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Caso clinico

Enfisema lobar congénito. ;Es el tratamiento conservador

una alternativa?
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RESUMEN

Se reporta el caso de un lactante con enfisema lobar con-
génito (ELC) quien desarrolld dificultad respiratoria aguda
al mes de vida. El manejo fue conservador sin lobectomia.
Actualmente el paciente se encuentra asintomatico y bajo
vigilancia estrecha.

Palabras clave: Enfisema lobar congénito; Lébulo polial-
veolar; Malformacién pulmonar; Dificultad respiratoria;
Nifos.

ABSTRACT

Here we describe the case of a female toddler with con-
genital lobar emphysema, who developed acute respiratory
distress at 1 month of age. The management was conserva-
tive without lobectomy. Actually the patient is doing well
on physical examination and close clinical follow-up.

Key words: Congenital lobar emphysema; Polialveo-
lar lobe; Malformation pulmonary; Respiratory difficulty;
Children.

INTRODUCCION

Las malformaciones broncopulmonares tienen baja fre-
cuencia en la poblacién, su presentacion es esporadica y
se pueden asociar a malformaciones congénitas en otros sis-
temas. El diagnéstico diferencial se debe hacer entre estas
mismas patologias, con enfermedades pulmonares infec-
ciosas y con el sindrome de dificultad respiratoria del recién
nacido®. Se pueden presentar como neumonia recurrente,
hallazgo causal en la radiografia de torax (imagen de hipe-
rinsuflacién del 16bulo afectado), o como manifestaciones
extrapulmonares, soplos o insuficiencia cardiaca que sefia-
lan su asociacién con cardiopatias congénitas®.

CASO CLINICO

Lactante femenino de tres meses de edad, producto de
una tercera gestacion obtenido por cesarea. Se niegan toxi-
comanias, exposicién a teratogénos e infecciones maternas
durante la gestacion. Al nacimiento presenta respiraciones
espontaneas e inmediatas, y un peso de 3.400 g. Padres y
dos hermanos sanos. Al mes de edad, es enviado al Hos-
pital Pediatrico de Iztapalapa por presentar cuadro de vias
respiratorias altas de 2 dias de evolucion, caracterizado por
fiebre de 38°C, rinorrea hialina escasa, tos productiva de
predominio matutino, no emetizante, ni cianosante, el cual
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Figura 1. Radiografia de térax al ingreso: Observamos sobredis-
tension severa del hemitorax derecho, desplazamiento de estruc-
turas mediastinales hacia la izquierda, y colapso del parénqui-
ma pulmonar del 16bulo superior izquierdo.

evoluciona 24 horas después a tos constante en accesos, acro-
cianosis, y dificultad respiratoria severa, llevandola a pre-
sentar pausas respiratorias en diversas ocasiones. El mane-
jo inicial fue en un hospital general, requiriendo posterior-
mente apoyo con ventilacion mecanica durante 3 dias en
nuestra unidad. A la exploracion fisica evidenciamos cia-
nosis generalizada tinicamente al llanto, incremento del dia-
metro anteroposterior del hemitérax derecho, disminucién
marcada del murmullo vesicular ipsilateral, estertores finos
espiratorios izquierdos y sibilancias bilaterales con ruidos
cardiacos desplazados a la izquierda.

Los examenes de laboratorio reportaron: Hb 11,9 g/dl,
Hto 36,7%, MCV 98, plaquetas 389.000/mm?, leucocitos
6.020/mm3, neutrdfilos 49%, linfocitos 26%, monocitos 19%,
eosinofilos 0,3%, Na+ 140 mmol/1, K+ 4,6 mmol/1, Cl- 95
mmol/], calcio 9,1 mg/dl, glucosa 71 mg/dl, creatinina 0,3
mg/dl, nitrégeno ureico 15 mg/dl, albimina 5,1 g/dl.

En la radiografia y tomografia computarizada (TC) obser-
vamos datos de hiperlucidez pulmonar (Figs. 1y 2). Se rea-
liza broncoscopia y lavado broncoalveolar confirmando la
posicion de la carina hacia la izquierda y rotacién en senti-
do horario con anatomia de arbol bronquial normal sin zonas
de compresién extrinseca o malacia. La ecocardiografia se
reporta sin alteraciones.

