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RESUMEN

Se  resliza ‘una revisién bibliogrdfica sobre enfisema lobal
congénito (ELC). Se presentan 3 pacientes que mostraban esta malforma-
cién pulmonar diagnosticada en nuestro centro. $e hace ¢l diagnéstico
de una forma casual en la paciente 1., pues estaba asintomatica. Se
considera como un hallazgo radiografico el ELC. Se corrobora en los
pacientes 2 y 3, operados, el diagndstico clinico-radicgrafico con ‘el
anatomopatoldgico. A pesar de 1o caracteristiéo del |cuadro
clinico-radiogrdfico no se diagnosticd de inicio la entidad. por lo
que se considera debe tenerse presente la posibilidad del diagnéstico
de ELC en todo lactante de menos de 6 meses que presente dificultad
respiratoria importante.

INTRODUCCION

El enfisema lobar congénite (ELC). es una malformacién que afecta a 1 de
loa lébulos del pulmdn, de manera excepcional a 2 o mds. y predomina su
localizacién en los lébulos supericres  y en_el medio derecho. aungue ol
lébulo superior izquierdo es el mas afectado:  puede producir una grave
dificultad respiratoria en ¢l periodo neonatal. que en el 90 % de los casos
se manifiesta antes de los 6 meses de edad  y es interpretado en oca-
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sionss por las manifestaciones ~linicas ¢ imagen radiografica como lesiones
atelectasicas o bronconeuménicas en el lado opuesto a la lesidén, lo que
ocurrie en 2 de los 3 pacientes que presentamos, ingcesaaos en el Hospital
Infantil Docente "Pedro Borras Astorga” en los anos 1976, 1986 y 1987. Es
por elle gque consideramos importante una revision de la entidad.

El tratamiento de eleccién es el gquirdrgico, aungue algunos pacientes
tienen una evolucién favorable espontanea.

CAS0S CLINICOS
CASO 1

Paciente J. M. R., historia clinica 666072, de la raza blanca, sexo
femenino. edad. & meses, con antecedentes de salud hasta 1976, que ingresa
en nuestro centro por presentar fiebre., secrecidn nasal v tos escasa; el
examen filsico fue completamente normal, con antecedentes patolégicos fami-
liares negativos.

Se¢ le realiza una radiografia de térax. donde s¢ observa una imagen de
enfisema localizado en proyveccidn del lébulo superior izguierdeo gque en la
vigta lateral se proyecta en la regidn anterior. donde se aprecian las
estructuras del mediastin? ligeramente desplaradas hacia el otro lado; no
se define imagen de cuerpo extrafo. En una tomografia realizada se com-
prueba la existencia de un Area de hipertransparencia localizada en el ter-
cio superior del hemitorax izguierdo, gque provoca compresidn del parénguima
vecino que estd rechazado hacia abajo. al mismo tiempo existe desplazamien-
to del bronguic tronce izquierdo.

El tratamiente wutilizado fue sintomitice, la evolucidn posterior de la
paciente es favorable. Ha sido wvista periddicamente por consulta; en estos
momentos tiene 11 ancs y continda asintematica. Le fue realizado una radio-
grafia de térax donde s4lo se observa un aumento de la transparencia en el
lébule superior izguierdo, sin gque exista desplazamiento del mediastino
(figura 1).

CASO 2

Paciente ¥. R. G.. historia clinica 755070, de la raza blanca. sexc mas-
culino. edad. 5 meses. que ingresa en nucstro centro en 1986 con el antece-
dente de presentar cuadros de dificultad respiratoria desde los 27 dias de
nacidoe. por lo que habla ingresado en varias oportunidades en su lugar de
procedencia con el diagnéstico de bronconeumconia ¥ al no mejorar es remi-
tide & nuestro hospital. Presenta ante..”?entes patoldgicos familiares ne-
gativos y al examen fisico. los siguientes datos. Aparateo respiratorio:
Polipnea. tiraje subcostal moderade Fr = 70' hipersonoridad en tercio supe-
rior de hemitérax izquierdo. donde el murmulle vesicular se encontraba dis-
minuido. sin estertores. El resto del examen fue negativo. Eutréfico.
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Figura 1. Radiografia de tdédrax de la paciente 1. donde se cbserva un aumen-
to de la transparencia hacia el lébulo superior izquierdo, sin desplaza-
miento del mediastino.

Se le realiza radiografia de torax simple. donde se chserva imagen de
enfisema localizado en ldbulo superior izquierda' con desplazamiento del
mediastine hacia el hemitérax derecho (figura 2).

