se requiere conocerla para sospe-
charla y hacer el diagnéstico, lo cual llevara a tratamien-
tos adecuados con resecciones mas seguras. Las nuevas
técnicas de imagen no invasivas pueden dar suficiente in-
formacion diagnéstica, lo cual permite evitar la angiogra-
fia convencional en la mayoria de los casos, especialmen-
te en nifos.
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Tabla 3.
Indicaciones de Embolizacion Selectiva de la Arteria
Aberrante
SEL en neonatos Al nacer cuando su condi-
cion general no es buena 'y
la cirugia es de alto riesgo.
Insuficiencia Cardiaca Preoperatorio. Cuando es
Congestiva secundaria al flujo sistémico
anomalo dentro de la circu-
lacién pulmonar.
Hemoptisis Masiva Preoperatorio, para lle-

var un paciente mas es-
table a cirugia, en casos
seleccionados.

Imagen 12a (arriba, derecha) y b (abajo). A través de toracoscopia y toracotomia, respectivamente, se observan dos arterias anoma-
las (A), provenientes de la aorta, que nutren un secuestro intralobar (SIL).
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Es frecuente la asociacion de secuestro pulmonar a
otras patologias, la infeccion pulmonar —que suele ser
recurrente en los intralobares— es su usual forma de pre-
sentacion. Las enfermedades congénitas —la MAQ, la
hernia diafragmatica y las cardiopatias congénitas princi-
palmente— y el cancer broncogénico, menos frecuente,
son otras de sus mas importantes asociaciones.

En la etapa prenatal el diagnéstico en utero, cada vez
mas frecuente por ecografia, puede evitar complicacio-
nes mayores si se drena el hidrotérax secundario y se
alerta al equipo médico para tratar al neonato oportunay
adecuadamente desde su nacimiento.

El tratamiento definitivo es la reseccion quirurgica,
hoy realizada de forma segura por toracoscopia.

CUESTIONARIO DE AUTOEVALUACION

1. Describa las dos caracteristicas que definen el diagnés-
tico del Secuestro Pulmonar.

2. ¢Cudles el cuadro clinico mds frecuente de presenta-
Cién del secuestro pulmonar intralobar (SIL) en nifos
mayores y adultos?

3. ;/Cémo se hace hoy el diagndstico de SP con imdgenes?

4.  ;Cudl es el tratamiento de eleccion?

5. /Sedeben tratar los asintomdticos?
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