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RESUMEN
Objetivo. Presentar el caso de un lactante con diagnós-

tico de enfisema lobar congénito (ELC) bilobular izquierdo, 
así como la prevalencia de casos de esta malformación 
pulmonar en una revisión de 17 años realizada en el Hos-
pital de Especialidades Pediátricas (HEP) del estado de 
Chiapas, México.

Caso clínico. Se trata de una lactante menor femeni-
na, sin antecedentes personales ni patológicos de impor-
tancia; madre con control prenatal irregular, ultrasoni-
dos obstétricos sin alteraciones. Inicia padecimiento el 
segundo día de vida extrauterina, con cianosis peribucal 
y dificultad respiratoria, caracterizada por disociación 
toracoabdominal y tiraje intercostal. Se diagnosticó 
ELC bilobular izquierdo. Su evolución fue tórpida, con 
dificultad respiratoria progresiva, precisando apoyo de 
ventilación mecánica y falleciendo en una segunda hos-
pitalización. 

Conclusiones. El enfisema lobar congénito bilobular 
es una malformación pulmonar poco común, con una 
amplia gama de presentaciones, que plantea un dilema 
diagnóstico-terapéutico y que se asocia a una alta morbi-
mortalidad. 

Palabras clave: Enfisema lobar congénito; Malforma-
ción congénita pulmonar; Síndrome de dificultad respi-
ratoria aguda; Niños.

CONGENITAL LOBAR EMPHYSEMA LEFT BILOBULAR. 
A RARE MALFORMATION. CASE REPORT

ABSTRACT
Objective. To present the case of a young infant with a 

diagnosis of congenital lobar emphysema (CLE) left bilob-
ular, as well as the prevalence of cases of this lung mal-
formation in a 17-year review carried out at the Pediatric 
Specialty Hospital (HEP) in the state of Chiapas, México.

Clinical case. This is a female minor infant, without 
significant personal or pathological history, mother with 
irregular prenatal control, obstetric ultrasounds without 
alterations. The condition began on the 2nd day of extra-
uterine life, with perioral cyanosis and respiratory diffi-
culty characterized by thoracoabdominal dissociation and 
intercostal indrawing. CLE left bilobular was diagnosed, 
Her evolution was torpid, with progressive respiratory dif-
ficulty, requiring mechanical ventilation support and he 
died during a second hospitalization.

Conclusions. Congenital lobar emphysema bilobular is 
a rare lung malformation with a wide range of presenta-
tions, which poses a diagnostic-therapeutic dilemma and 
is associated with high morbi-mortality.  

Keywords: Congenital lobar emphysema; Congenital 
pulmonary malformation; Respiratory distress acute syn-
drome; Children.
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INTRODUCCIÓN 

Las malformaciones pulmonares son entidades de rara 
aparición en la población pediátrica(1). Estas pueden asociarse 
a malformaciones congénitas en otros sistemas y presentar 
datos clínicos de una neumonía recurrente, de lenta resolu-
ción o simplemente ser un hallazgo accidental en la radiogra-
fía de tórax (RxT), presentándose como una hiperinsuflación 
o consolidación localizada en algún lóbulo pulmonar(1,2). El 
enfisema lobar congénito (ELC) o hiperinsuflación lobar con-
génita es una causa poco común de dificultad respiratoria 
en la etapa neonatal(3). Su etiología se desconoce en el 50% 
de los casos(3). La RxT y la tomografía axial computarizada 
(TAC) son los exámenes más apropiados para su diagnóstico 
y la elección del tratamiento(4). 

El Hospital de Especialidades Pediátricas (HEP) de Tuxt-
la Gutiérrez, Chiapas, es un centro de referencia de tercer 
nivel en donde se concentran pacientes con enfermedades 
raras, razón por la que se realizó una revisión que abarcó 
un periodo de tiempo de 17 años (1 de enero de 2016 al 
7 de diciembre de 2023), durante el cual se buscó la pre-
valencia de casos con ELC, de los cuales se describen sus 
características en la tabla I. El objetivo de este manuscrito 
es presentar el caso de una lactante femenina de 6 meses 
de edad, realizar una revisión académica de la literatura y 
asociar las características de este y los demás casos con lo 
descrito a nivel internacional.

