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Resumen

El secuestro broncopulmonar es una malformacién congénita rara, consistente en una masa de tejido
pulmonar no funcionante sin conexién al arbol traqueobronquial. Esta puede clasificarse en intra y
extralobar. El extralobar corresponde al 25% de los secuestros broncopulmonares y sélo el 1% es
intradiafragmatico. Existe escasa literatura internacional sobre secuestro broncopulmonar
intradiafragmatico, por lo que su diagndstico y tratamiento es un desafio para el cirujano. Nuestro caso
es un recién nacido con diagndstico antenatal de una masa abdominal por ecografia y resonancia
magnética nuclear, las cuales mostraron un tumor adrenal que impresiona ser un neuroblastoma. Se
realizé tomografia axial computarizada postnatal donde el secuestro broncopulmonar intradiafragmatico
aparecié como mas probable. No se pudo excluir el neuroblastoma. Se realizd laparoscopia abdominal
en la que se observd un bulto en el hemidiafragma izquierdo. Se decidié un abordaje toracoscoépico
combinado, el cual mostré que el defecto se encontraba entre ambas cavidades. Este es el primer caso
reportado de secuestro broncopulmonar intradiafragmatico en Chile.

Abstract

Bronchopulmonary sequestration is a rare congenital malformation, consisting in a mass of
nonfunctioning lung tissue with no connection to the tracheobronchial tree. It can be classified into intra-
and extra-lobar. Extra-lobar bronchopulmonary sequestration accounts for 25% of them; of these, only
1% are intra-diaphragmatic. There is little international literature about intra-diaphragmatic
bronchopulmonary sequestration and its diagnosis and treatment remain a challenge for the surgeon.
Our case is a newborn with antenatal diagnosis of an abdominal mass by ultrasound and magnetic
resonance imaging (MRI) showing a left adrenal tumor that appeared to be a neuroblastoma. Postnatal
computed tomography (CT) revealed the likelihood of an intra-diaphragmatic bronchopulmonary
sequestration, although neuroblastoma could not be ruled out. Abdominal laparoscopy was performed
in the bulging left hemidiaphragmatic area. A combined thoracoscopic approach was decided which
showed that the defect was located in between both cavities. This is the first case of intra-diaphragmatic
bronchopulmonary sequestration reported in Chile.
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Introduccion

El secuestro broncopulmonar es una malformacion
congénita rara, con una incidencia estimada entre 0,15 y
1,7% [1]. Consiste en una masa de tejido pulmonar no
funcionante, sin comunicacion con el arbol
traqueobronquial, que recibe irrigacion de una arteria
aberrante proveniente de la circulacion sistémica [2]. El
secuestro broncopulmonar puede clasificarse en intra y
extralobar, dependiendo de si comparten la pleura visceral
con el tejido pulmonar normal o si estdn envueltos por
pleura propia, respectivamente. Los secuestros
extralobares representan el 25% del total de los secuestros
broncopulmonares, pudiendo ser a su vez intratoracicos
(85%) o de localizacion ectépica (15%), ya sea bajo el
diafragma (14%) o incluidos en éste (1%)[3].

Desde el primer caso descrito en 1962 por Caulet [4],
existen apenas unos 20 reportes de secuestro
broncopulmonar intradiafragmatico en la literatura
internacional, representando su diagndstico y tratamiento
un desafio mayor para el cirujano. A continuaciéon se
presenta un caso de secuestro broncopulmonar extralobar
intradiafragmatico diagnosticado y manejado en la Unidad
de Cirugia Infantil del Hospital Regional de Talca, con
posterior revision de la literatura existente.

Caso clinico

Se presenta el caso de un lactante de sexo masculino, hijo
de madre de 34 afios (multipara de dos partos), y padre de
34 afios, ambos sin antecedentes morbidos ni lazos de
consanguinidad. Cursa embarazo controlado vy sin
patologia, diagnosticandose a las 31+4 semanas, por
ecografia, un tumor abdominal de 33x30 mm entre
estdmago y rifidon izquierdo. Se complementa diagndstico
con resonancia magnética nuclear prenatal, la que
evidencia una masa suprarrenal izquierda, levemente
hiperintensa, bastante homogénea, de pared bien definida,
que impronta y eleva el hemidiafragma ipsilateral e
impresiona desplazar la aorta levemente hacia sector
anterior, sin visualizaciéon de vaso principal que irriga la
lesién (Figura 1). El radidlogo sugiere como primera opcion
diagndstica neuroblastoma congénito, sin ser el secuestro
broncopulmonar extralobar infradiafragmatico
completamente descartable.

