Enfisema lobar infantil "

Por los Dres.:

Aerpo HErRNANDEZ GoNzaALEZ,(**) HEcTor peElL CueTo Espinosa,(***)
Juax A. Diaz Sarpuy,(***") NEstor Acosta TIELES (*****)

Esta entidad clinica que constitaye
una urgencia quirirgica una vez diag-
nosticada, fue descrita en primera ins.
tancia por Meyer en 1858 y ha recibido
diversas denominaciones hasta la fecha,
de ahi la gran confusién existente en
cuanto a su nomenclatura. Ha sido 1la-
mada de las formas siguientes: Enfise.
ma a tensién en infantes, enfisema hi-
pertrofico localizado de la infancia,
enfisema  lobar congénito, enfisema
infantil progresive, enfisema congénito
localizado, enfisema wunilobar ohbstruc-
tivo, enfisema pulmonar hipertréfico
localizado, etc., es preferible la deno-
minacion de enfisema lobar infantil, ya
que la misma sefiala primero, el hecho
de que la afeccién se encuentra locali-
zada a un lébule (o raramente dos lé-
bulos), v segundo, gque se presenta en
la infancia evitando cualquier referen-
cia a la etiologia de la misma. Esto
iltimo e: importante, pucs mientras
el cuadro clinico y los hallazgos radio-
légicos son especificos v generalmente

(*} Trabajo presentado en la Jornada Médi-
co-Estomatolégica. Bayamo, Octubre 2 y 3 de
1965.

(**)  Jefe Servicio Cirngin del Hospital Pro-
vincial,

i***)  Residente Servicio Cirogia del Hozpi-
tal Provincial,

(****} Radiélogo del Hospital Infantil.

(*****)  Anatomopatélogo del Hospital In-
fantil.
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con un patrén bien definido, las causas
varian enormemente, desde mecanis-
mos de compresién extrinseco a proce-
sos obstructives intrinsecos v general-
mente en un gran porcentaje de casos
la causa no puede ser precisada.

En 1932 Nelson' realizé la deserip-
cion del cuadro elinico de un paciente
portador de un enfisema lobar superior
izquicrdo, encontrindose a la auntopsia
un reblandecimiento en la unién del
bronquio del lébule superior con el
bronguio principal.

En 1945 Gross® realize la lobectomia
en el primer caso tratade quirirgica
mente con éxito en este tipo de afec-
cion. En 1949 Leahy y Butsch® repor-
taron un caso tratadeo por lobectomia.

En 1951 Rohertson'® reporté cinco
casos de enfisema lobar de los cuales
tres fucron tratados con resecciom v
sobrevivieren, habiendo fallecido los
dos restantez donde se hahia instituido
tratamiento  médico.  Posteriormente
numerosos reportes de tratamiento por
medio de la reseccion pulmonar han
sido publicados por diversos aulores,
alcanzando en ¢l momente actual la
cifra aproximada de cien casos presen-
tados en la literatura inglesa. Floyd*
en 1963 publice un caso portador de
un enfisema lobar hilateral correspon-
diente a los lobulos superior izquicrdo

R, C. P,
Fra. 28. 1966



v medio derecho  tratado guirdrgica-
mente con exito, realizandole la extir.
pacion de dichos lébulos con un inter-
valo ile cince meses entre cada opera-
cion. En 1964 Leape y Longino® del
Servicio Quirdrgico de Ninos del Medi-
cal Center de Boston. hacen una revi-
sion de Ja entidad vy aportan veintiséis
paciente: ohservados durante los ddlri-
mos diex aifos en esa Institucién. Por
iltimo en Enero de 1965, Jones y cola-
boradores® reportan catorce casos de
infantes portadores de enfisema lobar
tratados quirdrgicamente en Los Ange-
les Childrens Hospital, de los cuales
ocho pacientes presentaron cardiopatias
congénitas concomitantes (cuatro  de-
fectos del tabique interventricular, dos
tetralogia de Fallot y dos ductus arte-

riosus persistente). Esta asociacidn de
enfisema lobar v cardiopatias congéni-
tas habia side va reportada por otros
autores como Cotton de Inglaterra en
1957.%