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una lactante de 1 mes y 23 
días de vida, sin antecedentes personales ni patológicos de 
importancia, con madre de 35 años aparentemente sana, 
con control prenatal irregular y tres ultrasonidos obstétricos 
sin alteraciones aparentes. Nace por parto eutócico a las 40 
semanas de gestación por Capurro; peso al nacimiento de 
2.560 g, talla 45 cm, Apgar 9 y Silverman 0. Al segundo día 
de vida extrauterina inicia su sintomatología, caracterizada 
por la presencia de cianosis peribucal durante la alimenta-
ción, tiraje intercostal bajo y disociación tóraco-abdominal. 

A la exploración física se encuentra hemitórax izquierdo 
con murmullo vesicular disminuido, sin algún otro sonido 
agregado a la auscultación. Es trasladada al hospital de su 
comunidad e ingresa a sala de urgencias para aporte de oxí-
geno y tratamiento antimicrobiano. Su evolución fue tórpida, 
con dificultad respiratoria progresiva que precisa apoyo de 
ventilación mecánica ante la presencia de datos de sepsis 
pulmonar. 

Es referida a unidad de 3er nivel de atención HEP, con 
el diagnóstico de dextrocardia y atelectasia persistente. Se 
realiza abordaje con estudios de laboratorio (que están den-
tro de parámetros normales) y radiológicos, entre los que se 
encuentran una RxT (figura 1) y TAC de tórax de alta resolu-
ción (figura 2), las cuales muestran datos de sobre distensión 
del lóbulo superior izquierdo, lo que provoca desplazamiento 

TABLA I. Hospital de Especialidades Pediátricas del centro regional de alta especialidad del estado de Chiapas: enfisema lobar 
congénito en el periodo del 1 de enero de 2006 al 31 de diciembre de 2023.

Caso
Edad

(meses) Género

Semanas 
de 

gestación 
por 

Capurro

Peso al 
diagnóstico

(kg)

Talla al 
diagnóstico

(kg)

Peso al 
nacimiento 

(cm)

Talla al 
nacimiento

(cm)

Edad 
materna 
(años)

Localización 
del enfisema Comorbilidades

1 10 M 42 6.1 69 3.8 51 25 Lóbulo 
superior 
derecho

Pectum 
excavatum.
Desnutrción 

crónica.
Retraso del 

neurodesarrollo

2 3 M 40 4.7 55 4.05 52 24 Lóbulo 
superior 
derecho

Desnutrición 
leve

3 7 M 40 8.5 72 4 51 32 Pulmón 
derecho

4 1 F 40 2.2 51 2.56 45 35 Lóbulo 
superior 
e inferior 
izquierdo

Desnutrición 
crónica 

agudizada
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del mediastino, con compresión de lóbulo superior derecho 
y atelectasia inferior ipsilateral. Se solicita valoración a los 
servicios de Neumología y Cirugía Pediátrica por el diagnós-
tico de probable ELC. 

Es intervenida por toracotomía posterolateral y se le 
realiza lobectomía superior izquierda. El estudio histopa-
tológico confirma el diagnóstico de ELC del lóbulo superior 
y língula izquierdas. La evolución es adecuada durante el 
postoperatorio, con notable mejora en la expansión pulmonar 
(figura 3), por lo que finalmente se egresa por mejoría sin 
complicaciones. 

Durante su seguimiento requirió atención hospitalaria en 
tres ocasiones. Dos de ellas por el diagnóstico de neumo-
nía y una tercera en donde presentó dificultad respiratoria 
severa, con manejo avanzado de la vía aérea y parámetros 
de ventilación altos, por lo que se solicita nuevamente una 
RxT, la cual presenta como hallazgo nuevos datos de hiperin-
suflación pulmonar izquierda y desplazamiento mediastinal 
contralateral (figura 4). 

