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REPORTE DE CASO
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Infradiaphragmatic pulmonary sequestration combined with cystic
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RESUMEN

El secuestro pulmonar (SP) es raro, es la presencia de tejido pulmonar no unido al resto
del pulmén pudiendo ser intralobar o extralobar (méas comun). El diagnéstico definitivo
de una masa abdominal superior fetal s6lo puede hacerse después del nacimiento, tras
una serie de revisiones ultrasonograficas o de imagenes. Presentamos caso clinico de
primigesta, 34 afios. Ecografia en la 172 semana: imagen multiquistica de 15 mm de
didmetro en polo superior del rifidn izquierdo fetal. Cariotipo fetal tras amniocentesis: 46
XX. Ecografia en la 202 semana: ausencia de otras alteraciones estructurales. Ecografia
en la 332 semana: imagen multiquistica de 20 mm de diametro, independiente del rifién.
Se sugiere diagnéstico de neuroblastoma suprarrenal izquierdo. En la 392 semana: nacido
de 3160 gramos, Apgar de 9/10, sin complicaciones. Ecografia neonatal: tumoracién
mixta de predominio liquido de 3 cm de diametro sobre el rifibn izquierdo pero
independiente. Resonancia magnética: masa adrenal izquierda compatible con
neuroblastoma. Al 36° dia de vida: laparotomia subcostal izquierda, rifién y glandulas
suprarrenales izquierdas normales, comprimidos por tumor quistico de 3 x 2,5 cm,
semisolido, adherido al diafragma. Extirpacion completa. Diagndstico anatomopatolégico:
secuestro pulmonar infradiafragmatico con cambios de malformacién adenomatoidea
congénita de tipo Il. Los tumores abdominales constituyen el 5 % de las anormalidades
detectadas en ecografia prenatal. El diagndstico diferencial incluye neuroblastoma,
hemorragia adrenal, tumores renales, teratomas y secuestro pulmonar extralobar
intraabdominal (SPEI). El SPEI constituye el 2 a 5 % de los secuestros pulmonares y tiene
una alta incidencia de coexistencia con MAQC tipo II.

Palabras claves: Secuestro pulmonar infradiafragmético, Malformacion Adenomatosa
Quistica Congénita, Masa abdominal fetal.

ABSTRACT

The pulmonary sequestration (SP) is rare and characterized by the presence of
pulmonary tissue not joined to the rest of the normal lung. It could be intralobar or more
commonly extralobar. The definite diagnosis of a fetal upper abdominal mass can be
made only after birth and following a series of ultrasonographic or image exams. We
present the clinical case of a primipara of 34 years old. A 17th week ultrasound showed a
multicystic image of 15 mm diameter in the upper pole of the fetal left kidney. The fetal
cariotype after amniocentesis was 46 XX. The 20th week ultrasound showed the absence
of other structure alterations. The 33th week ultrasound showed a multicystic image of
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20mm diameter separated from the kidney. A diagnosis of left adrenal neuroblastoma is
suggested. The labor occurred at 39th week with a newborn of 3,160 grams, Apgar of
9/10 without complications. The neonatal ultrasound revealed a mixed tumor of liquid
predominance of 3 cm diameter above but independent from the left kidney. A magnetic
resonance imaging showed a left adrenal mass compatible with a neuroblastoma. At the
36th day of life, a left subcostal laparotomy showed a normal left kidney and left
suprarenal glandules compressed by a semisolid cystic tumor of 3 x 2.5 cm adhered to
diaphragm. A complete extirpation was carried out and the anatomopathological diagnosis
showed an infradiaphragmatic pulmonary sequestration combined with a type Il cystic
adenomatoid malformation. Abdominal tumors represent 5 % of the abnormalities
detected in prenatal ultrasound. The differential diagnosis includes neuroblastoma,
adrenal hemorrhage, Kkidney tumors, teratomas and intraabdominal pulmonary
sequestration (IPS). The IPS constitutes 2 to 5 % of the pulmonary sequestration and has
a high frequency of coexistence with type Il cystic adenomatoid malformation.

Keywords: Infradiaphragmatic pulmonary sequestration, Congenital cystic adenomatoid
malformation, Fetal abdominal mass.

INTRODUCCION

Las anomalias congénitas del pulmén comprenden un extenso numero de patologias.
Algunas se presentan como sindromes clinicos caracteristicos, otras solo se consideran
variaciones anatémicas que no requieren tratamiento.

Las malformaciones pulmonares congénitas tienen una incidencia estimada del 2,2% del
total de malformaciones congénitas (1).

Existe un grupo de anomalias que se han denominado malformaciones
broncopulmonares del intestino anterior que comprenden a los quistes broncégenos,
secuestro pulmonar, quistes de duplicaciéon y malformacion adenomatoidea quistica (2).
El secuestro pulmonar (SP) es una rara anomalia que consiste en la presencia de tejido
pulmonar que no se encuentra unido al resto del pulmén y no se comunica con el arbol
bronquial o con las arterias pulmonares (3,4).

