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Secuestro broncopulmonar. Diagndstico prenatal,
factores prondstico y tratamiento por cirugia fetal

Bronchopulmonary Sequestration. Prenatal diagnosis,
prognostic factors and treatment by fetal surgery.

Rogelio Cruz-Martinez,**® Ricardo Ordorica-Flores??

El secuestro broncopulmonar suele diagnosticarse antes del naci-
miento como una masa sélida intratordcica, homogénea e hiperecogénica, casi siempre
localizada en el I6bulo inferior pulmonar. Su signo patognoménico es la demostracién
con Doppler color de la arteria nutricia sistémica dentro de la masa pulmonar. La his-
toria natural de la enfermedad ha demostrado que durante la vida fetal en la mayoria
de los casos la masa puede tener regresién espontdnea. Una proporcién importante
de casos tiene rapido crecimiento de la masa con hidrotérax, compresién pulmonar e
hidrops. Estos casos son de mal pronéstico y elevada mortalidad perinatal y, en estas
circunstancias, la cirugia fetal es la Gnica opcién que puede mejorar el pronéstico.
Para este propésito se han intentado varias técnicas de cirugia fetal pero la ideal sigue
siendo un tema de controversia.

Describir los métodos diagnésticos, factores prondstico y discutir las reper-
cusiones perinatales de cada una de las diferentes técnicas de cirugia fetal descritas en
la bibliografia para el tratamiento de fetos complicados con secuestro broncopulmonar.

La busqueda se efectué en Medline y PubMed de todos los articu-
los en inglés y espafol publicados entre 1990 y 2019 que tuvieran las palabras clave
“bronchopulmonary sequestration”, “secuestro broncopulmonar”, “fetal surgery” y
“cirugia fetal”. Se eligieron los que describian casos de secuestro broncopulmonar
tratados con alguna técnica de cirugia fetal.

Se encontraron 150 articulos pero solo se seleccionaron 29 estudios
que describian casos con diagnéstico prenatal de secuestro broncopulmonar tratados
con alguna técnica de cirugia fetal. Para tratar el secuestro broncopulmonar grave se
describieron varias técnicas de intervencién fetal, entre ellas: cirugfa fetal abierta, colo-
cacion de catéter de derivacion toraco-amnidtica, oclusién del vaso nutricio sistémico
mediante gufa ecografica con laser, radiofrecuencia, embolizacién o escleroterapia
con inyeccién de alcohol intravascular e, incluso, broncoscopia fetal.

Al parecer la coagulacién laser del vaso nutricio es la técnica con
mejores resultados perinatales que evita la muerte fetal, la morbilidad pulmonar y la
necesidad de cirugia posnatal en practicamente todos los casos tratados; se propone
como el Gnico tratamiento potencialmente curativo.

Secuestro broncopulmonar; mortalidad perinatal; diagnéstico
prenatal; coagulacién laser; escleroterapia; cirugfa fetal; muerte del feto.

The bronchopulmonary sequestration (BPS) is usually diagnosed
prenatally as an intrathoracic hyperechoic, homogeneous, solid mass usually located in
the lower pulmonary lobe. The pathognomonic sign is the demonstration of its systemic
feeding artery into the lung mass by using color Doppler ultrasound. Natural history
data reports that a significant proportion of BPS cases usually regress in the intrauterine
period. However, a proportion of cases showed a rapid and progressive growth with
development of massive pleural effusion and hydrops. Such cases present the poorest
prognosis and high perinatal mortality and therefore, fetal intervention should be con-
sidered to improve prognosis. Different fetal surgery procedures have been attempted for
such purposes. However, the optimal fetal therapeutica strategy remains controversial.
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Cruz-Martinez y col. Secuestro broncopulmonar fetal

In the present manuscript, we describe and discuss the perinatal outcome
of the different published fetal interventions in fetuses complicated with BPS.

We search in the English and Spanish literature (Medline and
PubMed) for cases complicated with BPS and treated with any fetal surgical interven-
tion including the key words “broncopulmonary sequestration” and “fetal surgery”

from 1990 to 2019.