Numerosas caunsas productoras del
enfisema lobar infantil han sido inveo-
cadas por diversos autores, asi tenemos
reportes de ohstrucciones bronquiales
por mucosa redundante, reblandeci-
miento de los cartilagos bronquiales,
compresiones externas por  procesos
inflamatorios’* o por un vaso anémalo,
como ¢l reportade por Potts* de una
arteria pulmonar izquierda anémala
caugando obstruceién del  bronquio
derecho.

Todas las causas pueden ser agrupa-
das en el cuadro siguiente:®

\—Ohstruccion bronguial extrinseca.

1. Cardiovascular

2. Ammento de ganglios linfaticos:

B.—(Mstrnccion bronguial intrinseca

1. Deficiencia del cartilago bronguial.
2. Estenosis bronquial.
3. Mucosa hronquial redundante.

Co—Enfisema no obstructive

Procesos

a) Ductus anterioso persistente

b) Aneurisma de la vena bronguial
¢l Vaszo Aberrante

d} Agrandamiento cardiaco

inflamatorios
{Th, sarcoidosis, ete.)

I. Fiprosis ALVEOLAR

Como datos importantes a  sefalar
en cuanto a etiologia, tenemos en pri-
mer lugar la deficiencia del cartilago
bronquial, a veces llamada condroma-
lacia, flaccidex hronguial. atrofia, bron-
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quio suave, cte. Este hecho es muy difi-
¢il de valorar tanto durante el acto ope-
ratorio como al corte histolégico y por
eso debe tenerse en cuenta que normal-
mente se encuentra cartilago en la
pared bronquial por debajo de los bron-
quios de un milimetro de didmetro,
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cuando existe enfisema el bronquio se
distiende, aumentando en calibre dos
o tres veces v cuando se examina his-
tolégicamente vy no aparece cartilago
es que s¢ trata de hronguios sumamen-
te finos donde no existe cartilago v que
por la dizstension sufrida son conside-
rados bronquios de mayor calibre. Por
ello, al asegurar ausencia de eartilago
bronquial deben fijarse las piezas de
manera uniforme, seccionadas seriada-
mente, examinadas y por iltime compa-
radas con pulmones normales tratados
en ignaldad de condiciones,

Asimismo, puede no encontrarse nin-
gin factor etiolégico determinante v
es debido a que el mismo se hallaba en
la linea de seccidn del bronguio, tal
como lo sefala Floyd! en s trabajo ¥
otros” en donde se interpreté la mucosa
redundante como un artefacto de co-
lapso, fijacidn o seeccidn, mas que un
defecto intrinseco propiamente.

En cuanto al enfisema no ohstructivo
Bolande y eolaboradores han sugerido
que los cambios enfisematosos solo pue-
den tener lugar & existe una anormali-
dad oculta del paréngquima. Ellos han
demostrado en un grupo de sicte pa-
cientes la presencia de estroma alveolar
engrosado con formacidn de células fu-
siformes (Spindle) v tejido conectivo
coligeno inmadure, a lo cual ellos de-
nominaron fibrosis alveolar. Estos cam-
bios estin ausentes en ¢l pulmén nor-
mal o en pulmones con otros tipos de
enfisema. Asimismo como resultado de
esg rigidez de la pared alveolar se di-
ficulta la fase espiratoria favoreciendo
la produceion del enfisema v si conco.
mita con éste cierto grado de obstrue-
cion bronquial, ¢l cuadro clinico se
desarrollarda completamente.

Los sintomas clinicos del enfisema
lohar dependen iinica y directamente
de las alteraciones fisiopatolégicas cau-
sadag por ¢l lobulo expandido. Si esta
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distension enfiscmatosa es mediana en
volumen vy no progresiva, el paciente
puede tener escazo: o ninglin sintoma.

