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Se describe un caso de secuestro pulmonar intralobar
congénito. Se trata de un recién nacido que a las 15 horas de
vida inicié taquipnea y cianosis. La radiografia de térax
mostré desplazamiento mediastinico secundario a una lesion
quistica en el 16bulo inferior izquierdo. Se intervino quiriir-
gicamente encontrando que dicha lesién estaba irrigada por
una arteria procedente de la aorta toracica y el drenaje ve-
noso era a la vena cava inferior. La lesion consistia en tejido
esponjoso y su estudio microscépico mostré un parénquima
alveolar con estructuras bronquiolares irregulares y dilata-
das. Los secuestros intralobares raramente se describen en
nifios pequefios. Nuestro caso apoya el origen congénito de
esta malformacién. Se discuten las posibilidades diagnésti-
cas de las lesiones quisticas pulmonares que causan distrés
respiratorio en recién nacidos.
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Intralobar pulmonary sequestration causing
neonatal respiratory distress

A male infant 15 hours old with congenital intralobal pul-
monary sequestration is described. The boy was born with
tachypnea and cyanosis. A chest film revealed mediastinal
displacement secondary to a cystic lesions in the lower left
lobe. During surgery the lesion was found to be irrigated by
an artery coming from the thoracic aorta and venous drai-
nage was into the inferior vena cava. The lesion was spon-
giform and microscopic examination revealed alveolar pa-
renchyma with irregular, dilated bronchiolar structures.
Intralobar sequestrations have seldom been described in in-
fants. Our case suggests that this malformation is congenital.
We discuss the diagnostic possibilities of pulmonary cystic le-
sions that cause respiratory distress in neonates.
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Las anomalias quisticas del arbol traqueobronquial en
nifios y adolescentes son generalmente de origen congé-
nito y comprenden el secuestro pulmonar, la malforma-
ci6n adenomatoide quistica, el enfisema lobar congénito
y el quiste broncogénico!. Estas 4 anomalias tienen ca-
racteristicas clinicas y embrioldgicas similares, a menu-
do son dificiles de diagnosticar y requieren tratamiento
quirdrgico*. El secuestro pulmonar consiste en tejido
pulmonar no funcionante (disgenesia parenquimatosa),
generalmente sin conexion con la via aérea y cuyo apor-
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te sanguineo procede de una arteria sistémica aberran-
te!>0. Existen dos tipos: el secuestro extralobar, que tie-
ne una envoltura de pleura propia y suele ser un hallazgo
casual al intervenir al paciente de otras malformaciones
congénitas como la hernia diafragmatica; y el secuestro
intralobar, que estd localizado dentro de un I6bulo, in-
corporado dentro de su recubrimiento pleural y suele
diagnosticarse en adolescentes*®’. Mientras que el se-
cuestro extralobar es claramente congénito® y coincide
con otras malformaciones congénitas multisistémicas®’,
el secuestro intralobar clasicamente se pensé que era de
origen adquirido, secundario a infecciones, por su pre-
sentacién en nifios mayores y adultos con infecciones
pulmonares recidivantes®, la rareza de su asociacién con
otras malformaciones congénitas y los hallazgos patolé-
gicos que muestran inflamacion aguda y crénica®.
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Fig. 1. Radiografia de térax con atelectasia del pulmén derecho y LSI,
desplazamiento mediastinico hacia la derecha y agrandamiento enfisema-
toso del LII.

Presentamos a un neonato con insuficiencia respirato-
ria grave por un secuestro pulmonar intralobar. Sus ca-
racteristicas clinicas y radioldgicas eran mds propias
de malformacién adenomatoide quistica. La aparicion de
un secuestro pulmonar intralobar en el periodo neonatal
apoya firmemente su origen congénito.