A total of 150 references were reviewed including only 26 studies describ-
ing pregnancies with prenatal diagnosis of bronchopulmonary sequestration that were
treated with any fetal surgical intervention. Several fetal surgery procedures have been
attempted for the management of complicated fetuses with severe BPS. These include
open fetal surgery, placement of thoracoamniotic shunts, and occlusion of the feeding
blood vessel by ultrasound-guided intrafetal laser coagulation, radiofrequency abla-
tion, coil embolization, sclerotherapy with intravascular alcohol injection and fetal

bronchoscopy.

Laser coagulation of the feeding artery appears to be the best interven-
tion, avoiding fetal death, neonatal pulmonary morbidity and the need for postnatal
surgery in virtually all cases postulating itself as the only potential curative management.

Bronchopulmonary sequestration; Perinatal mortality; Prenatal diagnosis;

Laser coagulation; Sclerotherapy; Fetal surgery; Fetal death.

Una de las anomalias pulmonares congénitas
mds comunes es el secuestro broncopulmo-
nar: 1 caso por cada 5000 embarazos.! En los
Gltimos afos la incidencia se ha incrementado
como consecuencia de los avances tecnoldgi-
cos que han mejorado, significativamente, la
resolucién de la ecografia fetal.? De acuerdo
con la tasa de natalidad de México, esta inci-
dencia representa alrededor de 400 casos al
ano. Si bien algunos casos pueden detectarse
a partir del primer trimestre de gestacion, la
mayoria se identifica en la ecografia morfolé-
gica de rutina efectuada alrededor de las 20
semanas. Algunos casos pasan inadvertidos y
se detectan hasta el tercer trimestre, cuando el
crecimiento tumoral es médximo o cuando ya
hay hidrotérax o hidrops fetal.

Diagnéstico y fisiopatologia

Las caracteristicas del secuestro broncopulmo-
nar son: tejido pulmonar no funcional que no
conecta con el arbol traqueobronquial y recibe
su aporte sanguineo a través de una arteria
sistémica aberrante que se origina de la aorta
descendente.’ Su patogénesis se relaciona con
un excedente de tejido pulmonar hamartoma-
toso con un desarrollo anémalo de la arteria
pulmonar.* El secuestro broncopulmonar es una
porcién de parénquima pulmonar adicional que
puede identificarse en la ecografia como una
masa completamente sélida, hiperecogénica,
homogénea, casi siempre unilateral pero que
abarca el I6bulo inferior pulmonar (Figura 1).>¢
Su signo patognomoénico es la demostracion
con Doppler color o Power Doppler de un vaso
nutricio aberrante sistémico originado en la aorta
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descendente (Figura 1). Ademas de la arteria
nutricia siempre tienen un sistema venoso que
puede drenar de manera sistémica o, bien, a las
venas pulmonares.

Pronéstico
Este tipo de tumor pulmonar es benigno desde

el punto de vista histolégico pero su pronéstico
depende de su tamanfio, ritmo de crecimiento,

Feto con secuestro broncopulmonar. 2) Ima-
gen ecografica de un feto en 3D de alta definicion que
en un corte transversal del térax muestra una masa
intratoracica con hidrotérax masivo, el corazén des-
viado hacia la derecha y compresién pulmonar severa

bilateral. b) Corte sagital del térax de un feto con dorso
anterior donde se observa la masa sélida intratoracica
con hidrotérax y un vaso nutricio sistémico originado
de la aorta abdominal.

2019 febrero;87(2)

grado de compresion cardiaca o pulmonary de
la existencia o no de hidrotérax o insuficiencia
cardiaca fetal (hidrops). El tamafio de la masa
se evalda mediante el indice de CVR (CCAM
Volume Ratio) descrito por Crombelhome y que
incluye los tres didmetros maximos (longitudi-
nal, transverso y antero-posterior) multiplicados
por 0.52 y divididos por la circunferencia ce-
falica. Este indice es el mejor parametro para
predecir el riesgo de progresién a hidrops.
Un indice mayor de 1.0 se considera de alto
riesgo de hidrops o consecuencias perinatales
adversas.”

