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El secuestro pulmonar es una anomalia congénita consis-
tente en una masa de tejido pulmonar displdsico cuya vascula-
rizacién arterial procede del arbol sistémico. El drenaje veno-
so puede ser igualmente hacia venas sistémicas, como es el
caso del secuestro extralobar, o bien hacia las venas pulmona-
res en el caso del intralobar.

Hacemos referencia al caso clinico de una paciente con
cuadros neumonicos de repeticion desde su infancia que fue
diagnpsticada de secuestro pulmonar bilateral. El descubri-
miento de secuestros pulmonares dobles o bilaterales es ex-
cepcionalmente infrecuente y mucho mds, como en el caso que
nos ocupa, la aparicién de secuestro intralobar en el hemito-
rax derecho y extralobar en el izquierdo.
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Intralobar and extralobar bilateral pulmonary
sequestration

Pulmonary sequestration is a congenital malformation con-
sisting of a mass of dysplastic lung tissue with vascularization
from systemic vessels. The venous drainage may also be to
systemic veins, as in extralobar sequestration, or to pulmo-
nary veins as in intralobar sequestration.

We report a patient with recurrent pneumonia since child-
hood who was diagnosed of bilateral pulmonary sequestration.
The finding of double of bilateral pulmonary sequestration is
exceptional. The observation, as in the present patient, of
intralobar right and extralobar left sequestrations is even
more uncommon.

Introduccién

El secuestro pulmonar es una manifestacion mads
del amplio espectro de anomalias congénitas bronco-
pulmonares!. Su incidencia oscila entre €1 0,15y 6,4 %
de las malformaciones congénitas del pulmén?, Es
observado en el 1,5 % de todas las resecciones pulmo-
nares’.

Aunque fue Hubber* en 1777 el primero en descu-
brir el aporte de sangre al pulmén a través de un vaso
sistémico aberrante, el primer secuestro pulmonar,
segun Kohler’, debe ser atribuido a Rokitanski y Rek-
torzik, quienes lo describieron por separado en 1861.
A pesar de ello, no es hasta 1946 cuando Pryce!¢
confiere a esta anomalia una entidad propia. La apari-
cion de secuestros pulmonares bilaterales es poco fre-
cuente. De esta manera, Juettner’ describe la existen-
cia de un secuestro pulmonar bilateral en una paciente
de 27 afios y Savic?, revisando un total de 546 casos
de secuestros pulmonares, cita Ginicamente seis casos
de secuestro intralobar y extralobar unilaterales y dos
bilaterales pero sélo intralobares.
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Caso clinico

Paciente de 22 afios, mujer, fumadora de 20 cigarrillos al dia,
entre cuyos antecedentes patoldgicos destaca una neumonia en base
izquierda durante la infancia, quedando desde entonces con tos
habitual y expectoracién. Posteriormente fue necresario su ingreso
en dos ocasiones por neumonias en base pulmonar izquierda.

Acude nuevamente por presentar cuadro de fiebre elevada, dolor
pleuritico izquierdo, tos y expectoracion purulenta de una semana
de evolucién que no mejoré con antibioticoterapia. En la explora-
cién destaca tinicamente una auscultacién pulmonar con hipoventi-
lacién en la mitad inferior del hemitérax izquierdo siendo el resto
compatible con la normalidad.

El hemograma mostraba leucocitosis con desviacién izquierda.
Bioquimica y SMA normales. Rx térax PA y L: Imagen de condensa-
cién en 16bulo inferior izquierdo acompaiiado de derrame. La pun-
cioén de dicho derrame mostré un exudado con 80 % de polinuclea-
res. Espirometria: CV 2.550 (76 %); VEMS 2.450; indice de Tiffe-
neau 96 %. Ante la sospecha de bronquiectasias en l6bulo inferior
izquierdo se realiza broncografia en la que el 16bulo superior se
muestra normal, sin embargo el 16bulo inferior estd rechazado por
un “efecto masa” de localizacion posterior. Se practican tomografias
evidencidndose compresion extrinseca del 16bulo inferior izquierdo
por una masa de aspecto s6lido, con zonas quisticas, visualizandose
una arteria nutricia procedente de la aorta abdominal.