La funcién dizminuida de un zélo ls-
bulo, puede tener poca repercusién so-
bre la funcidn respiratoria en general,
¢i el tejide pulmonar restante funciona
bisn. Si por ¢l contrario la distensién
unilobar progresa y alcanza un gran
tamafno puede comprimir el resto del
parénguima sano del pulmon afecto v
tamhién desplazar al mediastino, com-
prometiendo ¢l funcionamicnto del pul-
mén opuesto. Posteriormente la reserva
respiratoria contimia disminuyendo, los
diafragmas son rechazados hacia abajo
por el aumento de la presién intrato-
ricica y ademas el desplazamiento me-
diastinal marcado también puede con-
tribuir a dificultar o impedir €l retorno
vemoso al corazén, con las consecuen-
cias fatales que esto produce. Por lo
tanto e] euadro elinico puede variar en
escala, desde una dificultad respiratoria
discreta hasta una disnea severa con
cianosis marcada, dependiendo del vo-
lumen del lobulo enfisematoso, el grado
de desplazamiento de las estructuras
intratoricicas y la presencia o no de
cardiopatias congénitas. Estos trastor.
nos respiratorios pueden estar presentes
desde los primeros dias del nacimiento
o desarrollarse al cabo de algunas se-
manas.

La tos persistente, sibilancias, infee-
ciones respiratorias recurrentes y la di-
ficultad en aumentar de peso son los
olros datos que aparceen completando
¢l euadro sintomatolégico. Los signos
fisicos encontrados con mavor frecuen-
ciag son: la disminucién del murmulle
vesicular e hiperresonancia en el lébulo
daiiado, la taquipnea con aleteo nasal,
tivaje subeostal ¢ intereostal v la cia-
nosis en aguellos casos extremos. Pue-
de también auseultarse en algunos pa-
cientes estertores roncos v sibilantes.

R. C. P,
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El examen radiolégico constituye el
método complementario de mayor valor
en ¢l diagnéstico correcto de esta afee-
viin, Los datos radiograficos de mas
importancia pueden resumirse en:

. Hiperacreacion del labulo com-
prometido,

Atelectazia de loz lébulos restan-

lits.

3. Desplazamiento  mediastinal  ha-
cia ¢l lado opuesto que sumenta
con la espiracion.

. Hernia del lébule distendido ha.
cia el lado contrario.

Itehe vealizarse el diagnéstico dife-
rencial radiolégico con: atelectasia de
un libule y enfisema compensatorio
contralateral, quistes pulmonares con-
wénitos incluvendo el quiste gigante so-
litario, nenmatocele postnenmonia esta-
filocdevica, neumotdrax, enfisema obs-
tructive  seeundario a  inhalacién de
cacrpo extraio intrabronguial, hernia
diafragmatica, fistula triquecesofdgica
v oagenesia del pulman.

La presencia de trauma pulmonar den-
tro de la zona radiotransparente nos
sirve para diferenciar el enfisema lobar
del neumotirax, el quiste solitario y Ia
lereia dialragmatica.

La fistula traqueoesofigica puede ser
diagnosticada con la ayuda de un eso-
fagograma v asi también la hernia dia-
fragmitica, por el estudio radiolégico
contrastado  del tractus digestivo supe-

rior.

Los ahseeso: v neumatoceles se pro-
ducen a consecuencia de procesos infee-
cinsos del pulmén, ademds del curso cli-
nico que es totalmente diferente.

Fl enfisema compensatorio contrala-
teral a una atelectasia, mo presenta la
caracleristiea de ser tan dramdtice ¥
persistente como el enfizema lobar ver-
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dadero. La inhalacién de un cuerpo ex-
trafio intrabronquial generalmente puc-
de tener antecedentes del aceidente,
asimismo la broncoscopia es un medio
auxiliar de gran importancia para el
diagnéstice de estos casos,

La broncoscopia y la broncografia
pueden ser de utilidad en aquellos pa-
cientes donde el diagnéstico sea dificil,
aungue al respecto existe disparidad de
criterios entre los autores, va que algu-
nos la condenan come Kamphuys de
Holanda en su reporte de 4 casos reali-

zados en 1962.°

La distribucidon anatémica de los lo-
bulos afectados varia también segin las
distintas publicaciones, aunque existe
un porcentaje mayor en los lébulos su-
perior izquierde v medio derecho.