El paciente se egresa del servicio con persistencia mini-
ma de los datos clinicos mencionados y una SO, por pul-
sioximetria del 94% con aire ambiente y se envia al Hospi-

Figura 2. TC de térax ventana pulmonar: Observamos sobredis-
tension del 16bulo medio e inferior derecho, con disminucién de
la densidad del parénquima pulmonar, y desplazamiento de las
estructuras mediastinales a la izquierda con compresién del pul-
mon izquierdo y carina con rotacion posteroanterior y lateraliza-
cion a la izquierda.

tal Pedidtrico Azcapotzalco para manejo quirtirgico por parte
del servicio de cirugia tordcica, donde se realiza toracoto-
mia exploradora encontrando un parénquima pulmonar de
aspecto normal aumentado en volumen sobre todo a expen-
sas de 16bulo medio e inferior derecho. A la maniobra de
Valsalva no se observa mayor sobredistension por lo que se
descarta una forma severa de ELC. Se egresa sin complica-
ciones. Actualmente se encuentra asintomético y continua-
mos su vigilancia en la consulta externa (Fig. 3).

DISCUSION

La introduccion del término “enfermedad congénita
quistica pulmonar” fue utilizado extensamente en la primer
mitad del siglo pasado para designar una variedad de lesio-
nes radioldcidas, generalmente sin confirmacién anatomo-
patolédgica. Dentro de este grupo se coloca el ELC, que se ha
reconocido y estudiado durante los tltimos 76 afios®. Nel-
son en 1923 y Overstreet en 1939 reportaron los primeros
casos de ELC, pero no fue hasta 1945 en que Gross y Lewis
describieron el tratamiento adecuado por lobectomia®?.

EI ELC es una malformacién congénita pulmonar carac-
terizada por obstruccion parcial de la via aérea (bronquios)
que permite la entrada del aire inspirado, pero durante la
espiracion el bronquio se colapsa con la subsecuente hipe-

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 119



Enfisema lobar congénito. ;Es el tratamiento conservador una alternativa?

= W

Figura 3. Radiografia de térax a los 3 meses de edad donde se
observa disminucién importante de la sobredistension del 16bulo
medio e inferior derecho y menor desplazamiento de las estruc-
turas mediastinales a la izquierda.

rinsuflacién de uno o mas lébulos, en un pulmén histolé-
gicamente normal®“®. Esta sobreinsuflacién origina una reten-
cién focal de aire a la espiracién, con la consiguiente dis-
tension del 16bulo afectado y la compresion de estructuras
adyacentes. De acuerdo con la teoria sugerida por Hislop y
Reid, el defecto radicaria en un deficiente desarrollo del car-
tilago (broncomalacia) que sustenta al bronquio del I6bulo
afectado o en una obstruccién intraluminal no adquirida®37.
En la mitad de los casos no se encuentra la causa y, en la otra
mitad, la obstruccion intraluminal, ya sea por repliegue
de la mucosa bronquial, rotaciones, estenosis bronquiales o
tejido de granulacion, es la causa mds frecuente. En el 2%
de los casos la causa es extrinseca, por anillos vasculares o
adenopatias mediastinales#?. Una segunda teoria propo-
ne como mecanismo del ELC el crecimiento exagerado de
los alveolos en el drea afectada. Esta teorfa se basa en el
hallazgo anatomopatoldgico de acinos pulmonares con un
ndamero elevado de alveolos, de tamafio normal, no pre-
sentando la via aérea anomalias (forma polialveolar)(?.