La TAC tordcica muestra zonas avasculares en ambas bases pul-
monares, m4s notable en el lado izquierdo, llegando hasta el tercio
medio y que parece corresponder a una formacién quistica. El
estudio esofagogastrico fue normal. El estudio angiografico selectivo
muestra la existencia de una arteria procedente de la aorta abdomi-
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Fig. 1. Arteria procedente de aorta abdominal dividiéndose en dos ramas que se
dirigen hacia los secuestros.

nal, dividida en dos ramas (fig. 1) dirigidas a cada una de las bases
pulmonares respectivamente. El drenaje venoso del lado izquierdo
parece finalizar en la auricula izquierda directamente, mientras que
el lado derecho parece desembocar en la vena pulmonar inferior a
través de dos vasos venosos (fig. 2).

Ante el diagndstico de secuestro pulmonar se propone interven-
cién quirtrgica, realizindose toracotomia bilateral en un solo acto
quirurgico. En primer lugar se practica toracotomia izquierda, evi-
dencidndose un secuestro pulmonar, de un tamafio aproximado de
12 x 8 x 3 cm, de caracteres extralobares y fiacilmente disecable del
resto del pulmén al que comprime. Se realiza apertura del ligamento
triangular localizando un vaso arterial sistémico, que tras un trayec-
to de 3-4 cm, se bifurca dando dos ramas, una para el secuestro
izquierdo y otra para el derecho. Dicha divisién se produce dentro
del hemitdrax izquierdo, en donde se liga el tronco y sus dos ramas.
El drenaje venoso se realiza directamente a la auricula izquierda.

Seguidamente se practica toracotomia derecha evidencidndose un
secuestro intralobar en segmento paracardiaco. Se localiza la arteria
nutricia y a continuacién el drenaje venoso que se dirige, en dos
vasos, hacia la vena pulmonar inferior. Se realiza segmentectomia
atipica con sutura automadtica, tras ligar ambos vasos.

Anatémicamente se trata en el lado izquierdo de un secuestro
pulmonar extralobar, bien delimitado por tejido pleural y superficie
lisa. El estudio histopatoldgico muestra abundantes dilataciones
quisticas rellenas de material mucoso, asi como dilataciones de
espacios alveolares junto con tractos fibrosos y vasos congestivos.

El secuestro derecho es de caracteristicas intralobares, de aspecto
liso y de un tamaifio de 6 x 3 x 1,5 cm. Al corte se aprecia parénqui-
ma pulmonar denso y compacto. Histologicamente presenta vasos
con paredes comprimidas, abundantes tractos fibrosos y presencia
de abundantes macrdéfagos y moderado infiltrado inflamatorio cré-
nico inespecifico.

Discusion

El secuestro pulmonar se define como una masa
displdsica pulmonar que no presenta conexién normal
con el drbol traqueobronquial ni con las arterias pul-
monares, proviniendo el vaso que lo nutre de la aorta

o de alguna de sus ramas®. Las comunicaciones del.

secuestro con el drbol bronquial son incompletas o
inexistentes'®. La mayor parte de los autores los divi-
den en intra y extralobares, dependiendo del drenaje
venoso, la cubierta pleural y la presencia o no de
comunicacion con el tracto gastrointestinal o bron-
quial.
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derecho mediante dos ramas hacia vena pulmonar inferior.

Fig. 2. Drenaj
Drenaje izquierdo direct te a auricula izquierda.

Habitualmente, el intralobar estd cubierto por la
misma pleura visceral que recubre al pulmén y su
drenaje venoso se realiza hacia las venas pulmonares,
aunque pueden ocurrir diversas anomalias con doble
drenaje!.

Los extralobares estdn completamente separados
del pulmdn, teniendo su propia pleura y su drenaje se
realiza hacia vena 4cigos, hemiicigos, intercostales,
sistema portal o venas adrenales.

