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Objetivos de la presentacion.

« Definir secuestro pulmonar, caracteristicas US,
correlato con otras anomalias.

* Definir factores prondsticos y conducta antenatal en
virtud de la mejor evidencia disponible.



== Introduccion.

SERRO

« Malformaciones congeénitas de las vias respiratorias
Inferiores: 7.5 — 18.7%. Incidencia anual estimada: 30 —
42 /100.000 hab.

« Clasificacion:
— Hipoplasia Pulmonar.
— Atresia bronquial.
— Enfisema lobar congenito.
— MAQs.
— Secuestro Pulmonar.
— Quiste broncogénico.
— Malformaciones vasculares.

[REV. MED. CLIN. CONDES - 2009; 20(6) 739 - 743]
Malformaciones Congénitas de las vias respiratorias inferiores, VOLUMEN XVI NUMERO 1 ENERO 2012 CURSO V



Definicion.

Malformacion congénita del tracto respiratorio inferior,
donde existe una masa de tejido pulmonar no
funcionante que:

- Carece de comunicacion normal con el arbol traqueo —
bronquial.

- Recibe su irrigacion de la circulacion sistémica.



Historia del Concepto.

 Huber (1777): “I6bulo pulmonar accesorio”.

* Pryce (1964): “introdujo el téermino secuestro”.
« Sade (1974): “espectro secuestro”.

« Clements y Warner (1987): “malinosculation”.

PAEDIATRIC RESPIRATORY REVIEWS (2004) 5, 59-68



CLASIFICACION:

1. Intralobares.
2. Extralobares.



Clasificacion.

« Intralobares (ILS). Lesion que se encuentra dentro
del l|6bulo pulmonar y que carece de pleura
visceral.

« Extralobares (ELS). Pegquena masa de tejido
pulmonar accesorio revestido por su propia pleura.

« Malformacion pulmonar del tracto digestivo
anterior (BPEM). Secuestro que se utiliza para
describir aquellos que comunican con el intestino
anterior

Prenatal Sonographic Features of Intralobar Bronchopulmonary Sequestration



*“Accessory lung": lung
tissue in its own pleura




Epidemiologia SP.

« Secuestro pulmonar: 0.15 - 6.4% de las
malformaciones congeénitas del tracto
respiratorio inferior.

— Diagnostico de SP: <1 caso / afio.

— ILS: 75 — 90%. Afecta igual proporcion H/M.
— ELS: predomina en sexo masculino 3:1.

— BPFM: predomina en sexo femenino.



¢Cual es el origen del SP?

ALTERACION DESARROLLO
EMBRIOLOGICO
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Patogenesis: Teorias.

 Defectos en la separacion y diferenciacion del
Intestino primitivo anterior, entre los 24-36 dias
de gestacion.

 Obstruccion durante la gestacion de algun
punto de la via respiratoria que conduce al
tejido distal a cambios displasicos.

« Alteraciones en la angiogénesis.

« Alteraciones genéticas que se ocupan del
desarrollo de las vias respiratorias.

Malformaciones Congénitas de las vias respiratorias
inferiores, VOLUMEN XVI NUMERO 1 ENERO 2012
CURSO V



CARACTERISTICAS CLINICAS
Y DIAGNOSTICO US.



Caracteristicas de los ILS.

 EI 60% compromete el LIl en el segmento basal
posterior.

« Irrigacion: aorta toréacica.

« Sitienen conexiones con arbol respiratorio son
aberrantes.

« Drenaje venoso: vena pulmonar.

* Frecuente de observar infeccion de la lesion.

(Prenatal Sonographic Features of Intralobar Bronchopulmonary
Sequestration)



Caracteristicas de los ELS.

« Compromete, generalmente, hemitorax izquierdo. Se
puede presentar subdiafragmatico y como masas
retroperitoneales.

« Irrigacion: aorta toracica o abdominal.
« Conexiones: generalmente al tracto gastrointestinal.

« Drenaje venoso:. venas azigos, hemiazigos o vena
cava superior de la auricula derecha.

(Prenatal Sonographic Features of Intralobar Bronchopulmonary
Sequestration)



Caracteristicas US.

 Depende del tipo, tamafo y ubicacion de la lesion.

« Se identifican en el US de rutina.

— Masa solida toracica, especialmente si tiene forma
triangular y esta en el l0bulo inferior

— Desplazamiento del mediastino.
— ldentificacion de arteria nutricia.
— Hidrops fetal.

— Regresidon espontanea.
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Diagndstico US.