Posteriormente, vuelve a ser evaluada por el servicio de 
Cirugía Pediátrica, donde se realiza toracotomía y lobectomía 
abierta izquierda. Durante la intervención presenta parada 
cardiorrespiratoria, taquicardia ventricular monomórfica, fibri-
lación ventricular, y fallece en el postquirúrgico inmediato. 
El estudio histopatológico de nuevo confirma el diagnóstico 
de enfisema lobar izquierdo asociado a hemorragia pulmonar 
parahiliar y neumonía intersticial focal. 

DISCUSIÓN

El ELC es una malformación poco común del desarrollo 
del pulmón que se caracteriza por dificultad respiratoria debi-
da a la sobreexpansión de uno o más lóbulos pulmonares, sin 
destrucción de las paredes alveolares, con compresión del 
parénquima pulmonar circundante; por ello, también se le 
conoce con el nombre de hiperinsuflación pulmonar congéni-
ta(3). Representa el 14% de las malformaciones pulmonares, 
tras las malformaciones adenomatoideas quísticas pulmona-
res (MAQP). Su incidencia es de 1:20.000 o 1:30.000 naci-
mientos vivos, siendo una entidad infrecuente. Predomina 
en el sexo masculino (relación masculino/femenino 3:1) y 
se manifiesta generalmente en los primeros 6 meses de vida 

Figura 1. Radiografía de tórax: se observan tejidos blandos y óseos 
sin alteraciones, con la presencia de desviación mediastinal y ate-
lectasia pasiva de localización derechas, además de sobredistensión 
pulmonar, con disminución de la vasculatura broncovascular de 
localización izquierda.

Figura 2. Tomogra-
fía de tórax: parén-
quima pulmonar 
con sobredistensión 
del lóbulo superior 
izquierdo, con datos 
de oligohemia y con 
desp l a zamien to 
mediastinal hacia 
la derecha, y ate-
lectasia pasiva con-
tralateral en lóbulo 
inferior derecho.
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extrauterina(3). Afecta con mayor frecuencia al lóbulo superior 
izquierdo (aproximadamente 40-50% de todos los casos) y 
en la mayoría de los casos la causa es idiopática (50%)(3). 
El caso expuesto concuerda con todos los datos aportados 
en las bibliografías antes descritas(1-3). Su baja incidencia 
se corrobora al encontrar únicamente 4 casos en 17 años 
(tabla I). El 75% corresponde al sexo masculino (relación 
H:M 3:1). La aparición de los primeros síntomas fue en su 
mayoría antes de los 6 meses de edad, sin encontrar una 
causa aparente en todos los casos observados y descritos 
en la tabla I. 

En cuanto a la localización anatómica, suele ser unila-
teral, con una tendencia mayor a afectar el lóbulo superior 
izquierdo (40-50%), seguido por el lóbulo medio derecho 
(25-35%), lóbulo superior derecho (20%), lóbulos inferiores 
(1-5%) y bilobular en un 2%, mientras que su presentación 
bilateral suele llegar a ser de un 10 a 40%(4). En los niños 
diagnosticados en el HEP se encontró que el lóbulo superior 
izquierdo (75%) fue el mayormente afectado, mientras que 
el caso descrito presentó una afectación bilobular izquierda 
(25%), lo que concuerda con la rareza descrita en la biblio-
grafía(4). 

El ELC bilobular, tal y como se describió previamente, 
es la forma de presentación menos frecuente, ya que es 
originado por una combinación de factores estructurales y 
funcionales durante el desarrollo pulmonar fetal. Dentro de 
ellos se describen: las alteraciones en el cartílago bronquial, 
compresiones extrínsecas bilaterales, malformaciones del teji-
do pulmonar (en más de un lóbulo), alteraciones genéticas 
y/o síndromes asociados(4). 

La asociación de ELC con otras malformaciones, como el 
ductus arterioso persistente, los defectos del septo interven-
tricular, la hernia diafragmática y las malformaciones renales, 
se presenta entre el 14 y el 40% de los casos(5); también 
pueden estar relacionados a una obstrucción bronquial extrín-
seca (el anillo vascular) o intrínseca (los pliegues del epitelio 
bronquial, estenosis tisular, tapones mucosos) en el 2% de 
los casos(5,6). Nuestro caso clínico no se asoció a ninguna 
de las malformaciones antes mencionadas, mientras que 
en uno de los otros tres casos se encontró la asociación con 
pectus excavatum. 