En general, la mayoria de los casos son de
buen pronéstico; suelen ser masas pequenas
(CVR < 1.0) que, incluso, pueden involucionar
durante la vida fetal y tienen alta probabilidad
de supervivencia con el tratamiento neona-
tal apropiado y con la reseccion quirdrgica
oportuna posterior al nacimiento.! A pesar de
ello, en una pequefa proporcién de casos la
masa pulmonar tiene un crecimiento excesivo
durante la vida fetal hasta la aparicién de hi-
drotérax e hidrops (hidrotérax, ascitis, edema
subcutaneo) por compresion cardiaca, lo que
implica riesgo de muerte intrauterina." Ade-
més, dependiendo del tamano, puede haber
riesgo de muerte neonatal por insuficiencia
respiratoria, secundario al colapso pulmonar
ocasionado por compresién tordcica directa
o por el hidrotérax. Ante la coexistencia de
hidrotérax, hidrops, o compresiéon pulmonar
severa, la mortalidad perinatal es cercana
a 100% (Figura 2). Para estos casos de mal
prondstico con riesgo de muerte intrauterina
o neonatal, la cirugia fetal es la Gnica opcién
para mejorar el pronéstico de vida.® De acuer-
do con la incidencia esperada para México
(400 casos-afio) y que al menos 10% son casos
graves con alto riesgo de muerte perinatal, se
espera que existan, al menos, 40 casos de mal
prondstico al ano que podrian beneficiarse con
algtn tratamiento intrauterino.

https://doi.org/10.24245/gom.v87i2.2691
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Casos de secuestro broncopulmonar de mal prondstico.

Fat 160 %
Gn 8.8

Fr Madis
-

Corte transversal del térax donde se observa

una masa solida intratordcica bilobulada con hidrotérax masivo, desviacion del mediastino hacia la derecha y

compresion pulmonar bilateral.

Corte coronal de un feto con hidrops (ascitis, hidrotérax y edema subcuténeo)

con una masa intratordcica con vaso nutricio sistémico que se origina de la aorta al nivel adyacente al diafragma.
Corte transversal del térax en un caso con masa pulmonar sélida gigante, con compresién pulmonar bilateral
severa y con un vaso nutricio sistémico que se bifurca en dos

Vigilancia prenatal

El secuestro broncopulmonar puede ocasionar
hidrotérax por irritacién pleural. En algunos
casos graves puede haber insuficiencia cardia-
ca fetal o hidrops (hidrotérax, ascitis, edema
subcutaneo) secundaria a la compresion del
retorno venoso de la vena cava inferior o, bien,
a la compresion cardiaca que ocasiona la masa
tordcica y el hidrotérax secundario.’ Las masas

de gran tamano y el hidrotérax asociado pueden
inducir compresion esofagica que dificulta la
deglucién fetal, lo que resulta en polihidramnios
y, con ello, mayor riesgo de parto pretérmino.
Para vigilar el tamafo de la masa pulmonar se
recomienda la monitorizacion fetal cada 1-2
semanas mediante el indice de CVR, el tamarnio
pulmonar, la cantidad de liquido amniético, la
longitud cervical en caso de polihidramnios,
identificar derrames fetales e hidrops y monito-
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rizar la funcién cardiaca fetal mediante Doppler
del ductus venoso.™

Los casos de secuestro broncopulmonar sin
hidrotérax o hidrops pueden vigilarse me-
diante una conducta expectante; posterior al
nacimiento todos requieren cirugia neonatal
(secuestrectomia) para disminuir el riesgo de
infeccion o, incluso, malignizacién.'" En los
casos con hidrotérax, hidrops o compresién
pulmonar severa esperar al nacimiento no
es una opcion, pues incluso en edades ges-
tacionales avanzadas la mortalidad perinatal
es alta, asociada con insuficiencia cardiaca
y compresion pulmonar. Para estos casos de
mal pronéstico, con riesgo de muerte intrau-
terina (hidrops) o muerte neonatal (hidrotérax
o compresion pulmonar), la cirugia fetal ha
demostrado su utilidad en el mejoramiento
del pronéstico de vida y en disminucién de
la morbilidad neonatal asociada. Con esta
finalidad se han utilizado diversas técnicas de
cirugia fetal pero la técnica ideal sigue siendo
un tema de controversia.