US

ICO

t

V4

iagnos

A







figure 2 Longitudinal {a) and transverse (b) sections of the fe at 22 weeks demonstrating the echogenic mass of pulmonary
equestration with pleural effusion, and pulse Doppler study of the feeding artery arising from the fetal aorta ()







Caracteristicas clinicas neonatales.

ELS se presenta mas tarde que los ILS.
 Edad al diagnostico es variable:

— Serie: RN - 64 anos.
— ELS: 50 casos con diagnostico prenatal.
— 23 diaghosticados antes de los 3 meses.

« ELS: distres respiratorio.

 |LS: infecciones recurrentes, hemoptisis y dolor
toracico en adultos.

« Complicacion: Falla cardiaca.



Anomalias asociadas.

ELS: 60% de ellos tienen anomalias asociadas.
— Hernia diafragmatica (28%).

— Otras anomalias pulmonares (10%).

— Malformaciones cardiacas (8%).

e ILS: tiene un 14% de asociacion.

« BPFM: aparece en 10% de los ELS. El 90% en el lado
Izquierdo.

« Asociacién con cromosomopatias es raro.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL



Diagnostico diferencial.

Diagnosticos
diferenciales

Ultrasonido
bidimensional

Localizacion

Doppler color
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J Chin Med Assoc ¢ January 2008 « Vol 71 « No 1.




FACTORES PRONOSTICO.

1. Presencia de Hidrops fetal.

2. Presencia de derrame pleural.
3. Hiperecogenicidad de la lesion.
4. Tamano de la lesion (CVR).

Muchos de los SP regresan espontaneamente en el tercer
trimestre. En ausencia de PHA — Hidrops su pronosticos es

excelente, sin embargo al estar presente y sin terapia fetal,
tiene casi 100% de mortalidad.




Complicaciones derivadas. Efecto masa.

« Compresion del RV - Hidrops Fetal (40% series
antiguas v/s 10% series recientes).

— Mortalidad 95% s/ terapia fetal.
— Mortalidad < 10% c/ terapia fetal.

* Polihidroamnios = prematurez.

 Hipoplasia pulmonar.

Eherenberg — Buchner et al, Fetal Lung lession: Can we start to brethe easier?
Am Obstet Gynecol 2013; 208 — 151 el



Ultrasound Obstet Gynecol 2008; 32: 769-783
Published online in Wiley InterScience (www.interscience.wiley.com). DO 10.1002/uog.6218

Prenatal diagnosis and outcome of echogenic

fetal lung lesions

P. CAVORETTO*, F. MOLINA*, S. POGGI*, M. DAVENPORTY and K. H. NICOLAIDES*

Departments of “Fetal Medicine and tPediatric Surgery, King's College Hospital, London, UK

 Objetivo: describir hallazgos antenatales y
outcome de fetos con lesiones ecogénicas.

 Método: estudio retrospectivos de
hallazgos, manejo antenatal y outcome de
193 fetos con lesiones pulmonares
ecogenicas diagnosticadas entre las 18 — 35
semanas.

— CHAQOS: 9 casos.
— CCAM: 170.
— PS: 14.



Ultrasound Obstet Gynecol 2008; 32: 769-783
Published online in Wiley InterScience (www.interscience.wiley.com). DOL 10.1002/uog.6218

Prenatal diagnosis and outcome of echogenic

fetal lung lesions

P. CAVORETTO*, F. MOLINA*, S. POGGI*, M. DAVENPORTY and K. H. NICOLAIDES*

Departments of “Fetal Medicine and tPediatric Surgery, King's College Hospital, London, UK

« PS.N=14.
— 10 en el hemitorax izquierdo y 4 a derecha.
— 6 casos sin desplazamiento mediastinico.
— 5 necesitaron cirugia post natal.
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Prenatal diagnosis and outcome of echogenic
fetal lung lesions

P. CAVORETTO*, F. MOLINA*, S. POGGI*, M. DAVENPORTY and K. H. NICOLAIDES*

Departments of “Fetal Medicine and tPediatric Surgery, King's College Hospital, London, UK
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“MNeonatal death due to hydrops and pulmonary hypoplasia. +Neonatal death after thoracotomy (surgical complication). $One lost to
follow-up and the other did not require surgery. §In one of the 11 cases there was percutaneous embolization rather than sequestrectomy.
One operative thoracoscopy, one open chest sequestrectomy and one percutaneous arterial embolization. **Preoperative arterial
embolization. GA, gestational age.