El SP puede ser intralobar o extralobar, este Ultimo es mas comun en el diagndstico
prenatal y esta asociado con un incremento en el riesgo de hernia diafragmatica,
anormalidades cardiacas y duplicacién gastrica. EI 90% por ciento de los extralobares
estan en el lado izquierdo, en la regiéon posterobasal, en el surco costofrénico. Se describe
ademas una relacibn de 4:1 entre masculino y femenino (5). La malformaciéon
adenomatosa quistica congénita (MAQC) ocurre en aproximadamente 1 en 4000
embarazos. Es un desarrollo hamartomatoso anormal de el pulmén con proliferacion de
estructuras quisticas semejantes a bronquios y bronquiolos (excluyen alveolos) que
pueden contener tejido elastico, cartilago y mdudsculo. Representa aproximadamente el
25% de todas las lesiones congénitas del pulmén y en su presentacién prenatal, la lesién
es usualmente unilateral (6).

Un diagndstico definitivo no siempre aparece cuando una masa abdominal superior fetal
esta presente. El aspecto ultrasonografico de una variedad de condiciones patoldgicas
tiene caracteristicas similares y pueden ser dificiles de diferenciar hasta para el mas
experimentado personal. Un diagnostico final sélo puede hacerse después del nacimiento,
tras haber realizado una serie de revisiones ultrasonograficas o de imagenes (7).

Presentamos el caso de una paciente con una gestacion en la que se observa una masa
a nivel del abdomen superior fetal en la ecografia obstétrica.

CASO CLINICO

Primigesta de 34 afios, sin antecedentes personales o familiares de interés, que cursa
con gestacion sin alteraciones. En la exploracidon ecogréfica basica (Figura 1) realizada en
la 172 semana de embarazo se observa una imagen multiquistica de 15 mm de diametro
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a nivel del polo superior del rifién izquierdo fetal, no pudiendo establecerse con precision
su dependencia.
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Figura 1. Ecografia en semana 17 del caso clinico presentado

Se realizé cariotipo fetal tras amniocentesis con resultado 46 XX. En la ecografia de
diagnoéstico prenatal realizada en la 202 semana (Figura 2) no se objetivan otras
alteraciones estructurales ni cambios en la imagen multiquistica.
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Figura 2. Ecografia en semana 20

En la exploracion ecogréfica realizada en la 332 semana (Figura 3) de gestaciéon se
observa como persiste la imagen multiquistica de 20 mm de diametro y se comprueba
que es una estructura independiente del rifidn. Su localizacién y caracteristicas
morfolégicas sugieren el diagnostico de neuroblastoma suprarrenal izquierdo.
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Figura 3. Ecografia en la semana 33
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La gestacién evoluciona sin alteraciones, finalizando en la 392 semana mediante la
aplicacion de un forceps por riesgo de pérdida del bienestar fetal. Nacido de sexo
femenino y 3.160 gr de peso con una puntuacion de Apgar de 9/10 al primer y quinto
minuto respectivamente. La adaptacion neonatal trascurre sin complicaciones.

Se realiza ecografia neonatal (Figura 4) que objetiva una tumoraciébn mixta de
predominio liquido de 3 cm de diametro situada sobre el rifibn izquierdo pero

independiente.
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Figura 4. Ecografia neonatal, semana 39

La resonancia magnética neonatal (Figura 5) informa de masa adrenal izquierda con
criterios compatibles con neuroblastoma.
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Figur
Con tal diagnodstico se realiza al 36° dia de vida laparotomia subcostal izquierda, se
identifican rifion y glandulas suprarrenales izquierdas normales, comprimidos ambos por
una tumoracién quistica de 3 x 2,5 cm, semisélida al corte y adherida al diafragma. Se
realiza la extirpaciéon completa del tumor. La intervencién cursa sin complicaciones al
igual que la evolucién posterior.
El diagnoéstico anatomopatolégico fue secuestro pulmonar infradiafragmatico con
cambios de malformacién adenomatoidea congénita de tipo Il (Figura 6).
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Figura 6. Anatomia patolégica del caso presentado

DISCUSION

El caso presentado ilustra la dificultad diagnéstica en este tipo de lesiones por lo que se
debe conocer cuales son los posibles diagnésticos diferenciales.

Los tumores abdominales fetales constituyen aproximadamente el 5% de las
anormalidades detectadas en la ecografia prenatal. El diagndstico diferencial de masas
intraabdominales y/o retroperitoneales dependen de la adecuada evaluaciéon del tamano,
posicion y del aspecto sonogréfico caracteristico (7).

En el diagndstico 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, usualmente con focos de calcificacién)
y la hemorragia adrenal, menos frecuentemente, tumores renales y teratomas y aln mas
raramente secuestro pulmonar extralobar intraabdominal (SPEI) (5). Pryce usé por
primera vez el término secuestro pulmonar en 1946 y luego clasificé la lesibn como
intralobar y extralobar basado en el patron morfoldgico de la secuestraciéon (8).