Se somete a tratamiento quirdrgice, ¥ se le realiza lobectomla de lébuleo
izquierdo: su evolucidn posterior es favorable. Se realiza radiografia de
térax posoperatorio. donde se observa que el mediastino ha ocupado su lugar
(figura 3).

Los resultados de anatomlia patolégica del 1ébuleo afectade son los
siguientes: Distensién del parénguima pulmonar con formaciones bullosas
subpleurales. Al corte, bronguics dilatados, aspectoe enfisematoso, no se
precisa alteracidn en cartilagos. Se corrobora el diagndstico
clinico-radiografico de ELC.

CASO 3

Paciente Y. M. G.: historia clinica 760993, de la raza blanca, sexXo mas-
:ulino: edad, 1 mes. que ingresa en 1987 en nuestro centro por presentar
dificultad respiratoria desade los 10 dias de nacido. por lo cual fue ingre-
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Figura 2. Paciente 2. Se observa imagen de enfisema localizade en lébulo
superior izquierdo, c¢on desplazamiento del mediastino hacia el hemitorax
derecho.

Figura 3. Paciente 2. Ra-
diografia poscperatoria.
donde se observan puntos
de sutura metalica y el
mediastino. sin despla-
zamiento.




sade en otro centro. donde se le diagnosticd primero. una bronconeumonia
izquierda y posteriormente una hipoplasia pulmonar izquierda.

Sus antecedentes patolégicoa familiares eran negativos y los datos obte-
nidos al examen fisico fueron los siguientes: Aparato respiratorio: Polip-
nea., tiraje subcostal moderado Fr = 80' hipersonoridad vy disminucién del

murmullo vesicular en hemitérax derecho. sin estertores.

Buena coloracién. no cianosis. Su estado nutricional eutréfico. Se rea-
liza radiografia de térax simple donde se observa hiperventilaciédn pulmonar
localizada en ldbulo medio. con desplazamiento de la traguea y herniacidn
del mediastino hacia la izquierda (figura 4).

Figura 4. Paciente 3. Se
nbserva hiperventilacién
pulmonar localizada en
lébulo medio, con despla-
zamiento de la trdquea vy
herniacién del mediastino
hacia la izquierda (ra-
diografia de térax sim-
ple).

En la wvista lateral el Area de hiperinsuflacidn se sitda en proyeccién
del lébulo medio (figura 5).

En el angiocardiograma efectuado se observa desplazamiento de los vasos
del ldbulo superior e inferior derechos. con hipertransparencia al nivel
del lébulo medio, lo gue se muestra en la figura 6.

Se selecciona el tratamiento quirdrgico: se efectta lobectomia del
lébule medio. ¥ son los resultados del estudic de la pieza obtenida macro y
micro compatibles con’ ELC: distensidén del parénguima pulmonar, con
aspecto enfisematoso. Al corte microscédpico se observan Areas hiperdisten-
didas de aspecto enfisematoso., con pequefias zonas atelectasicas. Mo =se
aprecia cauea gue explique el ELC.

La evolucidén posterior del paciente ha sido favorable.
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COMENTARIOS

El enfisema lobar congénito es una afeccidn congénita. pero la inciden=
cia familiar no ha sido considerada por la mayorin de lom autores revisa-
dos. aunque Palacio y Campen senalan el ELC en 2 hermanos y Wall ot al,
se refieren a 2 pacientes con el ELC: la madre y su hija.

En nuestros pacientes . los antecedentes patoldgicos familiares fueren
negativos. 4.6

Se describe por algunos autores  una mayor frecuencia en el sexo mas-
culine. De nuestros pacientes 2 eran del sexo masculino y 1 del sexo feme-
nino: por el escaso nimero de casos no podemos llegar a conclusiones.

En relacién con los factores pategénicos del ELC se plantea que alrede-
dor del 50 % de los casos pueden considerarse como idupaticnu.‘p?ns no se
encuentran alteraciones anatdmicas que expliquen el enfisema. En el
resto. las causas pueden ser intrinsecas: Anomalias de los cartilagos,
broncomalasias. ausencia o hipoplasia y/o enomalias del tejide de sostén,
la llamada "fibrosis alveolar”: existencia de anillos. pliegues. hipertro-
fia de la mucosa bronquial que actida como mecanismo valvular. Las compre=
siones extrinsecas dc!gbronquio por vasos aberrantes. adencpatias o tumores
pueden causar ELC.

Existen estudios recientes (Hislop y Reid) que plantean que el ELC puede
deberse a un aumento en el nimero de alvéolos de tamafio normal. o alvéolos
diltengigot. aunque en nimero normal o como combinacién de ambas posibili-
dades. En nuesatros pacientes no se precisé la causa de ELC.

