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ENFISEMA LOBAR CONGENITO
PRESENTACION DE UN CASO
CONGENITAL LOBAR EMPHYSEMA. A CASE REPORT

Resumen

El enfisema lobar congénito es una entidad poco frecuente que
determina dificultad respiratoria en el lactante pequefio. Se ca-
racteriza por la hiperinsuflacién de un 16bulo pulmonar, parti-
cularmente del 16bulo superior izquierdo. Puede representar un
dilema diagnéstico y terapéutico.

Presentamos una nifia de tres meses que ingresé con fiebre, di-
ficultad respiratoria moderada y disminucién del murmullo ve-
sicular en hemitérax izquierdo.

Palabras clave: enfisema lobar congénito, dificultad respiratoria.

Abstract

Congenital lobar emphysema is an uncommon entity wich de-
termines respiratory distress in early infancy. It is characterized
by overinflation of a pulmonary lobe, particularly the left upper
lobe. It may be a diagnostic and therapeutic dilemma.

We report a 3 month old girl who was admitted with fever, mo-
derate respiratory distress and scant vesicular mumur in the left
hemithorax.

Key words: congenital lobar emphysema, respiratory distress.

Resumen de datos clinicos

Nifa de tres meses, con adecuado desarrollo pondoestatural,
que ingres6 con tos de una semana de evolucion, fiebre en los
tltimos 3 dias y dificultad respiratoria que no mejoré con el
tratamiento indicado (nebulizaciones con salbutamol, ampici-
lina parenteral y meprednisona oral). Por tal motivo es deriva-
da a este hospital.

Sin antecedentes personales o familiares de relevancia.
Durante el examen fisico la nifia se encontraba en regular a
buen estado general, afebril, con taquipnea (frecuencia respi-
ratoria 60 por minuto), pectus excavatum, con signos de difi-
cultad respiratoria moderada (tiraje subcostal y supraesternal),
taquicardica (frecuencia cardiaca 130 por minuto), y con re-
querimiento de oxigeno.

En auscultacién se constaté una acentuada disminucién del
murmullo vesicular en el hemitérax izquierdo.

Las radiografias de térax en proyeccién anteroposterior y la-
teral (figuras 1y 2) nos condujeron al diagndstico.

Ante el diagnéstico presuntivo de enfisema lobar congénito se
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Figuras 1y 2. En las radiografias de térax en proyeccion anteroposterior y lateral se observé asimetria de
los hemitérax, con mayor volumen del pulmén izquierdo, herniacién hacia la derecha a través de la re-
gién medioesternal, y desplazamiento del mediastino y la silueta cardiaca hacia el mismo lado.

Figuras 3. El centellograma pulmonar evidencié una m

solicité centellograma pulmonar (figura 3) y Tomo-
grafia Axial Computada de térax (figura 4).
Ademis se realizé esofagograma (normal), fibrobron-
coscopia que revelé bronquio fuente izquierdo de
calibre disminuido sin obstruccién endoluminal, y
evaluacion cardioldgica con ecocardiograma que mos-
tr6 leve hipertrofia ventricular derecha probable-
mente secundaria a hipertensién pulmonar.

Con el cuadro clinico descrito se realiz6 lobectomia
del 16bulo superior izquierdo con buena evolucién
posterior: la dificultad respiratoria se resolvié y no
requirié mas oxigeno.

El examen macroscépico de la pieza quirtirgica mos-

arcada hipoperfusion en los 2/3 superiores del pul-
mon izquierdo, con perfusion en la base. Buena perfusion del pulmén derecho. Distribucién porcentual: Pul-
moén Izquierdo: 22%j; Pulmén Derecho: 78%.

tr6 un Iébulo pulmonar de 7 cm x 8 cm x 3 cm de co-
lor rosado con &reas rojizas, con aspecto esponjoso
al corte; en el examen microscopico se observaron
alvéolos hiperinsuflados, con ruptura focal de sep-
tos y presencia de eritrocitos y macréfagos en su
luz. No se observé aumento del niimero de espacios
alveolares. El cuadro histopatolégico correspondié
a un enfisema lobar congénito en el contexto clini-
co-radiolégico.

Discusion

El enfisema lobar congénito es una entidad carac-
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Figuras 4. La tomografia axial computada de térax muestra alteracién de la morfologia de la caja toracica,
pectus excavatum; I6bulo superior izquierdo aumentado de volumen con disminucién de la trama paren-
quimatosa y de los tractos vasculares que condiciona desplazamiento de las estructuras mediastinales supe-
riores hacia la derecha y herniacion anterior del parénquima pulmonar. En topografia paracardiaca izquier-
da se observa imagen de atenuacién parenquimatosa, con bronquios en su interior.

terizada por la hiperinsuflacién de uno o més I6bu-
los en un pulmén anatémicamente normal'. Esta hi-
perinsuflacion se produce por un mecanismo valvu-
lar, por la obstruccién parcial o menos comtinmente
total de un bronquio, la cual puede ser extrinseca
o intrinseca >*:

= Intrinseca: a) Por una deficiencia cartilaginosa que
provoca un colapso en la inspiracién con el consi-
guiente atrapamiento aéreo (Broncomalacia)'.

b- Obstruccién del lumen por pliegues del epitelio,
membranas, estenosis’, tapones mucosos *°.

