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RESUMEN

Los secuestros pulmonares son
malformaciones congénitas del
pulmoén de origen mixto -bronquial y
arterial- que se caracterizan por tener
una zona de tejido pulmonar
embrionario quistico y no funcionante
cuya vascularizaciéon se hace a través
de una arteria sistémica andmala. Se
presenta un paciente que al nacer se
le confirma el diagndéstico de tumor
intraabdominal mediante ultrasonido;
se realizé tomografia axial
computadorizada contrastada. Fue
intervenido quirdrgicamente, se utilizo
una incisibn transversa izquierda
supraumbilical y se accedié al espacio
retroperitoneal a través de la apertura
de la linea de Toldt. El informe
anatomopatoldgico arrojé secuestro
pulmonar extralobar (abdominal) con
malformacion adenomatoidea quistica.

DeCS:

MALFORMACION ADENOMATOIDE
QUISTICA CONGENITA DEL PULMON/
cirugia

PERINATOLOGIA

SUMMARY

Pulmonary sequestrations are
congenital malformations of the lung
of mixed origin - bronchial and arterial
- , which are characterized by a zone
of non-functioning cystic embryonic
lung tissue whose vascularization is
through an anomalous systemic
artery. The case of a patient who
receives a confirmation of the
diagnosis of abdominal tumor by
ultrasound, at birth, is reported. A
contrasted computerized axial
tomography was conducted and the
patient underwent surgery. A left
supraumbilical transverse incision was
performed and the retroperitoneal
space was accessed through the
opening of the line of Toldt. The
pathology report showed extralobar
pulmonary sequestration (abdominal)
with a cystic adenomatoid
malformation.

MeSH:
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Los secuestros pulmonares son malformaciones congénitas del pulmén de origen
mixto -bronquial y arterial- que se caracterizan por tener una zona de tejido
pulmonar embrionario quistico y no funcionante cuya vascularizacion se hace a
través de una arteria sistémica anOmala. Ha recibido diferentes denominaciones:
enfermedad poliquistica del pulmdén con irrigaciéon arterial sistémica, pulmén
accesorio, pulmoén aberrante, pulmoén supernumerario y I6bulo de Rokitansky. Son



los secuestros intralobares seis veces mas frecuentes que los extralobares. Se
presenta un caso de secuestro pulmonar extralobar operado en el Servicio de
Cirugia Pediatrica de este hospital.

PRESENTACION DEL PACIENTE

Paciente masculino de cuatro dias de nacido al que, en el ultrasonido control del
tercer trimestre del embarazo, se le diagnosticO una tumoracion intraabdominal.
Nacié a las 42 semanas producto de un parto distdcico por cesarea, con rotura de
tres horas de la bolsa amnidtica, liquido amnidtico meconial ++, la prueba de
Apgar 8/9 y un peso de 3450gr. Se confirmé el diagnéstico de tumor
intraabdominal mediante ultrasonido postnatal, en el que aparecié una imagen
ecogénica de 25-26mm cercana al polo superior del rifidén izquierdo. Se realizaron
los siguientes complementarios:

Hemoglobina:188g/I
Eritrosedimentacion:1mm/h
Leucocitos: 10.4x10%/I
Segmentados: 0.67%
Eosinoéfilos: 0.03%
Linfocitos: 0.30%
Coagulograma normal
Bilirubina: 7,9mmol/I

Se repitid el ultrasonido abdominal, que informd una imagen ecogénica de 2cms
en proximidad al polo superior y a la glandula suprarrenal izquierda y en intimo
contacto con la aorta abdominal. Se realizé una tomografia axial computadorizada
(TAC) contrastada abdominal con administraciéon de contraste endovenoso, vistas
inmediatas y tardias y se observo una imagen tumoral hiperdensa no homogénea
que ganaba contraste de forma no homogénea, que media 24x25x24mm en la
proyeccion de la glandula suprarrenal izquierda por delante y a la izquierda el
cuerpo vertebral de T1l y que desplazaba la aorta hacia la derecha. La masa
tumoral era de contornos bien definidos y no impresionaba infiltrar los érganos
con que se relacionaba (figura 1).

Figura 1. TAC contrastada abdominal



Clinicamente el paciente se mantenia rosado, con buen estado general,
succionaba bien y con los reflejos del recién nacido presentes y normales.