La causa de los trastornos respiratorios graves en el ELC estd rela-
cionada con ¢l atrapamiento del aire por el lébule afectado. conforme el
lébulo se va distendiendo: los lébulos restantes se comprimen: puede Jcur-
rir hernia del 1ébulo distendido a través del mediastino anterior ¥y produ-
cir compresidn del pulmén lateral. La hematosis resulta comprometida tanto
en el lébulo enfisematoso como en el resto del pulmén.

El ldbulo enfisematoso actia como una masa intratoracica. qué  comprime
las estructuras normales ¢ interfiere en la ventilacién. Ademis, al despla-
zar el mediastino, obstaculiza el retorno venoso al corazdn.

Los sintomas clinicos pueden aparecer poco despuds del nacimiento ¥ son
rdpidamente progresivos: en la mitad de los casos aparece en el primer mes
de vida. En la casi totalidad los sintomas clinicos comienzan en los &
primeros meses.

Clinicamente se presenta taquipnea. disnea y cianosis, que se incrementa
con el llanto v la alimentacion.

Al examen fisico existe tiraje generalizado importante. disminucién de
la movilidad del lado afectado. hipersonoridad y disminucién del murmulleo
vesicular del pulmén enfisematoso.

De los pacientes presentados 2 comenzaron cen disnea dentre gfﬁ'gsiher
mes de vida. lo cual concuerda con la literatura médica revisada.

En el casc 1 se puede afirmar. que el diagnéstico de ELC fue casual,
pues esta paciente ingresa por presentar fiebre y una afeccidn respiratoria
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alta ¥y el eatudio radiografico mostrd las alteraciones que hicieron plan-
tear el diagnéstico de ELC.

La evolucién posterior en la paciente. que se mantiene asintomatica y
cuya radiografia del térax actual es practicamente normal, noz hace plan-
tear que se encontraria entre el tanto por ciento de ninos con ELC en el
cual ocurre una fvglucibn espontanea del primero. lo cual es senalade por
algunos autores.

En relacién con los casos 2 y 3, ea importante destacar gue en ambos la
dificultad respiratoria fue de magnitud tal, que los condujo a wun ingreso
hospitalario temprano. Inicialmente en ambos se realizd el diagndstico de
bronconeumonia del lado contrario ¥y en uno se sospechd hipoplasia pulmonar.
¥ fue la evolucién no favorable de las supuestas bronconeumonias, lo que
lleva a la profundizacidén del andlisia clinico.

Por tanto creemos que debe tenerse presenta el diagndstico de ELC, en
todos agquellos pacientes con un cuadro de dificultad respiratoria en los
primeros meses de vida. pues el diagndstico una wvez planteado es facil de
comprobar.

En los casos 2 ¥y 3 las manifestaciones clinicas fueron comunes: polip-
nea, tiraje, disminucidn del murmulle vesicular e hiparaonarifg?ﬁ'gel lado
afectado. Este cuadro coincide con la bibliografia revisada.

En la radiografla de t4rax pueden verse:

- Radiotransparencia aumentada en el campo pulmonar afectado.

- Radiopacidad cuneiforme adyacente al lébule afectado., que no es mas

gque los léobulos atelectésicos.

- Desviacidn mediastinica hacia el lado opuesto.

= Depresidén del hemidiafragma del lado afectado.

- Radiotransparencia retroesternal gque indica herniacién a través del

mediastino.
Generalmente el di&ﬁnﬁltiC? geliealizn con la clinica ¥ la radiografia
simple de térax AF y lateral. mowmeET NHo se recomienda realizar bronco-

grafia, pues ésta puede ser perjudicial ¥ no ofrecer elementos de valor
para el diagndstico, por lo cual se reserva para los casos atipicos.

El estudio flucroscépico si pﬁede resultar 4til porque se visualizan los
movimientos respiratorice. Yy se muestra la incapacidad para desinsuflarse
el lébulo afecto.

La localizacidén del enfisema de nuestros pacientes fue similar a la
raporti?s en los trabajos revisados. lédbulo superior izquierdo v ldbulo
medio. El diagnéstico se realizd por la observacidn clinica y el estudio
radiograficoe simple de tdorax. En el paciente 3 se hizo ademés fluoroscopia
¥ angiocardiograma.

La fluoroscopja mostrd el lébule enfisematoso y su incapacidad para
egpirar el aire.