E1 ELC constituye el 1,4-2,2% de todas las malforma-
ciones congénitas', la incidencia es de 1 caso por cada 20.000-
30.000 nacidos vivos, y una relacién hombres/mujeres de
3:16101, Los I6bulos més frecuentemente afectados son el
l6bulo superior izquierdo (47-50%), 16bulo medio (28-24%),
l6bulo superior derecho (18-20%) y 16bulos inferiores
(5%)®19. Se asocia a otras malformaciones congénitas en un
14-40% de las ocasiones, siendo las mas comunes el duc-
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tus arterioso persistente, los defectos del septo interventri-
cular, las hernias diafragmaticas y las malformaciones rena-
les12,

Los sintomas suelen manifestarse al nacimiento en el
33% de los casos, el 50% durante el primer mes de vida y la
mayoria antes del aflo de edad®'. El cuadro clinico es el de
cualquier lesién ocupativa de torax y dependiendo de la
severidad de la malformacién puede presentarse como difi-
cultad respiratoria progresiva de evolucién rapida en los
primeros meses de vida o tener un inicio insidioso y mas
gradual e incluso no dar sintomas durante afios. Habitual-
mente afecta a nifos eutréficos, que consultan por disnea e
insuficiencia respiratoria que puede ser progresiva®. La
severidad depende del tamafio del I6bulo sobredistendido,
de la compresion del tejido pulmonar que le rodea y del
grado de desplazamiento del mediastino®®. En cuanto a
estudios diagndsticos en la etapa prenatal el ultrasonido
juega un papel importante en la deteccién de esta malfor-
macién congénita a partir del segundo trimestre. Aunque,
la resonancia nuclear magnética es el estudio de eleccién
para valorar la extension de la malformacion congénita
detectada por ultrasonido(2610.

EI ELC es una de las causas de pulmoén hiperlicido uni-
lateral, por lo que las radiografias PA y lateral de torax son
fundamentales en el diagnéstico y seguimiento de estas enti-
dades®. En la radiografia de térax podemos observar una
sobredistension del l6bulo o I6bulos afectados con lineas
broncovasculares mal definidas en su interior, atelectasia
del pulmon contralateral, aplanamiento del hemidiafragma
ipsilateral y desviacion del mediastino hacia el lado con-
tralateral. La radiografia en dectibito lateral aunque no apor-
te mas informacion pondra de manifiesto una hiperlucidez
en el Iobulo afectado demostrada por aumento del espacio
retroesternal®'?. La TC de térax de alta resoluciéon demues-
tra la zona enfisematosa y la compresion del parénquima
no afectado®¥. La broncoscopia estd indicada en aquellos
pacientes en los que se quiere descartar la posibilidad de un
enfisema secundario a aspiracién de cuerpo extraio o a una
alteracion bronquial. La gammagrafia de ventilacion-per-
fusion demostrard dreas pobremente ventiladas y perfun-
didas®?.

En el 40% de los casos el diagndstico se realiza al mes de
viday, al cabo de 1 afio, el 80% son sintomaticos®. El diag-
nostico diferencial se debe realizar en primer lugar con la
malformacion adenomatoidea quistica pulmonar congéni-
ta, posteriormente con hernia diafragmatica, neumotérax,
neumatocele, enfisema agudo por aspiracion de cuerpo
extrafio y otras enfermedades pulmonares infecciosas con-
génitas?19.



La lobectomia ha sido el tratamiento tradicional en
pacientes con ELC que presentan sintomas severos o de ini-
cio en la etapa neonatal®'1416. En la actualidad, el trata-
miento conservador es el més aceptable en nifios asinto-
maticos de cualquier edad o que presenten sintomas res-
piratorios leves 0 moderados, sobre todo si presentan una
exploracion broncoscdpica normal. En estos casos la con-
ducta es la observacién y vigilancia estrecha ya que muchos
involucionan®6211416 E] manejo conservador en nifios se
puede llevar a cabo bajo un seguimiento estricto, dando
informacion sobre el padecimiento y sus complicaciones a
los padres, adiestrandolos para identificar datos de alarma.
En caso de persistir los sintomas respiratorios, se debera rea-
lizar una lobectomia en forma electiva, evitando mayores
riesgos para el paciente®111416,

CONCLUSION

Nuestro paciente con ELC de sintomatologia leve mos-
tr6 una buena evolucién clinica tras manejo conservador sin
lobectomia. Esto concuerda con lo publicado en la litera-
tura internacional donde se recoge que el tratamiento con-
servador puede ser una alternativa eficaz en pacientes selec-
cionados.
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