Caso clinico

Recién nacido de 9 dias, producto de embarazo y parto nor-
males, enviado desde otro centro hospitalario por insuficien-
cia respiratoria. A las 15 h de vida comenzé con cianosis y
taquipnea (100-120 rpm), aprecidndose en la radiografia de
térax desplazamiento del mediastino a la derecha con atelec-
tasia del pulmén derecho e imagen de condensacion en 16bulo
superior izquierdo (LSI) y enfisema en 16bulo inferior izquier-
do (LID). Precisé intubacidén y ventilacién mecanica (VM) du-
rante 48 h. Al retirar la VM persistian la taquipnea y la hiper-
capnia (pCO, 60-70 mmHg), necesitando aporte de oxigeno.
Debido a la presencia de taquicardia (FC: 200 Ipm) se le digi-
talizd, siendo normal la ecografia cardiaca practicada. La ex-
ploraciéon al ingresar en nuestro hospital fue la siguiente:
peso, 3.840 g y FC, 140 lpm. Respiracién espontdnea con ta-
quipnea precisando aporte de oxigeno, térax en tonel, hipo-
ventilacién en hemitérax derecho y base pulmonar izquierda,
soplo tubdrico en vértice pulmonar izquierdo. Desplazamiento
de los tonos cardiacos a la derecha, sin auscultarse soplos. Ra-
diografia de térax con atelectasia del pulmén derecho y LSI,
desplazamiento mediastinico hacia la derecha y agrandamien-
to enfisematoso del LII (fig. 1). Esofagograma normal. La
TAC tordcica mostraba imdgenes quisticas en el segmento si-
tuado en el canal paravertebral izquierdo del LII. Ante las
imdgenes radioldgicas se sospeché malformacién adenoma-
toide quistica pulmonar con agrandamiento enfisematoso. Se
practicé toracotomia izquierda, encontrindose un aumento
enfisematoso del LII que ocupaba gran parte del hemitérax iz-
quierdo, con compresién del 16bulo superior izquierdo y des-
plazamiento mediastinico. En la mitad inferior del LII existfa
una zona empastada al tacto, bien delimitada, con riego arte-
rial procedente de aorta tordcica inferior y drenaje venoso
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Fig. 2. Aspecto macroscépico de la pieza de lobect La lesién c
en tejido esponjoso mal delimitado del parénquima pulmonar adyacente.

anémalo a vena cava abdominal a través del hiato adrtico, que
penetraba en el 16bulo a través del ligamento pulmonar infe-
rior. Se practic6 lobectomia del LII. En el examen macroscé-
pico, la pieza consistia en LII con boquillas vasculares a nivel
de 1a cara basal interna a través del ligamento pulmonar; en su
interior existia una lesién esponjosa de contornos geograficos
de 4 x 3 cm con pequefios quistes (< 0,2 cm) (fig. 2). El resto
del parénquima pulmonar se hallaba colapsado. En el estudio
microscépico la lesién esponjosa estaba formada por estructu-
ras bronquiolares, tapizadas por epitelio de tipo respiratorio
con haces de musculo liso bajo el mismo; de manera muy fo-
cal existian islotes de tejido cartilaginoso en la vecindad de
las estructuras bronquiolares. La pared de los vasos arteriales
del pediculo era de grosor moderado. El diagndstico anatomo-
patolégico fue de secuestro pulmonar intralobar.

Durante el curso postoperatorio presentd neumotérax iz-
quierdo que se resolvié al aplicar aspiracion al drenaje pleu-
ral. La evolucién fue satisfactoria retirdndose la asisten-
cia ventilatoria el dia 7, siendo dado de alta hospitalaria a los
16 dias con una radiografia de térax practicamente normal,
con un pulmén izquierdo reexpandido. En la revisién al afio
de vida presenta una radiografia de térax y un desarrollo pon-
deroestatural normal.

Discusién

ILa aparicién de distrés respiratorio en el periodo neo-
natal secundario a malformacién congénita pulmonar
nos debe hacer sospechar la presencia de un enfisema lo-
bar, una malformacién adenomatoide quistica, un quiste
broncogénico o un secuestro pulmonar extralobar'**. Es
excepcional que el secuestro pulmonar intralobar se ma-
nifieste en el periodo neonatal, aunque han sido descri-
tos casos con distrés neonatal o insuficiencia cardiaca
congestiva en los primeros dias de vida%'®!2. La primera
prueba diagndstica debe ser la radiografia de térax: la
aparicién de una zona enfisematosa en el pulmén des-
cartaria el quiste broncogénico (que aparece como una
masa homogénea con limites bien definidos), y nos haria
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sospechar el enfisema lobar. La localizacidn en el 16bulo
inferior nos debe hacer pensar en una malformacién ade-
nomatoide o un secuestro pulmonar®, ya que el enfisema
lobar suele aparecer en el l6bulo superior o medio (LS)
(LM). La TAC tordcica nos serviria para definir mejor
las lesiones'**!3, Las imdgenes de la TAC torécica del
paciente nos hicieron sospechar una malformacién ade-
nomatoide con agrandamiento enfisematoso, debido a la
presencia de imédgenes quisticas en el interior de un LII
enfisematoso, aunque su ubicacion en el canal paraverte-
bral es caracteristica de los secuestros pulmonares.