El objetivo de esta revision fue: describir y dis-
cutir las condiciones perinatales de cada técnica
de cirugia fetal descritas en la bibliografia para el
tratamiento de fetos complicados con secuestro
broncopulmonar.

Se revis6 la bibliografia publicada en inglés y
espanol entre 1990 y 2019 mediante los busca-
dores Medline y PubMed con las palabras clave
“bronchopulmonary sequestration”, “secuestro
broncopulmonar”, “fetal surgery” y “cirugia fe-
tal” incluidos todos los estudios que describen
algln tipo de técnica de cirugia fetal para el
tratamiento de fetos con diagnéstico de secuestro
broncopulmonar.

2019 febrero;87(2)

Los casos tratados y sus consecuencias se deta-
llan en grupos, segtin el tipo de cirugia efectuada.

Cirugia fetal abierta

La cirugia fetal abierta se describi6 a finales del
decenio de 1990 con resultados poco alenta-
dores y supervivencia de 50%.'>'*'* Mediante
histerotomia con anestesia general materna se
expone el térax fetal al ambiente extrauterino
para extraerle la masa pulmonar mediante
toracotomia fetal. Si bien algunos centros de
Estados Unidos aln la practican, la elevada
morbilidad materna asociada (infeccion, hemo-
rragia, desprendimiento de placenta, necesidad
de histerectomia), la alta incidencia de ruptura
prematura de membranas, y la aparicion de téc-
nicas menos invasivas, han dejado a la cirugia
fetal abierta practicamente en desuso para este
padecimiento.

Catéter de derivacion toraco-amnioética

La derivacién toraco-amniética fue el primer pro-
cedimiento de minima invasién descrito en 1990
para tratar fetos con secuestro broncopulmonar
con el proposito de eliminar el hidrotérax fetal
secundario a la masa pulmonar.' Varios estu-
dios han demostrado sus ventajas potenciales al
disminuir la compresion cardiaca y mejorar la
expansion pulmonar.'®”18 Se practica con guia
ecografica mediante la introduccion de un trécar
de 5F al interior de la cavidad toracica del feto
por via percutanea a través del abdomen de la
madre donde se coloca un catéter con doble cola
de cochino (Rocket o Harrison) con un extremo
en la cavidad pleural fetal y el otro en la cavidad
amnidtica. Si bien la derivacion toraco-amnidtica
tiene la limitacién de poder requerir colocar
varios catéteres debido a su movilizacién u

https://doi.org/10.24245/gom.v87i2.2691
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obstruccién espontdnea, su uso ha demostrado
la ventaja de eliminar el hidrotérax e inducir una
resolucién del hidrops v, con ello, disminuir el
riesgo de muerte del feto. Los estudios recientes
confirman que el uso del catéter no se asocia
con desaparicion de la masa pues no elimina la
enfermedad de base y, por tanto, en la actualidad
no se considera la primera linea de tratamiento.®

Escleroterapia

La escleroterapia fue una de las primeras opciones
terapéuticas en fetos con secuestro broncopul-
monar. Fue inicialmente descrita en el 2000 por
Nicolini y su equipo'® y, posteriormente, practi-
cada por Bermidez y colaboradores®® en 2007.
A través de una aguja de 20-22G se administra,
por via percutanea y con guia ecogréfica, una
inyeccioén intravascular de polidocanol en el vaso
nutricio sistémico de la masa pulmonar. Los po-
cos casos publicados solo fueron cuatro de fetos
complicados con secuestro broncopulmonar.’®*
Los autores reportan una disminucién progresiva
del tamafio de la masa y supervivencia neonatal
de 75%. Sin embargo, independientemente de
que la intervencion sea exitosa desde el punto
de vista técnico, hasta 50% de los reportados han
requerido cirugia neonatal con secuestrectomia.
Ademds, aunque no se han publicado casos de
muerte fetal secundarios a este procedimiento,
se ha descrito que una gran proporcion de casos
tienen bradicardia sostenida, posterior a la admi-
nistracion del agente esclerosante. Esto sugiere
que existe un cierto grado de absorcién del poli-
docanol a la circulacion sistémica del feto, con
riesgos adversos subsecuentes. Por esto su uso
clinico se recomienda a menos que sea como
parte de un proyecto de investigacion autorizado
por un comité de ética.