Figura 1. Resonancia magnética prenatal realizada a las 33+2 semanas de gestacién. Se marca en rojo
lesidon hiperintensa en regidn suprarrenal izquierda.

Se obtiene recién nacido por parto vaginal a las 40+2
semanas, adecuado para la edad gestacional, con
depresidon respiratoria por circular irreductible, que
recupera con ventilacién a presidon positiva.
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A las 48 horas de vida, se realiza ecografia abdominal
localizada en hemiabdomen izquierdo, la cual visualiza
rifidon de morfologia normal y, a nivel suprarrenal, lesion
hiperecogénica de al menos 3,4 centimetros sin flujo al
doppler, pudiendo corresponder a una lesidon quistica de
contenido ecogénico (Figura 2).
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Figura 2. Ecografia abdominal realizada a los dos dias de vida. Se observa en el recuadro ausencia de flujo

al Doppler color.

Por ultimo, y a la semana de realizado el estudio ecografico,
se lleva a cabo tomografia axial computarizada de térax,
abdomen 'y pelvis,la cual concluye como lesion
retroperitoneal de 5x2,8x3 centimetros en region
suprarrenal izquierda, que asciende al térax en directa
relacion con diafragma, desplaza la glandula suprarrenal

hacia anterior y lateral sin comprometerla, contiene
pequeios septos internos, sin calcificaciones e impresiona
tener vascularizacién proveniente de ramas del tronco
celiaco (Figura 3). Ademas, impresiona primera posibilidad
el secuestro broncopulmonar infradiafragmatico, aunque
neuroblastoma no puede descartarse del todo.

Figura 3. Tomografia axial computarizada de térax, abdomen y pelvis con contraste, realizado a los seis
dias de vida. Se marca en rojo lesion retroperitoneal en region suprarrenal izquierda que asciende al tdrax

en directa relacion al diafragma.
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Ante la incertidumbre etioldgica respecto al diagnodstico
diferencial con neuroblastoma, se realiza medicion de
catecolaminas en orina de 24 horas, cuyo resultado es
normal. Ademas se solicita cintigrama con meta- yodo-
bencil-guanidina (MIBG), el cual no pudo realizarse por
dificultades administrativas.

Se planifico cirugia, la cual se llevd a cabo con un abordaje
minimamente invasivo via laparoscopica, esto en
consideracion a los exdmenes de imagenes previos y de alta
sospecha diagnostica de secuestro broncopulmonar
extralobar infradiafragmatico. Se accedid inicialmente a la
cavidad abdominal, en donde se observé abombamiento del
diafragma izquierdo. Asumiendo una localizacion
intratoracica  izquierda, se decidi6 un abordaje

Figura 4. Pieza operatoria.

Discusion

Alrededor de la cuarta semana de gestacion, desde la cara
ventral del intestino anterior, emerge una evaginacion
endodérmica, el diverticulo laringotraqueal. Desde el
extremo mas caudal del diverticulo surge el primordio
respiratorio, el cual sufre multiples divisiones al tiempo que
avanza caudolateralmente en el mesodermo visceral
adyacente, desde donde se forman el tejido conectivo,
estroma vascular, cartilago, musculo liso y pleura
necesarios para el desarrollo broncopulmonar normal.

La formacion de un brote aberrante desde el intestino
anterior, caudal al surco laringotraqueal, conduce a la
formacion de tejido pulmonar anatémico y funcionalmente
independiente del arbol traqueobronquial, el Illamado
secuestro broncopulmonar. En dependencia del tiempo en
que ocurra dicha aberracién, se encontrard el secuestro
cubierto o no de pleura visceral propia, lo que determinara
su clasificacion en extra o intralobar. El desarrollo del
diafragma comienza igualmente en la cuarta semana, con
la formacion del septo transverso a partir de tejido
mesodérmico que separa en forma incompleta las
cavidades toracica y abdominal. Los defectos resultantes a
cada lado, llamados canales pleuroperitoneales, son
cubiertos por las membranas pleuroperitoneales alrededor
de la séptima semana, cuando ocurre la fusion de estas con
el mesenterio del eséfago y el septo transverso.
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toracoscopico combinado. Desde ambas cavidades, se
visualizd un defecto cubierto por diafragma en ambos
lados. Se ejecutd una reseccion completa de la lesién con
técnica oncoldgica desde cavidad toracica y exteriorizacion
por via abdominal, con posterior reparacién del defecto
diafragmatico. Una vez finalizada la intervencion, se
trasladd al paciente a la Unidad de Cuidados Intensivos,
donde cursd postoperatorio favorable, sin complicaciones.