Fetal therapry

GA at GA a
procedire delivery  Postmmtal
Reference Tecknigus Effusican (swesks) swrpery

Hemmanz-5chulman af aii”*  Thoracentesis Reaccumulated . Sequestrectomy
[19%1)
= 199T) Thoracentesis Feeaccamulated None; NMNIM
2 [ 1998) Thoracentesis Feeaccumulated 5 Spquoestrectomy
Anandakumar & af Thoracenteses + i : Reezceumulated ; Surgery planned
(1999 furcsemide
I Thoracentesis Reaccumulated : Arterial embalization
Pumberger ef al~* (2003} Thoracenteses Reaccumulated 11-17 Sequestrechomy
Frano et oL | 200s) Thoracenteses” 1 Fesorved E SeoeSITECTOmY
thoracoamniotic shune
| 205 Thoracenteses* + I Feesolved 33 Sequestrectomy
thoracoamniotic shune
Kitano et al 7 | 2006) Thoracenteses® + Resobved 3 Sequestrectomy
thoracoamniotic shunt
Hayashi « al. P [2006) Thoracenteses* -+ Resclved 3! Sequestrectomy
thoracoamniotic shunt
Hayashi « al. P [2006) Thoracenteses* -+ g Resclved 33 Sequestrectomy
thoracoamniotic shunt
Hayashi = al B [2004) Thoracenteses* -+ 3 Resclved 3 Sequestrectomy
thoracoamniotic shunt
Weiner ef al BE| wracoammintic shunt Feeaccumulated @ Sequestrectomy; NNDH
Slotmick ot al ™ {1990) wracoammintic shunt Flesolved 4 Sequestrectomy
Hermanz-Schulman of al ™! Thoraccamniotic shant Flesolved Sequestrectomy
[19%1)
Fawre &t al.®" [1994) Thoracoamniotic shant Flesolved 18 Sequestrectomy
Adzick aral? [1998) Thoracoamniatic shant Resolved : 5 Sequestrectomy
Adzick er al? (199 Thoracoamniotic shant Feesolved ; 5 Sequestrectomy
Becmeur of 9B} Thoracoamniotic shant Feesolved 38 Sequestrectomy
Lapon et ol | 1994 Thoracoamniotic shant 1 Feesobved
Lapon et al.™= | 1994 Thoracoamniotic shant Feesobved
Salomon et ol (200 Thoracoamniotic shant esolved
Picome ot al* sracoamninotic shunt 3 —
L ooracnamnianic bups ' Braconmu MH|
Alcohol injection 4 Resolved
) thoracoamniotic shunt
Bermudez ot ol 7 [2007) Polidocanasl injection Reesolved 38 Sequestrectomy
Bermuder al ™" [2007) Polidocanad injection Resolved 38 Mane
Bermudez e ol 7 [2007) Polidocanasl injection Reesolved 38 Sequestrectomy
T ———— pesrrtrrie— +
Qepkes ot 2l [2007) Laser coagalation
Ruoano ef al.™ (2007} Laser coagalation
Present series Laser coagalation
Present series Laser coagulation
Present series Laser coagulation
Present series Laser coagulation
Present series Laser coagulation
Present series Laser coagulation
Present series Laser coagulation
Present series Laser coagulation

- L
Kitano et o’

oy - e
Feesnbved : Nane
Resolved 3B Sequestrectomy
Resolved Sequestrectomy
Resolved Sequestrectomy
Resolved

Resolved

Resolved

Resolved : Sequestrectomy
Flesolved 35 Sequestrectomy
Flesolved : Sequestrectomy

1 O == 00 L}

B Bt ed B ol b bed Lo B e )

o = e

Total (m = 39| Effusion drainage, m = 24; Fesolution, 3037 Aliwe, 3
lation, m B (BL1%
sclerosant, m — 4
fetal lobectomy, »

In 37 of the 39 cases, the infant survived. *Thoracenteses followed by rapid reaccomulation of bydrodhorax. tMeonatal death [MND) due to




Fetal therapry

GA at GA a
procedire delivery  Postmmtal
Reference Tecknigus Effusican (swesks) swrpery

