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Secuestro pulmonar extralobular como causa de hemorragia
pulmonar recurrente en un recién nacido

Extralobar pulmonary sequestration as a cause of recurrent pulmonary

hemorrhage in a neonate

Dra. Arzu Akdag*, Dra. Sule Arici®, Dr. Mete Kaya® y Dr. Ahmet Turgut

RESUMEN

El secuestro pulmonar es una malformacién pulmonar
conggénita, quistica o s6lida, compuesta de tejido pulmonar no
funcional sin conexién coneléarbol traqueobronquial y querecibe
sangre arterial de la circulacion sistémica. Existen dos formas
de secuestro: intralobular y extralobular. El tratamiento se
realiza mediante reseccién quirtirgica. Se describe el caso de un
recién nacido prematuro con secuestro pulmonar extralobular
que presentdinsuficiencia respiratoria y hemorragia pulmonar
recurrente. Luego de la cirugia, el paciente mejor6 en forma
clinicamente significativa.
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INTRODUCCION

El secuestro pulmonar (SP) es una lesién
congénita que consta de parénquima pulmonar
anémalo que recibe su propio suministro de
sangre arterial y no tiene conexién con el arbol
bronquial normal. Existen principalmente
dos tipos de SP: intralobular y extralobular.
El secuestro pulmonar intralobular (SPIL) es
una masa de parénquima pulmonar contigua
al pulmoén normal adyacente. En cambio, el
secuestro pulmonar extralobular (SPEL) es una
masa de parénquima pulmonar con un saco
pleural propio que mantiene dicha masa total y
anatémicamente separada del tejido pulmonar
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normal adyacente. El SPEL puede presentarse en
el mediastino o en el espacio subfrénico."?

En general, el SPEL es asintomatico. EI SP
sintomético suele ser de tipo intralobular y se
presenta como infeccion, hemoptisis y hemotoérax
causado por comunicacién con las vias aéreas.’?

En este articulo, se describe el caso de un
recién nacido prematuro con SPEL que presentd
insuficiencia respiratoria y hemorragia pulmonar
recurrente. Luego de la cirugia, el paciente mejord
en forma clinicamente significativa. Hasta donde
sabemos, este es el primer informe de un recién
nacido con SPEL complicado por hemorragia
pulmonar recurrente.

CASO CLINICO

El paciente era un recién nacido varén de
2100 g que nacid por cesdrea de una madre de 42
afios de edad (gravida: 6, para: 6) a las 32 semanas
de gestacion debido a trabajo de parto prematuro
y situacion transversa. Fue hospitalizado en
la unidad de cuidados intensivos neonatales
por dificultad respiratoria grave. No habia
antecedentes relevantes en la historia clinica
materna y familiar.

En el examen fisico, el paciente estaba
cianoético, tenia reflejos neonatales suprimidos,
respiracion espontdnea deficiente, aleteo nasal
y tiraje intercostal. El resto de los examenes
fue normal. Se lo intubé y se lo conect6 a un
respirador. Se le administré surfactante mediante
el tubo endotraqueal ya que la radiografia
de térax revel6 un patrén reticulogranular
(Figura 1). A los tres dias de vida, present6
hemorragia pulmonar. No tenia trombocitopenia,
coagulopatias ni conducto arterial persistente, que
hubieran contribuido a la hemorragia pulmonar.
Inicialmente, se consideré que la hemorragia
pulmonar habia sido causada por el sindrome de
dificultad respiratoria y la prematurez. A pesar de
muiltiples transfusiones de plasma congelado en
fresco e inyecciones de vitamina K, se produjeron
nuevos episodios de hemorragia pulmonar hasta
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los 21 dias de vida. Se le realiz6 una tomografia
computarizada del térax. Se detecté SPEL en
el l16bulo inferior del pulmén izquierdo que
recibia sangre de la circulacion vascular a través
de la aorta toradcica descendente (Figura 2). Al
paciente se le realiz6 una cirugia de reseccién de
la lesién mediante una toracotomia posterolateral
izquierda estdndar. Durante la cirugia, se observé
parénquima pulmonar no ventilado en la regiéon
basal posterior del térax izquierdo, que recibia
sangre de dos arterias andmalas que surgian de
la aorta toracica y drenaban directamente en la
vena 4cigos (Figura 3). Se realiz6 una reseccién
completa. La evolucién postoperatoria transcurrié
sin complicaciones. Luego de la cirugia, se
observ6 mejoria clinicamente significativa. A los
tres dias de la cirugia, se extub¢ al paciente, quien
recibi6 el alta a los diez dias de la cirugfia, tras
recuperarse por completo. El paciente continué
un curso asintomético durante los seis meses de
seguimiento.

DISCUSION

La hemorragia pulmonar es una afeccién
potencialmente mortal asociada con muchos
factores predisponentes, por ejemplo, menor edad
gestacional, presencia de sindrome de dificultad
respiratoria, conducto arterial persistente, hipoxia,
hipotermia grave y cardiopatia congénita.* Se
ha sugerido que una coagulacién deficiente
podria simplemente exacerbar o prolongar la
hemorragia, no dar lugar a esta.” La evaluacién de
estos pacientes incluye un hemograma completo,

FiGuraA 1. Radiografia de térax con aspecto reticulogranular

estudios de coagulacién, una radiografia de
térax, un ecocardiograma y, de ser necesario, una
broncoscopia y una angiografia de las arterias
bronquiales. Las opciones de tratamiento luego
del deterioro agudo requirieron control de las vias
aéreas y estabilizacién del paciente, con enfoque
en la etiologia.