La patogenia embrioldgica del secuestro es muy
poco clara, existiendo numerosas hipdtesis que inten-
tan explicar su formacion. Se han liegado a describir
mads de 40 teorias sobre dicho desarrollo. Actualmente
dos de ellas parecen tener cierto predicamento, la de
“atraccion vascular” que sostiene una afectacién pri-
mitiva vascular y la de aquellos que sugieren la exis-
tencia de esbozos pulmonares anémalos que arrastran
al tejido vascular.

El secuestro no se produce en el esbozo pulmonar
normal, sino a partir de otro diverticulo mds caudal.
Cuando la deteccion del suceso ocurre en las primeras
fases de desarrollo del intestino anterior, el secuestro
permanecera libremente comunicado con el eséfago o
con la unién cardioesofagica mediante un conducto
muscular epitelizado que, con frecuencia, permite el
paso anémalo de sangre. Cuando el fendmeno ocurre
en fases tardias, dara lugar a las formas incompletas,
en las que la comunicacién con el es6fago ya no es
permeable. Sin embargo, en la mayoria de estas mal-
formaciones el diverticulo eséfago-bronquial se obli-
tera, quedando como unica evidencia la persistencia
de un aporte sanguineo anémalo nacido del plexo es-
placnico.

Segun estds teorfas, la localizacién del secuestro
puede evidenciar el momento de la injuria. Las pro-
trusiones precoces nacidas del digestivo anterior pue-
den ser arrastradas por el resto del parénquima y
englobadas en él, dando lugar a un secuestro intralo-
bar. Por el contrario, las desarrolladas mds tardiamen-
te o0 a partir de una porcion mds caudal, permanecen
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en situacion extrapulmonar y adquieren recubrimien-
to pleural independiente.

Otros autores como Stocker!! abogan por el origen
adquirido del proceso. Para ellos el secuestro pulmo-
nar intralobar puede comenzar como una obstrucciéon
de una determinada zona del arbol traqueobronquial
por material aspirado, procesos inflamatorios, etc,
que provoca una neumonia distal. Su progresividad
puede alterar la nutricidn por la arteria pulmonar
correspondiente. De esta manera la cronificacién del
proceso hace que se supla dicha vascularizacién por
un vaso que discurre a través del ligamento pulmonar,
procedente de la aorta® !, El extralobar se desarrolla-
ria como una ectopia completa de un segmento de
tejido pulmonar en forma de 16bulo o segmento acce-
sorio incluido en su propia pleura visceral®.

Las manifestaciones clinicas suelen ser infecciones
respiratorias recidivantes, aunque hay casos asinto-
madticos, siendo por tanto un descubrimiento radiolo-
gico® '2, También se han descrito sintomas cardiologi-
cos dependientes de un fracaso cardiaco congestivo'?
o por sobrecarga de la circulaciéon pulmonar, ya que el
shunt creado a través del secuestro puede originar un
compromiso vascular significativo.

Radioldégicamente se pueden presentar en forma de
masas sélidas de bordes mal delimitados como quistes
o como procesos inflamatorios parenquimatosos’. A
menudo, los extralobares se localizan entre el diafrag-
ma y el I6bulo inferior, aunque han podido observarse
en mediastino, incorporados al diafragma o a la pared
tordcica, habiendo casos excepcionales como la situa-
cién retroperitoneal simulando una masa adrenal iz-
quierda'®. Mds de dos terceras partes de los secuestros
intralobares se localizan en 16bulos inferiores!'’, des-
cribiéndose esporddicamente los casos de localizacion
en lébulos superiores.

Ante la sospecha de un secuestro pulmonar existen
numerosas exploraciones que pueden ayudarnos a de-
mostrar la existencia de un pediculo vascular aberran-
te. Entre ellas destacaremos la ecografia, tomodensito-
metria, TAC, resonancia magnética y angiografia®®,
La unién de TAC con angiografia selectiva han sido,
hasta la actualidad, de gran ayuda. Sin embargo, en
los ultimos tiempos, la resonancia magnética es fre-
cuentemente utilizada para definir y caracterizar el
tamaiio y curso de las anomalias vasculares encontra-
das'> ¢, Este método, en algunos casos, puede obviar
la necesidad de un procedimiento invasivo. A todo
ello hemos de unir la angiografia por sustraccién digi-
tal que ha venido a incrementar el arsenal de medios
diagnosticos por imagen que pueden ser utilizados
para valoracion y diagnéstico de esta patologia, pues-
to que el aporte arterial andmalo puede ser delineado
por esta técnica mediante la inyeccion de contraste en
una vena periférica®.