Hermanz-Schiulman ef af**  Thoracentesis Feeaccumulated ; Sequestrectomy
[19%1)
= 199T) Thoracentesis Feeaccamulated None; NMNIM
2 [ 1998) Thoracentesis Feeaccumulated 5 Spquoestrectomy
Anandakumar & af Thoracenteses + i : Reezceumulated ; Surgery planned
(1999 furcsemide
I Thoracentesis Reaccumulated : Arterial embalization
PFumberper et al. 3} Thoracenteses — Reaccumulated 12-17 Sequestreciomy
Erano et aml™ | 200 Ihoracenteses® + Fesolved A Se uestrectomy
thoracoamniotic shune
| 205 Thoracenteses* + I7-2E Feesolved 33 Sequestrectomy
thoracoamniotic shune
Kitano et al 7 | 2006) Thoracenteses® + Resobved 3 Sequestrectomy
thoracoamniotic shunt
Hayashi « al. P [2006) Thoracenteses* -+ Resclved 3! Sequestrectomy
thoracoamniotic shunt
Hayashi « al. P [2006) Thoracenteses* -+ g Resclved 33 Sequestrectomy
thoracoamniotic shunt
Hayashi = al B [2004) Thoracenteses* -+ 3 Resclved 3 Sequestrectomy
thoracoamniotic shunt
Weiner ef al BE| wracoammintic shunt Feeaccumulated @ Sequestrectomy; NNDH
Slotmick ot al ™ {1990) wracoammintic shunt Flesolved 4 Sequestrectomy
Hermanz-Schiulman ef ai**  Thoracoammiotic shant Flesolved Sequestrectomy
[19%1)
Fawre &t al.®" [1994) Thoracoamniotic shant Flesolved 18 Sequestrectomy
Adzick aral? [1998) Thoracoamniatic shant Resolved : 5 Sequestrectomy
Adzick er al? (199 Thoracoamniotic shant Feesolved ; 5 Sequestrectomy
Becmeur of 9B} Thoracoamniotic shant Feesolved 38 Sequestrectomy
Lapon et ol | 1994 Thoracoamniotic shant 1 Feesobved
Lapon et al.™= | 1994 Thoracoamniotic shant Feesobved
Salomon et ol (200 Thoracoamniotic shant esolved
Picome ot al* sracoamninotic shunt 3 —
L ooracnamnianic bups ' Braconmu MH|
Alcohol injection 4 Resolved
) thoracoamniotic shunt
Bermudez ot ol 7 [2007) Polidocanasl injection Reesolved 38 Sequestrectomy
Bermuder al ™" [2007) Polidocanad injection Resolved 38 Mane
Bermudez e ol 7 [2007) Polidocanasl injection Reesolved 38 Sequestrectomy
Cass et ol ¥ [1997) Fetal lobectomy Reesnbved 3 Nane
Qepkes ot 2l [2007) Laser coagalation Feesnbved : Nane
Ruoano ef al.™ (2007} Laser coagalation Resolved 3B Sequestrectomy
Present series Laser coagalation Resolved Sequestrectomy
Present series Laser coagulation Resolved Sequestrectomy
Present series Laser coagulation Resolved
Present series Laser coagulation Resolved
Present series Laser coagulation Resolved
Present series Laser coagulation Resolved ] Sequestrectomy
Present series Laser coagulation Flesolved 15 Sequestrectomy
Present series Laser coagulation Flesolved : Sequestrectomy

- L
Kitano et o’

[ = TP

| T P N O P R P Uy P BN

o = e

Total (m = 39| Effusion drainage, m = 24; Fesolution, 3037 Aliwe, 3
lation, m B (BL1%
sclerosant, m — 4
fetal lobectomy, »

In 37 of the 39 cases, the infant survived. *Thoracenteses followed by rapid reaccomulation of bydrodhorax. tMeonatal death [MND) due to




Factores prondstico

Ultrasound Obstet Gynecol 2011; 38: 88-93
Published online in Wiley Online Library (wileyonlinelibrary.com). DOI: 10.1002/uog.8909

Factors associated with partial and complete regression

of fetal lung lesions
A. HADCHOUEL*t1, A. BENACHIT%, Y. REVILLONY§{, V. ROUSSEAUS, J. MARTINOVICq**,
V. VERKARRE{ 11, Y. DUMEZJ 1% and C. DELACOURT*1

 La hiperecogenicidad de lalesion se asociaria con
regresion de la misma antenatal al igual que la mayor
edad gestacional.

LI \\ =

36 seguimiento en 4 ainos de LPF

Quisticas 16 (44%), hiperecogénicas 12 (33%) and hibridas (22%).

Isolated hyperechoic lesions were significantly more likely to shrink in utero. The
mean reductions were 79%, 35% and 19%, for isolated hyperechoic, cystic and
mixed lesions, respectively (P = 0.001). Only 8% of hyperechoic lesions

demonstrated no volume reduction, as compared to 50% and 42% of cystic and
mixed lesions, respectively (P = 0.03).