El angioccardiograma no aportd elementos nuevos. En los trabajos revisa-
dos se afirmd que los estudios contrastados no deben practicarse de rutina
para llegar al diagnéstico de ELC, pues son peligrosos y no ofrecen elemen-
tos que no puedan obtenerse de una radiografia de térax simple.  La indi-
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cacidén del angiocardiograma se reservarlia para aquellos casos en que se
sospechen anomalias cardiovasculares. La broncospia tampoco es recomendada,
porque no ayuda al diagnéstico. excepto en niﬁgu mayorcitos en los cuales
se sospeche la posibilidad de un cuerpo extrano.

No es infrecuente la asociacién con malformaciones congénitas, sobre
todo cardicvasculares, del 35-40 % y en los casos en gue se sospeche estara
indicado la angiocardiografia. =

Aun cuande el cuadro clinico. el patrén radiegrafico ¥y la evolucién son
sugestivos para el diagnéstico de ELC. a veces se plantean dudas
diagndsticas, en algunas entidades gque tienen caracteristicas clinico-
radiograficas similares: entre ellas tenemos:

= Enfisema compensador.

= Quistes pulmonares cong&nit&s.

= Pulmén poliquisticos.

- Hernia diafragmatica.

- Agenesia lobar.

= Neumotdrax.

- Bulla pulmonar.

- Enfisema obstructivo adgquirido.

- Displasia adenomatoidea quistica del pulmdn.

El tratamiento de eleccidén es la cirugla. realizada de manera oportuna;
congiste en la reseccidn del lébulo afectado. La evolucidn resulta ser
favorable.

En algunos pacientes el mismo procesc se desarrolla ulteriormente en
otros lébules, aungue esto es raro. En otros pacientes el procesoc parece
deternerse por =1 sd&dlo. ¥y desaparecer poco a poco la insuflacién, para
resultar al final. un pulmdén normal © un lébulo relativamente avascular con
una perfusidén escasa. Algunos autores afirman que alrededor del 4 % de los
casos pueden ser asintomidticos y recomiendan en estos pacientes une con-
ducta expectante, pues existe la posibilidad de reabsorcién cspnntanea,4

Sin embargo., en la mayorila de las publicaciones revisadas. se observa,
de manera categdrica. que es la cirugla el tratamiento de eleccidn, antes
de gue surjan complicaciones tales como infecciones sobreanadidas., encefa-
lopatia por hipoxemia o muerte por insuficiencia cardiorrespiratoria.

Los resultados de la anatomia patoldgica fueron gimilares. El
diagnéstico fue el de ELC: no se encontrd ninguna condicién anatdmica
intrinseca o extrinseca que pudiera estar ocluyendo al bronguio vy ser la
causa del enfisema.

En la mayoria de los casos gfg???tadou no se describen alteraciones
anatédmicas que ocluyan el bronguio.

La operacidén realizada fue la reseccidn del 1lébule afectado. MNo hubo
complicacién operatoria y la evolucidn posterior de los pacientes ha sido
satiafactoria. Hasta el momento no han preasentado manifestaciones gue hagan
sospechar alteraciones en otros ldbuloa. En los casos publicados no existe

-

el reporte de esta alteracion.
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SUMMARY

A bibliographic review on congenital lobar emphysema (CLE) iz carried out.
The cases of three patients who showed such pulmonary malformation. diag-
nosed in our center., are presented. One patient was accidentally diagnosed.
since she was asymptomatic. CLE is considered as a radiographic finding. In
the other two patients. clinico-radiclogic diagnosis is corroborated with
the anatomopathologic diagnosis. Despite the clinico-radiclogic picture is
typical. the entity was not diagnosed at the begining. therefore, it is
considered that the possibility of diagnosis of CLE must be taken inte
account in ail suckling children under six months, with respiratory diffi-
culty.

RESUME -

On  feait une revue de la bibliographie concernant 1'emphyséme pulmonaire
lobaire congénital {(ELC). Il est présenté 3 malades porteurs de cette mal-
formation pulmonaire diagnostiquée dans notre centre. Chez la petiente 1,
le diagnostic a &té¢ posé¢ par hasard, car elle était asymptomatique. On con-
sidére 1'ELC comme une trouvaille radiographique. Chez les patients 2 et 3,
opérés, le diagnostic clinico-radiographique a été corroboré par le diag-
noatic anatomo-pathologique. Malgré les caractéristiques typigues du
tableau clinico-radiographique, on n'a pas posé le diagnostic de 1'entité
dés le début; on considére donc qu'il faut tenir compte de la possibilité du
diagnostic de 1'ELC chez tout nourrisson Agé de moine de & mois présentant
une détresse respiratoire importante,
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