Diversas teorias etioldgicas han intentado explicar el origen embrioldgico de los SP. La
teoria mas frecuentemente aceptada es la insuficiente velocidad en el desarrollo de la
arteria pulmonar para suplementar crecimiento al pulmén, por este motivo, un segmento
adquiere vascularizacion desde la aorta. El SP consiste en la exclusién de un segmento
del parénquima pulmonar de su continuidad con el arbol bronquial que es irrigado desde
circulacion sistémica (2).

El secuestro pulmonar intralobar representa el 75% de todos los SP. Consiste en un
segmento anormal de tejido pulmonar que comparte la pleura visceral de un I6bulo
pulmonar normal y que carece de comunicacidn normal con el arbol traqueobronquial,
aunque puede conseguirse cantidad variable de aire dentro del tejido andémalo. Casi
siempre ocurre dentro del I6bulo inferior, méas frecuente en el pulmén izquierdo que en el
derecho (8). Las principales caracteristicas patolégicas son inflamaciéon crénica, cambios
quisticos y fibrosis. Las ramas adrticas andmalas que irrigan la lesibn son
caracteristicamente localizadas dentro del ligamento pulmonar inferior. La gran mayoria
de los secuestros intralobares son drenados por venas pulmonares normales dentro de la
auricula izquierda (9).

El secuestro pulmonar extralobar es una entidad completamente distinta y representa el
25% de todos los SP. La malformacién es diagnosticada durante los primeros dias o
semanas de vida del paciente y, menos frecuentemente, en la infancia tardia o nifiez
temprana. Consiste en un I6bulo separado, accesorio, de tejido pulmonar que es envuelto
en su propia pleura.
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El secuestro pulmonar extralobar infradiafragmatico 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 6 meses de vida, en
raras ocasionas 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 que ocurre entre las 5 y 8 semanas de
gestacioén (10).

El SP constituye el 23% de las lesiones pulmonares detectadas prenatalmente, mientras
que el SPEI constituye el 8 a 10% de los secuestros pulmonares y tiene una alta
incidencia (aproximadamente 58%) de coexistencia con MAQC tipo Il. Segun otras
fuentes, el secuestro pulmonar retroperitoneal ocurre en el 2-5% de los secuestros
(5,7,10).

El SPEI tipicamente aparece como una masa ecogénica soélida, bien definida en la
ecografia prenatal o como una masa hiperintensa en la Resonancia Magnética. En la
Tomografia Computada (TC) posnatal, el SPEI usualmente se manifiesta como una masa
de baja densidad en la regidn suprarrenal izquierda con un minimo acrecentamiento con
el contraste o ningln acrecentamiento del mismo. El uso de aguja fina bidpsica para
establecer el diagndstico fue sugerido pero no siempre realizado con suceso en los casos
de SPEI (5,10).

Caracteristicas inusuales de la TC fueron reportadas en un caso de SPElI combinado con
MAQC. La TC posnatal inmediata y el seguimiento con TC, demostraron un reemplazo de
areas quisticas intralesionales por contenido sélido, progresivamente en las diferentes TC
(10). Chin y Tang describieron por primera vez la MAQC en 1949. Esta representa un
desarrollo hamartomatoso anormal de el pulmdén con proliferacion de estructuras quisticas
semejantes a bronquios y bronquiolos (excluyen alveolos) que pueden contener tejido
elastico, cartilago y musculo. Representa aproximadamente el 25% de todas las lesiones
congénitas del pulmén (6). En 1976, Stocker y colaboradores (11) clasificaron dicha
anomalia en tres tipos para su analisis patoldgico. El Tipo | consiste en quistes de 2-10cm
de diametro y es la variedad mas comun. El Tipo Il, quistes numerosos mas pequefios y
uniformes de 0.5-2 cm de didmetro, y tipo Ill son lesiones de apariencia sélida que
microscopicamente se demuestran quistes diminutos (6). Las MAQC, normalmente
comunican con el arbol pulmonar normal y son irrigados por la arteria pulmonar. La
presencia de una MAQC incluida en un segmento pulmonar secuestrado es una entidad
muy poco frecuente (11,12). La anomalia ha sido descrita dentro de un SP por Zangwill y
col. refieren que en sus 30 casos de secuestro pulmonar extralobar aproximadamente
25% contiene una MAQC tipo Il (13). Conran y Stocker refieren una coexistencia de SP
extralobar y MAQC tipo Il superior al 50% de los casos (14), en tanto que Hellmuth D
(15), describe un ejemplo de malformacién adenomatoidea quistica como manifestaciones
quisticas unilobular.

Existen en la literatura, muy pocas descripciones de casos aislados de masas
ecograficas abdominales prenatales que luego resultaron ser SPEI con caracteristicas de
MAQC, por lo que consideramos que la descripcidon de este caso es de mucho valor.
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