El SP es una lesiéon quistica o sélida que
consiste en parénquima pulmonar anémalo sin
conexién con el arbol bronquial normal con su
propio suministro de sangre arterial. Rokitansky
y Rektorik? fueron los primeros en describirlo en

FiGURA 2. Tomografia computada de térax: en el I6bulo
inferior izquierdo se observa el secuestro pulmonar
extralobular

FIGURA 3. Regidn posterior y basal del lado izquierdo:
parénquima pulmonar no ventilado
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1861. No hay consenso en torno a la etiologia del
SP, aunque existen dos hip6tesis que parecen mas
probables: formacién y migraciéon caudal de un
brote pulmonar supernumerario que acomparia el
esofago y deficiencia vascular pulmonar primaria,
lo que explicaria la persistencia de la circulacion
sistémica colateral.'® E1 SP representa entre
el 0,15% y el 6% de todas las malformaciones
pulmonares congénitas. Estas lesiones se dividen
en dos tipos segtin el saco pleural.

El SPEL es una masa de parénquima pulmonar
con un saco pleural propio que mantiene dicha
masa total y anatdmicamente separada del tejido
pulmonar normal adyacente. EI SPIL es una masa
de parénquima pulmonar contigua al pulmoén
normal adyacente. El SPIL representa el 75% de los
secuestros, mientras que el SPEL, el 25%.'?

Tanto el SPIL como el SPEL se ubican maés
frecuentemente en el 16bulo inferior del pulmén
izquierdo. El SPEL estd mas cominmente
asociado con una deformacién congénita con
cardiopatia congénita, hernia diafragmatica,
hidropesia, térax hundido y anomalia vertebral
que el SPIL."® En nuestro paciente, se detecto
SPEL en el I6bulo inferior del pulmén izquierdo
sin otras anomalias.

Tanto el SPEL como el SPIL tienen su propio
suministro de sangre de circulacién vascular
proveniente habitualmente de la aorta o de una
de sus ramas. En el SPIL, el drenaje venoso se da
generalmente en las venas pulmonares, aunque
en el SPEL las venas drenan a través del sistema
porta o las venas acigos o hemiacigos."” En
nuestro paciente, el suministro de sangre de la
circulacién vascular provenia de la aorta toracica
descendente y las venas drenaban en la vena
acigos.

Las manifestaciones clinicas del SP
incluyen fiebre, tos, expectoraciones, dificultad
respiratoria, cianosis y hemoptisis. Si bien el SP
es mayormente asintomadtico durante el periodo
neonatal, durante la infancia los pacientes pueden
presentar sindrome de dificultad respiratoria
grave, insuficiencia cardiaca congestiva,
hidrotérax y neumonia.'? En nuestro paciente, los
hallazgos clinicos fueron hemorragia pulmonar
e insuficiencia respiratoria poco tiempo después
del nacimiento.

Raras veces, el SP puede producir hemorragia
pulmonar y hemoptisis. Si bien se desconoce
el mecanismo preciso, la hipdtesis indica
que la hemorragia pulmonar es causada por
la degeneracién vascular provocada por la
compresion pulmonar del SP.® En este

paciente con SPEL, la lesién habia comprimido
la vasculatura pulmonar, lo que produjo la
hemorragia pulmonar.

En el SP, las modalidades de tratamiento
dependen de si el paciente tiene dificultad
respiratoria, infecciones recurrentes o no
presenta sintomas. El tratamiento de los pacientes
asintomaticos o de los que tienen SP detectado
casualmente es controversial. En el SPIL suele
recomendarse la reseccién para prevenir
complicaciones, aunque atin no se ha establecido
el momento 6ptimo para realizar la cirugia.
Por otro lado, en los pacientes sintomaticos,
se recomienda la reseccion de la lesién. En
general, el SPIL se trata mediante lobulectomia
o reseccién segmentaria, mientras que el SPEL
puede extirparse mediante reseccién simple, ya
que la lesion tiene su propia pleura y suministro
sanguineo.

Sin embargo, el suministro de sangre
arterial del SPEL podria provenir de la aorta
subdiafragmatica, por lo que es fundamental
identificar los vasos. De manera alternativa,
puede ofrecerse una toracoscopia o radiologia
intervencionista como tratamiento para los
pacientes con SP. El avance en las técnicas de
cirugia fetal ha permitido que la intervencién
prenatal sea una opcién valiosa en casos selectos
de SP.#'° En nuestro paciente, se extirp6 la lesion
satisfactoriamente mediante una toracotomia
abierta.

A modo de conclusién, el SP puede producir
hemorragia pulmonar recurrente durante el
periodo neonatal. Debe considerarse el SP
cuando no es posible diferenciar el origen de una
hemorragia pulmonar mediante un examen no
invasivo. Pueden realizarse una aortografia, una
angiografia Doppler y una resonancia magnética
en los pacientes en los que se sospecha esta
entidad. La tomografia computarizada también
podria aportar informacién valiosa; en estos
casos, la reseccion quirtrgica de la lesiéon podria
salvar vidas. B
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