= Extrinseca: adenopatias *, malformaciones cardia-
cas * (ductus arterioso permeable, sling de la arteria
pulmonar, anomalia del retorno venoso pulmonar),
duplicacién esofdgica, quiste broncogénico, terato-

ma, neuroblastoma y quiste mediastinico **.

Cuando no se determina la causa se denominan Idio-
paticos.

Ocurre con mis frecuencia en el sexo masculino con
una relacién 3:2 °.

Habitualmente se manifiesta en el primer mes de vi-
da (50%) y en la mayoria de los casos se arriba al
diagnéstico alrededor de los 6 meses °. Se han re-
portado casos esporddicos en la edad escolar o atin
maés tarde .

Esta patologia puede acompafiarse de: malformacio-
nes cardfacas, pectus excavatum, defecto mediastinal
anterior, hernia diafragmatica, hernia hiatal, displa-
sia condroectodérmica, aplasia renal, paladar hen-
dido y estenosis pilérica **.

Afecta principalmente al I6bulo superior izquierdo,

_87-



CASO cLiNICO

le sigue en frecuencia el I6bulo medio y luego el su-
perior derecho. Muy infrecuentemente afecta los 16-
bulos inferiores.

Habitualmente se manifiesta con dificultad respira-
toria debido a la compresion que provoca el 16bulo
afectado y al desplazamiento mediastinico *¢. Otras
manifestaciones son cianosis, tos ’, taquipnea, sibi-
lancias * y fiebre °.

En el recién nacido puede presentarse como una ima-
gen radioopaca en un I6bulo, debida al atrapamien-
to de liquido % posteriormente esa zona se airea y
presenta hiperinsuflacién progresiva con herniacién
del pulmén por delante del mediastino ocasionando
su desplazamiento, atelectasia del l6bulo remanente,
aplanamiento del diafragma y aumento de los espa-
cios intercostales "**.

En la tomografia computarizada de térax puede ob-
servarse hiperdistension lobular . En los pacientes
de primera y segunda infancia con diagnéstico du-
doso, podria ser de utilidad la evidencia de falta de
perfusién en la centellografia pulmonar .

La fibrobroncoscopia deberia indicarse en todos los
pacientes que son candidatos al manejo conserva-
dor y no debiera realizarse en los pacientes con sin-
tomas respiratorios severos claramente diagnosti-
cados por radiologia y centellografia debido a que
puede agravar los sintomas respiratorios. Esta pue-
de ser terapéutica en los casos en que se sospecha un
tap6n de secreciones o un cuerpo extrafio **°.

El diagnéstico diferencial se realiza con neumot6-
rax, enfisema adquirido ', neumatocele, atelectasia
o hipoplasia pulmonar con hiperinsuflacion del pul-
mon contralateral, hernia diafragmatica y malforma-
ci6n adenomatoide quistica **.

La lobectomia es el tratamiento universalmente acep-
tado para el paciente con enfisema lobar congénito
con sintomas severos ***. En los nifios que necesi-
tan asistencia respiratoria mecénica, la ventilacion
con presion positiva puede resultar en un aumento
progresivo de la insuflacion del 16bulo afectado re-
sultando en un enfisema pulmonar a tensién. Duran-
te el manejo preoperatorio de estos pacientes es util
la ventilacién de alta frecuencia y la intubacién bron-
quial selectiva *. Con uso de métodos de diagndsti-
co por imagen esta lesion es frecuentemente hallada

en pacientes asintomdticos y levemente sintomati-
cos, permitiendo adoptar una postura més conser-
vadora en estos nifios ***.

Algunos estudios compararon la evolucién de los pa-
cientes que habfan recibido tratamiento conservador
y quirtrgico, y no mostraron diferencias significati-
vas con respecto a los test de funcién pulmonar, me-
jorfa radioldgica y sintomas clinicos en el seguimien-
to a largo plazo en ambos grupos. Los pacientes que
se manejaron en forma conservadora contintian en
seguimiento y la lobectomia puede ser considerada
de acuerdo al cuadro clinico ***’.

Si bien el tratamiento ha sido tradicionalmente qui-
rargico, considerando la informacién actual pensa-
mos que la eleccién del tratamiento debe ser indi-
vidualizado, adaptado a las necesidades de cada pa-
ciente de acuerdo a las manifestaciones clinicas y a
las posibilidades de seguimiento.
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