Ablacion laser del vaso nutricio sistémico

La ablacion laser del vaso nutricio sistémico, por
via percutdnea y guia ecografica, es otra opcion

terapéutica de minima invasién, descrita por
primera vez en 2007.'82"2¢ Mediante una guia
ecografica se introduce, por via percutanea, una
aguja de 18G a través del abdomen de la madre
hasta el interior de la masa pulmonar, donde
se coagula con laser el vaso nutricio sistémico
(Figura 3). En nuestro centro de Querétaro se
demostré la utilidad de este procedimiento al
evitar no solo la muerte del feto y la morbili-
dad neonatal, sino también la necesidad de
la cirugia postnatal (secuestrectomia).?® En el
mayor nimero de casos tratados en el mundo
se incluyen dos estudios publicados reciente-
mente por nuestro grupo mexicano (n = 15) y
por un grupo de Alemania (n = 11) en los que
se observo una supervivencia de 100% con
desaparicion del hidrotérax y del hidrops, dis-
minucion progresiva del tamafo de la masa y
normalizacién del tamafio pulmonar en todos
los casos.?”?8 En ambas series no se reportaron
casos de ruptura prematura de membranas y
la principal complicacién fue un solo caso de

Cirugia Fetal Laser
Secuestro Broncopulmonar

Técnica de la ablacion laser del vaso nu-
tricio sistémico por via percutanea y guia ecografica
Doppler en un caso de secuestro broncopulmonar
con hidrops (hidrotérax y edema subcutaneo) tratado
en el Centro de Cirugia Fetal, Medicina Fetal México,
Querétaro, México.
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sangrado fetal que requirio transfusion sanguinea
pero al final sin repercusiones perinatales. De
acuerdo con estos resultados publicados; si esta
intervencion resuelve el hidrops y el hidrotérax
(elimina el riesgo de muerte perinatal), induce
una normalizacién del tamafio y desarrollo pul-
monar (elimina la morbilidad neonatal) e induce
una regresion completa de la masa pulmonar
(desecha la necesidad de cirugia postnatal) se
podria argumentar que es una intervencion fetal
curativa; por tanto, se propone como la primera
linea de tratamiento en casos de riesgo de muerte
perinatal. Figura 4

Otras técnicas

Otras técnicas de minima invasion efectuadas
mediante guia ecografica a través del abdomen
de la madre son: la ablacién del vaso nutricio
mediante radiofrecuencia, y la embolizacién
endovascular. Lo adverso es que se practicaron
con muy malos resultados.” Solo existen dos
casos reportados en la bibliograffa: ambos con
muerte perinatal y uno de ellos con necrosis de
la pared toracica del feto; por tanto, su practica
no es recomendable.

2019 febrero;87(2)

En 2012, Quintero y colaboradores®® reportaron
un caso de secuestro broncopulmonar con desvia-
cion del mediastino (sin hidrops y sin hidrotérax),
en el que se practicé una broncoscopia fetal a
las 31.5 semanas de gestacion, con el propésito
de descartar atresia bronquial como diagnéstico
diferencial, pero sin algln objetivo terapéutico.

Criterio de seleccion para cirugia fetal en
secuestro broncopulmonar

No todos los casos de secuestro broncopulmo-
nar requieren cirugia fetal, pues la mayoria son
masas pequenas (CVR < 1.0) sin desviacion
mediastinica ni compresiéon pulmonar; por lo
tanto, no tienen riesgo de muerte intrauterina ni
morbilidad respiratoria y tienen un buen pronés-
tico con el tratamiento convencional posnatal.
Por lo tanto, en este momento existe un consenso
internacional para indicar la cirugia fetal a em-
barazos Unicos, con secuestro broncopulmonar,
con hidrops o hidrotérax porque estan en riesgo
de muerte intrauterina.