Histopatológicamente, el 25% de los pacientes con ELC 
presenta una ausencia del cartílago, hipoplasia o displasia 
bronquial, lo que produce un colapso de esta estructura y, 
por tanto, un atrapamiento de aire durante la espiración(6). 
Otras posibles causas son: alteraciones en la elastina del 
parénquima pulmonar y la presencia de fibrosis del intersticio, 
disminuyendo así la capacidad de retracción del pulmón(7). 
Histopatológicamente, el presente caso se caracterizó por 
encontrar un enfisema lobar asociado a hemorragia pulmonar 
parahiliar y neumonía intersticial focal, pero nunca se descri-
bió exactamente la alteración estructural parenquimatosa(4,7-9). 

El diagnóstico es 100% radiológico, siendo la TAC torá-
cica el método de elección, la cual permite excluir posibles 
anomalías mediastínicas asociadas(10). La técnica de TAC 
multiforme con reconstrucción broncoscópica virtual ha sido 
utilizada en algunos casos con buenos resultados, aunque 
la broncoscopia flexible sigue siendo, en la actualidad, el 
procedimiento diagnóstico más fiable para identificar algunas 
de las posibles anomalías, como broncomalacia, que pueden 

Figura 4. Radiografía de tórax: se observa hiperinsuflación pulmonar 
izquierda, con oligohemia vascular pulmonar ipsilateral y desviación 
del mediastino hacia el lado contralateral, junto a un patrón de 
consolidación multisegmentario derecho.

Figura 3. Radiografía postquirúrgica en la que se observa una ade-
cuada expansión pulmonar bilateral, sin datos del atrapamiento 
aéreo, oligohemia y radiolucidez de localización previa en el lóbulo 
superior izquierdo.
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ser la causa de la hiperinsuflación localizada(11). El caso de 
ELC bilobular izquierdo descrito previamente no presentó 
ninguna alteración anatómica evidente en la broncoscopia. 
Los otros tres pacientes no contaban con estudio endoscópico 
descrito en su expediente clínico.

El tratamiento de elección es la lobectomía del lóbulo 
pulmonar afectado por toracotomía(11-13). Si bien es cierto 
que la intervención quirúrgica es curativa, en los casos sin 
compromiso vital y estables clínicamente, tras la resolución 
de las infecciones respiratorias intercurrentes se puede optar 
por un tratamiento conservador, sobre todo si la exploración 
broncoscópica es normal(13-15). Es importante reconocer que 
el paciente referido en el caso clínico requirió tratamiento 
quirúrgico en dos ocasiones, debido a que presentó una rara 
forma de ELC como es la presentación bilobular, siendo esta 
la causa de sus complicaciones posteriores y, finalmente, de 
su fallecimiento.

CONCLUSIONES

Presentamos el caso de una paciente con ELC bilobular 
izquierdo cuya aparición de síntomas se dio antes de los 6 
meses de edad, los cuales fueron originados por una forma 
de presentación infrecuente (afectación bilobular). Esto causó 
su mala evolución, lo que demuestra que la falta de un diag-
nóstico preciso a través de estudios de imagen, como son la 
TAC y RxT, así como un buen estudio endoscópico de la vía 
área inferior (broncoscopia), pueden llevar a un incremento 
importante de la mortalidad en este tipo de presentación 
inusual de ELC. Además, aumenta la morbilidad respiratoria 
por cuadros de neumonía recurrente y sepsis pulmonar grave. 
Esto deberá hacernos analizar, actualizar, revisar y realizar 
guías y consensos que apoyen a evaluar adecuadamente a 
este tipo de pacientes, sobre todo cuando presenten este tipo 
de variantes anatómicas poco comunes del ELC.

Finalmente, se concluye que la trascendencia de este 
caso descrito radica en la baja incidencia de ELC bilobular 
izquierdo(9), lo cual complica el diagnóstico preciso, retar-
dando el tratamiento más adecuado, para evitar un aumento 
en la mortalidad de los pacientes.
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