Por su parte, el estudio anatomopatoldgico macroscopico
evidencid una lesidon tumoral de superficie lisa, elastica
(Figura 4), con incontables microquistes y una estructura
tubular en el centro; con un examen microscopico
compatible con tejido pulmonar ectdopico en etapa de
maduracién sacular.

A

Finalmente, el diafragma primordial es poblado por células
musculares desde las paredes laterales del cuerpo entre la
novena y doceava semana. Si el tejido broncopulmonar
aberrante se localiza a nivel de los canales
pleuroperitoneales, este puede ser secuestrado por la
membrana pleuroperitoneal, con el resultante secuestro
broncopulmonar extralobar intradiafragmatico [5],[6]1,[7].

El diagndstico de secuestro broncopulmonar puede
realizarse a través de ecografia antenatal, tal y como
ocurrié en nuestro caso, en la que el secuestro aparecera
como una masa solida, hiperecogénica, homogénea y bien
delimitada [2]. La ubicacién mas frecuente en el caso de
los secuestros broncopulmonares extralobares es
hemitérax izquierdo para los intratoracicos [8] vy
suprarrenal izquierdo para los intraabdominales [5]. Para
confirmar el diagndstico es util el complemento de la
ecografia convencional con doppler color, que dejara en
evidencia la arteria nutricia emergiendo desde la aorta
toracica baja o abdominal en el 66% de los casos, o en
forma mas infrecuente desde la mamaria interna,
subclavia, tronco celiaco, intercostales o arterias coronarias

[5].

Por otra parte, si bien la gran mayoria de los secuestros
broncopulmonares intralobares se presentan como
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malformacion Unica, debe tenerse en cuenta que el 50% de
ellos se asocian a otras malformaciones tales como hernia
diafragmatica, fistula traqueoesofagica, duplicacion
intestinal y cardiopatias congénitas, por lo que la ecografia
también debe poner especial atencion en su pesquisa [2].

El diagndstico prenatal por ecografia es relativamente facil
en el caso del secuestro broncopulmonar intralobar. Sin
embargo, éste se dificulta para el extralobar y es mucho
mas complejo aln en el de ubicacidn intradiafragmatica,
por lo que se pudiera requerir complemento con resonancia
magnética nuclear prenatal o resonancia magnética
nuclear/tomografia axial computarizada postnatal, al igual
qgue en nuestro paciente [8]. Para este Ultimo se ha descrito
el split hemidiaphragm sign, definido como la visualizacion
de una masa de tejido rodeada de dos hojuelas de musculo
diafragma [5]. Dado que la visualizacion del vaso nutricio
pareciera crucial para el diagndstico diferencial con otras
masas peridiafragmaticas, la angiotomografia axial
computarizada se sitla como el examen de eleccion para el
diagnéstico del secuestro broncopulmonar al ser un
examen no invasivo, rapido y de gran resolucion espacial

[9].

En el diagnéstico diferencial del secuestro broncopulmonar
extralobar ectdpico destacan tumores adrenales como el
neuroblastoma, feocromocitoma, adenoma o carcinoma
cortical, ganglioneuroma; asi como la hemorragia adrenal,
el teratoma, la duplicacién intestinal, malformaciones
vasculares o linfaticas, restos nefrogénicos o tumores
renales y bazos accesorios [5],[10]. Por otra parte, la
visualizacién de una masa intradiafragmatica propiamente
tal, plantea como primera posibilidad etioldgica un quiste
mesotelial o broncogénico, y en mucha menor proporcion,
tumores malignos como fibrosarcoma o leiomiosarcoma

[3].

Respecto al manejo, existen grupos en la literatura que han
planteado como valida la observacion de secuestros
pequefios y asintomaticos, reservando la cirugia sélo para
casos que presenten complicacion, con seguimiento médico
exitoso de aquellos pacientes en los que no se realizd
reseccion [2],[8]. No obstante la mayor parte de los
autores, y también la escuela chilena, parece inclinarse por
la extirpacion quirdrgica rutinaria de todos los secuestros
broncopulmonares, especialmente para el caso de los
extralobares, dado el riesgo de complicaciones como
sangrando, infeccidon o repercusion hemodinamica por
shunt, la potencial degeneracion maligna y la dificultad para
diferenciar la lesién de otras neoplasias en los estudios por
imagenes [8],[3].