Leape y colaboradores® sefialan de un
total de 29 pacientes la distribucion si-
guiente:

i
Lébule superior izguierdo .... 12 42
Lébuloe medio derecho ........ 12 42
Lébule superior derecho ....... ] 13
Lébule inferior jzquierde ...... 1 3

De los 65 pacientes colectados por
Kamphuys, correspondicron 30 casos al
lobulo superior izquierdo, al lsbule
medio derecho 19 casos, al lobule dere-
cho superior 15 casos v lobuloes inferio-
res derecho ¢ izguierde un caso cada
uno.

Sin embargo Jones y colaboradores
encontraron  la  patologia distribuida
en:

Casos
Lébule medio devecho ... onnnns ]
Lébule superior izquierdo .......... . 4
Libule superior derecho ... ... 1
Lébule inferior derecho ... .....000n. 1
Lébule superior dereche v medio ... 1
Labule inferior dereche y medio .... 1
14
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El tratamiento del enfisema lobar in-
fantil es la reseceion quirdrgica del lo-
bule afectado una vez realizado el diag-
nostico,

Esta  demostrade  exhaustivamente
que ¢l tratamiento con métodos conser-
vadores es initil v hasta peligroso. Asi-
mismo la aspiracion con aguja del
lobulo enfizematoso es extremadamen-
te dafina, por todas laz complicaciones
resultantes, ¥y un ejemplo de ellos lo
s el nenmotdrax a tension.

Excepto en los reportes de Korngolds,
todos los autores han desechado este
tipo de tratamiento y como bien senala
Leap y colaboradores® siente gran pla-
cer por su abandono. Estos mismos au-
tores sefialan un 1009 de mortalidad
en los casos tratados con métodos con-
servadores, no 2si veintiin pacientes
que fueron intervenidos, practicindose-
le lohectomia sin ninguna muerte. Jones
v colaboradores® reportan 14 casos tra-
tados en su totalidad por medios gui.
rargicos con dos fallecimientos, uno
durante el acto operatorio v el otro en
¢l postoperatorio.

Jean P. Binet,! de Francia refiere ha-
her operado 20 casos de enfisema lobar
con tres muertes, uno a causa de neu-
monitis del otro pulmén, otro debido
a cardiopatia congénita v ¢l iltime
como consecuencia de un neumotdrax
contralateral.

Seiala también la importancia del
uso intraveroso de la hidrocortisona ¥
sus excelentes resultados obtemidos en
dos casos que presentaban atelectasia
concomitante del pulmén opuesto.

RESUMEN DE LA HISTORIA CLINICA

Nombre: G. M. A, edad: 23 dias,
sexo: m., raza: b, H. C. 80417,

Ingresa en ¢l Hospital Infantil de
Santiago de Cuba el 20 de Octubre de
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1964, por presentar dificultad respira-
toria, con polipnea, cianesis discreta
peribucal v distal, asi como suberepi-
tantes en hemitérax derecho, segin se
reporta en la orden de ingreso.

Los antecedentes importantes fueron:
parto hospitalaric a término, con un
peso de 6 libras y 14 onzas, llanto de-
morado eon asfixia ¥ cianosis, teniendo
necesidad de administrarsele oxigeno.
En el resto de los antecedentes solamen.
te presenté ictero después de las 24 ho-
ras, dizminuyéndole progresivamente
hasta el momento de su ingreso en que
cs dizereto. La caida del cordén fue a
los 9 dias sin ninguna complicacién,
vacunado con B. C. G. al nacimiento.
Alimentaciéon materna.