En la intervencidn quirdrgica se utiliz6 una incisibn transversa izquierda
supraumbilical y se accedid al espacio retroperitoneal a través de la apertura de la
linea de Toldt; a nivel del colon descendente se encontré un riiidn izquierdo con
caracteristicas macroscopicas de ser embrionario, la glandula suprarrenal
izquierda normal e inmediatamente por encima de esta y en intimo contacto con
un gran vaso arterial proveniente de la aorta abdominal se observé una masa
tumoral estrechamente ligada, por encima, con la cola del pancreas. El vaso
nutricio se ligé con sutura no absorbible y se complet6 la diseccién de la masa.
Informe Anatomopatoldégico: macro: masa de tejido irregularmente redondeada
que mide 3x2,5x1,5cm, de color violaceo y consistencia blanda. Al corte igual
coloraciéon que en la superficie (figura 2).
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Figura 2. Corte de la pieza

Diagndstico  histologico: secuestro pulmonar extralobar (abdominal) con
malformacion adenomatoidea quistica (figura 3).

Flgura 3. B|0pS|a de T retroperltoneal No 093 1151

Su evolucién postoperatoria fue favorable, con una estadia en la Unidad de
Cuidados Intensivos de solo 24 horas. Se inicié la via oral a las 48 horas y se
realiz6 un estudio de transito intestinal con contraste hidrosoluble con el fin de



buscar malformaciones digestivas asociadas, pero fueron descartadas. En el
ultrasonido abdominal postoperatorio se confirmé la exéresis total de la
tumoracion.

COMENTARIO FINAL

El caso presentado ilustra la dificultad diagndstica en este tipo de lesiones, por lo
que se deben conocer cuales son los posibles diagnosticos diferenciales. En el
diagnostico diferencial de masas intraabdominales se incluyen, principalmente, el
neuroblastoma (el tumor maligno mas frecuente en el neonato, caracterizado por
bordes pobremente definidos, ecogenicidad baja o mixta y, usualmente, con focos
de calcificacion) y la hemorragia adrenal; menos frecuentemente, los tumores
renales y los teratomas y, aun mas raramente, el secuestro pulmonar extralobar
intraabdominal.!? Diversas teorias etioldgicas han intentado explicar el origen
embriolégico de estos secuestros, la mas frecuentemente aceptada es la
insuficiente velocidad en el desarrollo de la arteria pulmonar para suplementar
crecimiento al pulmdén, motivo por el que un segmento adquiere vascularizacion
desde la aorta.® Esta enfermedad consiste en la exclusién de un segmento del
parénquima pulmonar de su continuidad con el arbol bronquial que es irrigado
desde circulacion sistémica.*™

El secuestro pulmonar intralobar representa el 75% de todos los casos; el
extralobar es una enfermedad completamente distinta a la variedad intralobar y
representa el 25% de todos los secuestros.®> La malformacién es diagnosticada
durante los primeros dias o las primeras semanas de vida del paciente y, menos
frecuentemente, en la infancia tardia o la nifiez temprana y consiste en un I6bulo
separado, accesorio, de tejido pulmonar, que es envuelto en su propia pleura.*® El
secuestro pulmonar extralobar infradiafragméatico es una malformacién congénita
extremadamente rara que es mas frecuentemente diagnosticada en el periodo
prenatal, durante el examen ecografico de rutina del feto o en los primeros seis
meses de vida; en raras ocasiones es descubierta incidentalmente en adultos. Se
ha sugerido que se produce por el atrapamiento de tejido dentro del espacio
infradiafragmatico, justo antes del cierre de la membrana pleuroperitoneal, lo que
ocurre entre las cinco y ocho semanas de gestaciéon.®’ El secuestro intrabdominal
constituye del ocho al 10% de los secuestros pulmonares y tiene una alta
incidencia (aproximadamente 58%) de coexistencia con la malformaciéon
adenomatoide quistica, la que normalmente se comunica con el arbol pulmonar
normal.>® La presencia de una malformacién adenomatoide quistica de forma
aislada es una enfermedad muy poco frecuente, y mucho mas incluida en un
segmento pulmonar secuestrado. La anomalia dentro del secuestro pulmonar ha
sido descrita por Zangwill y colaboradores, que refieren que en sus 30 casos de
secuestro pulmonar extralobar aproximadamente 25% contiene una malformacion
adenomatoide tipo Il; Adzick y Farmer informan una coexistencia superior al 50%
de los casos. ®°1° Existen en la literatura muy pocas descripciones de casos
aislados de masas ecograficas abdominales prenatales que luego resultaron ser
secuestro pulmonar extralobar intraabdominal con caracteristicas de malformacion
adenomatoide quistica, por lo que se considerdé de importancia la presentacion de
este paciente.
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