Se han sugerido otras pruebas diagndsticas, como
broncografia, broncoscopia y ultrasonografia y, ante la
sospecha de secuestro pulmonar, aortografia con arte-
riografia selectiva para demostrar la irrigacién del se-
cuestro por una arteria aberrante*>°. En nuestro caso
no se pudo realizar debido a la insuficiencia respiratoria
e inestabilidad clinica del paciente. Aunque se han utili-
zado pruebas atin mas sofisticadas como DIVAS (angio-
graffa digital intravenosa con imagen de sustraccién)',
resonancia magnética de los vasos” y la gammagra-
fia nuclear’, parece que en la actualidad la mayoria de
los autores recomiendan como exploraciones mas renta-
bles la radiografia de térax y la TAC tordcica'**'*!3 El
diagnoéstico definitivo se alcanza mediante toracotomia
y estudio anatomopatolégico's. En el caso que aqui pre-
sentamos se realiz6 una toracotomia, llegandose al
diagnoéstico de secuestro pulmonar intralobar en el acto
operatorio por estar la lesién integrada en el interior del
16bulo pulmonar, recubierta por su pleura visceral®, Lla-
maba la atencién el hecho de que el riego arterial se
producia a través de varios vasos cortos y gruesos, lo
cual es mas caracteristico del secuestro extralobar; en el
intralobar el riego arterial suele ser a través de un solo
vaso de grueso calibre. En ambos tipos de secuestro el
riego arterial parte de una arteria sistémica, general-
mente la aorta®*’. En este caso la pared del vaso arterial
no era gruesa, como suele ser tipico en los secuestros
(al estar sometida a la presién sistémica), pero ello pue-
de deberse a lo temprano del diagnéstico. El drenaje ve-
noso en ¢l paciente era a la vena cava abdominal, hecho
mas caracteristico del secuestro extralobar; el secuestro
intralobar suele drenar a la vena pulmonar del mismo
16bulo’.

En el estudio anatomopatolégico macroscépico la le-
sién consistia en una masa quistica esponjosa, como
suele aparecer en el secuestro extralobar®,

La malformacion adenomatoide quistica (MAQ) tie-
ne semejanzas con el secuestro extralobar: los tipos I y
III de MAQ pueden encontrarse en secciones del se-
cuestro extralobar'. Holder y Langston!® han propuesto
la hipétesis de que muchos secuestros intralobares re-
presentan malformaciones adenomatoides quisticas que
clinicamente son irreconocibles hasta que secundaria-
mente se infectan o que se producen por la expansion
de pulmén normal irrigado por una arteria sistémica.

Mientras que el secuestro extralobar se considera de
origen congénito, la patogénesis del intralobar contintia
en discusion. Algunos autores piensan que es de origen
adquirido®!’, y otros estdn a favor de un origen congéni-

to por su aparicién neonatal en forma de distrés o insu- .
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ficiencia cardiaca congestiva por shunt arterioveno-
6,11,12
so&!h12,

Vergnes et al'® publicaron un caso de diagnéstico pre-
natal por medio de ecografia. El caso aqui estudiado,
semejante a los descritos por Nicolette et al®, nos induce
a apoyar el origen congénito del secuestro pulmonar in-
tralobar y nos sugiere una progresién temporal desde un
estado inicial con ausencia de inflamacién a otro mds
evolucionado con inflamacién aguda severa a crénica.

El tratamiento del secuestro pulmonar intralobar con-
siste en la extirpacién quirdrgica del 16bulo afectado
(ante la imposibilidad de distinguir macroscépicamente
los limites de la lesion), aunque el paciente esté asinto-
maético, antes de que ocurra la infeccién! #7101,
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