Segin la historia recogida de la ma-
dre, refiere que ¢l nifio presenta difi-
cultad respiratoria discreta desde su
nacimiento, siendo dade de alta del
Hospital de Maternidad diciéndole que
no presentaha ninguna afeccién respi-
ratoria. Contimia expresando que a los
veinte dias noté que la falta de aire era
mis intensa por lo que consulta a un
facultative el cual le indica Rx. de térax
remitiéndole a este Centro para su in-
areso.

Al examen fisico los datos apuntados
en la H.C. son: Fascie normal eon buen
aspecto general, peso T lbs. 13 onzas,
temperatura 36.4, erineo y cara normal,
no cianosis. Subictero. En el aparato
respiratorio disnea con tiraje sub ¢ in
tercostal, timpanismo aumentado en
parte superior de hemitérax izquicr-
do. A la auscultacién se oye con dificul-
tal el murmulle vesicular en parte su-
perior del hemitérax izquierdo, no asi
en su porcién inferior donde se auscul-
ta bien el murmulle con algunos ester-
tores suberepitantes. El resto del exa-
men fizgico fue negativo.

Los exémenes complementarios de
laboratorioc no mostraron  alteracién
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patolégica a excepeion de un aumento
disereto de la bhilirrobina.

Informe radiolégico. Se observa una
sran zona de enfisema del lébule supe-
rior izquierdo, ¢l cual rechaza el pa-
rénguima pulmonar del lébulo inferior
de ese lado hacia abajo v adentro, des-
plazando a su vez todos los elementos
del mediastine hacia la derecha, dando
una falz» imagen de condensacién pul-
monar en cs¢ hemitérax, la cual se com-
prucha  perfectamente en  las placas
oblicuas donde se observa el parénqgui-
ma pulmonar sin patologia estando po-
siblemente  disminuida la  capacidad
respiratoria de ese pulmén por la com-
presiin que ejerce el mediastino sobre
.

Fluoroscopicamente se observa movi-
micntos  paradéjicos de los hemidia-
fragmas. siendo muy disminuido el mo-
vimiento del hemidiafragma izquierdo.
iFig. Moo 11, Se recomienda practicar
lironeoaralia.

La sustancia de con.
traste penetra en el drbol bronquial del
lébulo inferior izquierdo observindose
como todos los hronguios de este 1ébulo
se encuentran desplazados hacia abajo
v atris exceplo el segmento apical.

Broncografin,

El hronguio correspondiente al lébu-
lo superior no se visualiza, observando-
« este lobule enormemente  dilatado
debido o un enfisema ohstructive por
posible compresion extrinseca congéni-
ta de su hronquio prinecipal (vaso andé-
malo) o por hipoplasia del mismo con
algin tapon mucoso que lo obstruye.

La triquea s¢ encuentra desplazada
hacia la derecha,

Broncoscopin. Traquea rechazada ha-
cia la derceha. Carina algo edematosa
v congestionada, Bronquio principal iz-
quicrdo: no puede introducirse en el
mi=ma ¢l hroneoscopio.

R C_P
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Se instituye tratamiento a base de
nebulizacion de alevaire, antibidticos v
se¢ decide la intervencién quirtrgica con
cl diagnodstico de enfisema lobar.

INFORME OPERATORIO

Previa antisepsia de la piel con mer-
thiolate, se realiza toracotomia izquier-
da a través del 5to. espacio intercostal.
Una vez abierta la cavidad toricica se
encuentra el 16bulo superior y la lingu-
la distendidos que a la palpacién se per-
cibe enfisematoso. El lébulo inferior se
encuentra rechazado vy poco distendido,
de consistencia normal.

Se procede a la diseccién del pedicu-
lo vascular del lébule superior y lin-
gula, no encontrindose wvaso anémala
algune, sino solamente adenopatias vo-
luminosas que no comprimian el hron-
guio.

Se lizga v seeciona la vena pulmonar
superior y las ramas arteriales corres.
pondientes, se practica la seecién del
bronquio del mismo lébulo con cierre
a puntos sueltos con seda 40 segin tée-
nica de Sweet. Pleurizacion del rindn
bronquial. Se comprucha la reexpan-
sion satisfactoria del lobulo inferior v
el cierre del muiién bronquial. Cierre
de la toracotomia por planos dejando
la sonda de drenaje por contraabertura.