Al momento de planificar el abordaje quirtrgico, la
tendencia ha sido considerar las imdagenes radioldgicas
preoperatorias para la decisién, tal y como se realizd en
nuestro caso, optando por la cavidad toracica o abdominal
segun la conclusién del examen respecto de la ubicacion del
defecto, recomendandose a su vez un estrecho contacto
con el radiélogo encargado del caso para aquellos pacientes
en que los estudios sean ambiguos o discordantes. Se
plantean asi, dos abordajes en los pacientes con secuestro
broncopulmonar intradiafragmatico: cavidad uUnica y doble
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cavidad, via laparoscopia/toracoscopia y/o
laparotomia/toracotomia, siendo la cirugia minimamente
invasiva lo mas recomendado [7].

Respecto a cavidad Unica, para aquellos casos en que las
imagenes pre y postnatales concluyen en una masa
suprarrenal, como se formuld inicialmente en nuestro caso,
0 un secuestro broncopulmonar intraabdominal como tal,
existe cierto consenso en utilizar un abordaje laparoscépico
como procedimiento de eleccidon, por permitir mejor control
vascular y una excelente visualizacion para la diseccion [6].

De igual manera, la eleccion de un abordaje Unico via
toracoscopia/toracotomia sigue la misma ldgica, siendo de
eleccion en la resolucion de malformaciones congénitas
intratoracicas, incluido el secuestro broncopulmonar. Sin
embargo, McAteer et al. [6], postulan que el abordaje
toracico es también el mas ventajoso en lesiones ya
caracterizadas como intradiafragmaticas, porque permite
una cuidadosa diseccidn de la masa y la reparacion primaria
del defecto resultante en diafragma, ademas de prevenir el
dolor postoperatorio al evitar la comunicacion temporal
entre cavidades y el atrapamiento de CO:2 por transgresion
de la capa peritoneal. Lo anterior parece ser respaldado,
mas recientemente y con una mayor cantidad de casos, por
la serie de Chun et al. [10], donde en diez de sus pacientes
se accedié al defecto por el térax, con resultados
satisfactorios para todos ellos.

Los procedimientos toracoscopicos, respecto de la cirugia
abierta, permiten una reduccion en la anchura vy
profundidad de la incision, siendo altamente
recomendados. No obstante, dada la escasa prevalencia del
secuestro  broncopulmonar intradiafragmatico, existe
menor experiencia en su uso [10].

Por ultimo, el abordaje de doble cavidad fue escogido en
aquellos casos con examenes imagenoldgicos discordantes,
preparando un pabelldn con equipo de térax y abdomen e
informando a familiares. Entonces se realizd en primera
instancia un abordaje abdominal o toracico en forma
indistinta, explorando posteriormente la otra cavidad al
asumir que inicialmente se escogid la cavidad equivocada,
encontrandose luego el defecto dentro del diafragma, tal y
como ocurrié en nuestro paciente [7].

Finalmente, una opcidn al manejo quirdrgico queda
remitida en la embolizacion de la arteria que nutre al
secuestro por cateterizacion de la arteria umbilical o
femoral. Este procedimiento no logra desplazar a la cirugia
como tratamiento de eleccion, dada la morbilidad asociada
a su realizacidn y el riesgo de remanentes de la lesidon [8],
considerandose su uso sélo en nifios con elevado riesgo
quirdrgico en centros que dispongan de dicho recurso [3].

Conclusiones

El secuestro broncopulmonar intradiafragmatico es una
forma anecddtica de presentacion de secuestro
broncopulmonar. Su diagndstico precisa imagenes de
rutina y en muchas oportunidades requiere de
complemento con imagenes de mayor resoluciéon. Se
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recomienda, salvo casos puntuales, la resolucion quirtrgica
por el eventual desarrollo de complicaciones. En la
actualidad se recomiendan las técnicas minimamente
invasivas, junto con la planificacion del abordaje quirtdrgico
en concordancia con los hallazgos radiolégicos. Cuando la
masa caracterizada en el preoperatorio se localiza a nivel
intradiafragmatico, se plantea la toracoscopia como el
mejor abordaje dado que permite la mejor visualizacidon y
area de trabajo.
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