Factores pronostico.

Joumal of Pediatric Surgery (2011) 46, 292298
lournal of

Prenatal diagnosis and outcome of fetal lung masses

Darrell L. Cass*, Oluyinka 0. Olutoye, Christopher I. Cassady,
Kenneth J. Moise, Anthony Johnson, Ramesha Papanna, David A. Lazar,
Nancy A. Ayres, Bella Belleza-Bascon

— CVR: (LXxTxAXx052/CC)
« <1.6: riesgo de desarrollar Hidrops es <3%
« Sobrevida: 94%



Factores pronostico.

« Presenciade derrame pleural o hidrops fetal.
« N =88 Hidrotérax c/ drenaje TA

Rt.'.‘:l:l]‘l.'f.'i.{ NUE t'L"HHI‘n'L‘d
n=28(47.5%) n=2311(52.5%)

Survived Survived

n=20(71.4%)" n=11(35.5%)"

Intrauterine death Intrauterme death

A
=) n=101(32.39%)
" .

Neonatal death Neonatal death
n=38(28.6%) n=10(32.3%)

Sobrevida global 70.3% (Sin Hidrops 72.4% v/s 52.4% con Hidrops)

Yinion Y, Ryan G. Perinatal outcome following fetal shunt insertion for pleural effusion (ultrasound Obstet Gynecol 2010; 36, 58 - 64



MANEJO.

1. Manejo expectante.
2. Terapia fetal.
3. Tratamiento post - natal



o= Terapia Fetal.

CERPO

Moot Liss Ton Broase:

 |ndicaciones:

Toracocentesis evacuadora.
Shunt toraco — amniotico.




Tahle 1. Review of 23 prenatally diagnosed pulmonary sequestrations associated with pleural effusion or hydrops

Reference

da Silva et a'*

da Silva et al'*

Weist & Raudies™
Lopoo et alt*
Lopoo et al**
Salomon et al'®

1996
1996
1996
1996
1996
1996
1996
1997
1997
1998
1998
1999
1998
1998
2003
2000
2005
2005
2005
2007
2007
2007

2008

R R,

[y

Pleural effusion

Yes
Unknown
Yes
Unknown
Unknown
Unknown

Yes

Unknown

Hydrops

Prenatal intervention

Shunt*/sclerosis
None

None

None

None

None

None

Fetal resectic
None

Parac

Shunt*

Serial thoracentesis
Thoracentesis,
Shunt*

Laser treatment
No
No

No

Outcome

Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Death
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Survival
Terminated
Live born but died of
abrupt placenta

Survival




Control prenatal.

« Si Hidrops - terapia fetal.

* No Hidrops:

— CVR > 1.6: control ecografico semanal.

— CVR < 1.6: control ecografico cada 2 semanas
hasta semana 26 — 30, posteriormente cada 4
semanas.

— Planificar parto segun CVR >1 o Hidrops: nivel
terciario.

Eherenberg — Buchner et al, Fetal Lung lession: Can we start to brethe easier?
Am Obstet Gynecol 2013; 208 — 151 el



ey %
CERPO

Indicaciones de tratamiento intrautero.

 Hidrops < 32semanas.

— Si > 32 - 34 s: finalizacion con EXIT si procede
(CVR >2 o Hidrops) o ECMO si necesita.

 Ausencia de Hidrops, pero: desviacion mediastinica,
PHA, aumento progresivo de la lesidn, lesiones
grandes, disfuncidon cardiaca.



Tratamiento Neonatal.

« Sigran desviacion mediastinica

- EXIT (reseccion en EXIT)(23 MAQ con21sobrevivientes
en el CHOP)

- CRG urgente”. Lobectomia

« Sisintomatologia en RN: lobectomia “urgente”(si gran
grado de hipoplasia hacerlo en ECMO)

« Siasintomatica: altay controlalas4—-6s(TC
contraste)

(CRG alos 18 meses de vida x riesgo de infeccion y
malignizacion)



Conclusiones

El Secuestro pulmonar tiene buen pronostico y muchas veces
regresa solo. Sin embargo, la presencia de derrame pleural e
Hidrops fetal llevan a una mortalidad sobre el 95%. Por ello,
la principal indicacion de terapia fetal se basa en la presencia
de este evento o de los indicadores de su potencial
desarrollo.

La mejor terapia shunt toraco — amniaotico, sin embargo la
cirugia laser da muy buenos resultados.
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