Se retird el drenaje de térax a las 48
horas de operado al demostrarse por
exdmenes radiogrificos seriados buena
reexpansion pulmonar y no haber sig-
nos de derrame pleural (Fig. No. 4).
Al sexto dia del postoperatorio se en-
cuentra el paciente con discreto tiraje
subcostal y no cianosis. Se practica exa-
men radiolégico de urgencia (Figura
No. 5), obzervindoze neumotérax a ten-
¢sion del hemitérax izquierdo. Se pro-
cedié a practicar aspiracién de ese he-
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Fig. 1. Rx. Simple frontal v Iateral,

Fig. 2. Rx. frontel, Broncografia. Fig. 3. Broncografia. Rx. lateral.
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Fig. 4. Postoperatorio.

mitérax con trocar conectado a un sis-
tema de aspiracion continua.

Se repite placa de térax al dia si-
suicnte v el lébulo inferior se ha reex-
pandido. ¢l mediastinoe ha voelto a la
linca media v no existe derrame, aun-
que contimia saliendo aire por el dre-
naje irreversible. No fiebre, buen esta.
do general v defeca normalmente.

Se mantienc la :mpimciﬁn de torax
durante 72 horas v observando que la
salida de aire por la misma continuaba,
so decide la reintervencién por posible
fistula hroncopleural de pequeiio cali-

liree.

El informe operatorio de la segunda
intervencion fue el siguiente: Se realiza
taracolon igquierda a través de la
incision anterior.  Se encuentra lébulo
inferior izquierdo de aspecto normal,
cop salida de aire por tres pequeios
orificios a nivel del parénquima pul-
maonar cerea del hilio del mismo lobulo,

R. C._ P,
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i

Fig.

Fig. 6. Bx. al alta. Engrosamiento plewral del
vértice izquierdo.

45



Fig. 7. Microfotografia demostrande la hipoplasin del cartilage en bron-
quio de mediaono calibre.

dos de ellos, situados en cara anterior
v uno cn la posterior.

Se realiza sutura de dichos orificios
von seda 4.0 con aguja atraumatica »
s comprucha que no existe escape de
aire, Se cierra la pared por planos y se
deja sonda toriaciea para aspiracion
constante.

El paciente evolucioné perfectamen.
ie de su segunda intervencién, siendo
dado de alta a la semana siguicnte, He-

o varias veoes i
el postoperatorio tardio. siendo  visto
por altima vez a los diex meses de ope-
rado continuande en perfecto cstado de
saluw,

mas consultado al n

Fig. #. Microfotografia que demuestra la gran dilatacién de loz alvéalos
prlmenares v ruptura de los mizsmas,

4
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INFORME ANATOMOPATOLOGICO

El lébulo ol pulmén remitido, des-
de el punto de vista macroscéopico me-
dia 10 x 7 x 2 ems: con aumento mar-
vado de erepitacion vy formacién de
pequena= bulas de enfizema. Un corte
sazital el mi=mo reveld dizereta dis.
tension de loz alvéolos, con congestion
marcada e los vasos. Los bronquios de
cran calibre no lucian tener alteracidn
LRTM BT [TPR

El examen microscopico revels dila-
tecion marcada de los alvéoelos pulmo-
nares, con ruplura de los tabiques inter-
alveotares:  ademidis del engrosamiento
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de aquellos que e encontraban intac
tos. El estudio de los bronquios se apre-
cié marcada hipoplasia de los cartilagos
correspondientes a los bronquios de
mediaro calibre. (Figs. Nos. T v 8)

Diagnostico: Enfisema lobar infantil
RESUMEN

Se realiza una revision somera sobre
la entidad clinica conocida como Enfi.
sema lobar infantil. Se presenta un caso
portador de esa patologia debida a una
hipoplasia de los cartilagoz bronguia-
les.
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