Existen otros padecimientos fetales, como el
sindrome de transfusion feto-fetal y la secuen-

Corte transversal del térax en el mismo caso de secuestro broncopulmonar e hidrotérax de la Figura 3
antes a) y después de la cirugia fetal con ablacién laser del vaso nutricio sistémico. Se observa la desaparicién

del hidrotérax y disminucién progresiva del tamafio de la masa pulmonar a las tres semanas

después de la intervencion intrauterina

y ocho semanas
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cia TRAP, que también tienen un tratamiento
curativo, de minima invasion, asociado con alta
supervivencia neonatal (90%). En estos casos, el
criterio de seleccién para intervencion intraute-
rina no se limita solo a los casos mds graves con
hidrops, sino también a los casos “en riesgo” de
progresion a hidrops. Por lo tanto, la indicacién
de ablacién del vaso nutricio sistémico en los
fetos con secuestro broncopulmonar podria tener
alguna utilidad, incluso en casos sin hidrops o
hidrotérax y, por lo tanto, no corren riesgo de
muerte intrauterina pero con masas de gran ta-
mafio “en riesgo” de hidrops; es decir, que casos
con indices de CVR mayor de 1.0.” En estos casos
la intervencion al feto tendria el propésito de
evitar la morbilidad respiratoria y la necesidad
de cirugia posnatal. Si bien no se han reportado
casos de ruptura prematura de membranas o
muertes fetales con esta intervencion, se requie-
ren estudios de investigacion prospectivos en
esta subpoblacién para definir el riesgo-beneficio
de esta cirugia fetal.?

Finalizacion del embarazo

El momento ideal para programar el nacimiento
en los casos con secuestro broncopulmonar no
complicado y en los tratados con cirugia fetal,
es posterior a las 39 semanas de gestacion y
puede ser por via vaginal, a menos que exista
otra indicacién obstétrica para la cesarea. Se
recomienda que el nacimiento y el seguimiento
del neonato tengan lugar en centros hospitalarios
con especialistas en neonatologia y cirugia pe-
diatrica que, ademas de la experiencia en casos
con este padecimiento, tengan experiencia en la
atencion de casos tratados con ablacion del vaso
nutricio por cirugia intrafetal porque al ser una
intervencion innovadora en todo el mundo, se
requieren estudios seriados de tomografia pul-
monar para el seguimiento durante la infancia
del remanente de la masa pulmonar para evitar
la ejecucién innecesaria de cirugia neonatal
(lobectomia por toracotomia).

Si bien la mayor parte de las masas pulmonares
se asocia con buen prondstico, los casos con
masas pulmonares grandes relacionados con hi-
drotérax, compresién pulmonar o hidrops tienen
alto riesgo de muerte perinatal; por lo tanto, la
cirugia pulmonar fetal es la Gnica opcién para
mejorar el pronéstico de vida. La cirugia fetal
abierta ha quedado practicamente en desuso
como tratamiento de esta afeccién debido a los
riesgos que corre la madre, la baja tasa de super-
vivencia (40%) y la aparicion de nuevas técnicas
de minima invasién con mejores resultados.
La derivacién toraco-amnidtica es una opcion
paliativa que puede mejorar el pronéstico, pero
no eliminar la causa. La broncoscopia fetal en
estos casos no ha demostrado utilidad alguna.
La eliminacion del vaso nutricio sistémico es
una alternativa que puede practicarse mediante
escleroterapia, radiofrecuencia, embolizacién
endovascular o coagulacion laser. De acuerdo
con la evidencia actual, la coagulacién laser
del vaso nutricio sistémico parece ser la mejor
opcion pues ha demostrado su potencial curativo
y mejores repercusiones que las demds técnicas
de cirugia fetal.'82027
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