Segun Stocker!! en una extensa revision realizada
por Savic en la que recoge 626 casos de secuestro
pulmonar, el 15,8 % presentaba mas de una arteria.
La rama arterial provenia de la aorta toricica en el
72,8 % (atravesando el ligamento pulmonar) y de la
aorta abdominal en el 18,7 %. Histolégicamente dicho
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vaso estd formado por fibras eldsticas, también deno-
minadas de “tipo pulmonar”.

Los secuestros suelen asociarse con otro tipo de
anomalias. El intralobar lo hace aproximadamente en
el 14 % de los casos, mientras que el extralobar suele
hacerlo en el 50 %8. Las mds frecuentes son la hernia
diafragmatica, comunicacion con el tracto gastrointes-
tinal®, duplicacion gastrica®, anomalias vertebrales y
malformacién de grandes vasos''. Podemos citar tam-
bién diverticulos eséfago-bronquiales, deformidades
del sistema esquelético, anomalias cardiacas, pericar-
dicas, renales, cerebrales, etc.®.

El diagnostico diferencial incluye neumonias, abs-
cesos pulmonares, bronquiectasias o empiemas. Tam-
bién debe hacerse con quiste broncogeno, enterdgeno,
hernia de Bochdaleck, etc.'> '*. El tratamiento es qui-
rirgico. En los casos de secuestro extralobar es relati-
vamente sencillo el separarlo del parénquima normal.
En los secuestros intralobares, una vez ligada la arte-
ria nutricia y el drenaje venoso, puede realizarse una
reseccion atipica de la zona o segmentectomia. De-
pendiendo del tamafio podemos vernos abocados a la
realizacion de una lobectomia para evitar dejar zonas
desfuncionalizadas tras resecciones demasiado am-
plias. Resulta muy oportuno buscar el posible vaso,
siempre que se esté practicando cualquier tipo de
reseccién pulmonar por “lesion inflamatoria” en un
nifio o joven, especialmente cuando radica en 16bulo
inferior izquierdo*, ante la posibilidad de que se trate
de un secuestro. La lesion de dicho vaso puede ser
dificilmente controlable. La aparicién de secuestro
pulmonar bilateral es extremadamente rara’. Wim-
bish! hace referencia en su trabajo a que sélo hay dos
casos referidos en la literatura, aportando él mismo
un tercer caso en un nifio de 5 afios con secuestro
intrapulmonar bilateral, cuyo abordaje quirirgico rea-
liz6 en dos tiempos. Igualmente Karp'’ hace referen-
cia a un caso similar al que hemos descrito, en que la
arteria procedente de la aorta se divide en dos ramas,
una para cada hemitorax, siendo los dos secuestros
intralobares, con drenaje, en ambos casos, a las venas
pulmonares inferiores. En la misma linea, Savic? en su
revision cita seis casos de secuestro intra y extralobar
pero unilaterales y dos bilaterales pero sélo intralo-
bares.

El caso que nos ocupa es por tanto de una rareza
excepcional. Tiene de singular la existencia de dos
secuestros, intra y extralobar, con drenaje hacia la
vena pulmonar y auricula izquierda. La presencia de
ambos secuestros parece poner en entredicho la teoria
etiopatogénica adquirida, pareciendo abogar mds a
favor de una alteracion en el desarrollo embrionario.
Este caso, por las caracteristicas descritas con anterio-
ridad, habla por tanto a favor de la teoria congénita.
La paciente evoluciond favorablemente, siendo rese-
fiable que todos los estudios posteriores encaminados
a observar anomalias asociadas fueron negativos.
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