Enfisema Lobar Congénito.
Reporte de Caso.
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Resumen

El enfisema lobar congénito es enfermedad rara que se caracteriza por obstruccion parcial del bronquio o por defectos congénitos del cartilago, gene-
ralmente en pacientes de sexo masculino y unilateral.

Presentacion de Caso: Se trata de un paciente masculino de 2 meses de edad, que consulta por disnea. La radiografia de ingreso observa imagen suges-
tiva de neumotdrax derecho; razén por la cual le colocan tubo intercostal derecho e inician cobertura antibidtica; sin embargo tras 6 dias de tratamiento
intravenoso, la imagen sugestiva de neumotdrax derecha en radiografias persiste. La tomografia de térax, evidencia drea de hiperinsuflacion en Iébulo
inferior derecho y desplazamiento de estructuras mediastinales. Se diagnostica enfisema lobar congénito y se realiza lobectomia inferior derecha. La
evolucién es adecuada.

Conclusion: El diagnodstico se basa en alta sospecha por clinica del paciente y estudios de imagen. El tratamiento recomendado en pacientes sintomati-
cos es la reseccién quirurgica del I6bulo pulmonar afectado.

Palabras Clave: Enfisema Lobar congénita, malformacién pulmonar, toracotomia posterolateral

Abstract
Congenital lobar emphysema. A case report.

Congenital lobar emphysema is a rare condition which is characterized by either partial obstruction of the bronchus or a congenital defect of cartilage.
It generally presents unilaterally in male children at two months of age.

Case presentation: We present a case of a two month old boy who was brought in with dyspnea. Chest x-rays on admission revealed an image suggesti-
ve of a right pneumothorax. Accordingly a right intercostal tube was inserted and antibiotic therapy was started. After six days of treatment, on repeat
chest x-rays the image suggestive of right pneumothorax persisted. Computed tomography of the chest revealed an area of hyper insufflation in the
right inferior pulmonary lobe accompanied by displacement of mediastinal structures. The diagnosis of congenital lobar emphysema was made and a
right inferior lobectomy was carried out. Progress after this was satisfactory.

Conclusion: The diagnosis of congenital lobar emphysema is based on a high degree of suspicion and imaging studies. Surgical resection of the affected
pulmonary lobe is the recommended form of treatment.
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Introduccion

El desarrollo del sistema respiratorio comienza a la
tercera semana de gestacion. Problemas en el de-
sarrollo puede causar anomalias estructurales lla-
madas malformaciones bronquipulmonares, que
se pueden manifestar en el periodo neonatal como
anomalias del parénquima pulmonar.

El enfisema lobar congénito es una enfermedad
rara, con una incidencia de 1:20,000 a 1:30,000 na-
cimientos. Defectos congénitos del cartilago y obs-
truccién parcial del bronquio son las principales
causas de Enfisema lobar congénito. Usualmente su
presentacion es unilateral con mayor prevalencia en
sexo masculino. Los Iébulos involucrados con mayor
frecuencia son el I6bulo superior izquierdo y el |6bu-
lo medio derecho, la afectacion del lI6bulo inferior
es menor al 2%. Asi mismo, se puede asociar a mal-
formaciones cardiacas como persistencia de ductus
arterioso, defectos septales atriales, defectos sep-
tales ventriculares y tetralogia de Fallot, asi como a
poliesplenia.

El diagndstico se realiza por imagenes, y muchas ve-
ces puede ser confundido con neumotdrax. Su diag-
ndstico temprano mejora el prondstico y reduce la
mortalidad.

El tratamiento de eleccidn es la extirpacién quirurgi-
ca del I6bulo afectado. La recuperacién es rapida y
sin secuelas, con pronta re-expansion del pulmaon re-
sidual y centrado mediastinico. La mayoria de estos
pacientes presentan estudios funcionales respirato-
rios normales varios afios después de la cirugia por
el crecimiento compensatorio del resto del pulmén.
Sin embargo, se han documentado casos de pacien-
tes asintomaticos en los que se han tratado conser-
vadoramente en niflos mayores de dos afios.

Presentacion de Caso

Paciente masculino de 2 meses de edad, producto
de primera gesta, que nace por parto eutdcico sim-
ple. Dieta con lactancia materna exclusiva. Consultd
por dificultad respiratoria de 12 dias de evolucién.,
con historia de cuadro gripal tratado en un inicio sin-

tomdticamente con acetaminofén y clorfeniramina
en un centro de salud. Por falta de mejoria clinica
madre deciden consultar a emergencia de pediatria
de hospital departamental donde es ingresado con
diagnodstico de neumonia. La radiografia de ingreso
observa imagen sugestiva de neumotdrax derecho,
razén por la cual, colocan tubo intercostal derecho e
inician cobertura antibidtica; sin embargo tras 6 dias
de tratamiento intravenoso, la imagen sugestiva de
neumotdrax derecha en radiografias persiste. Le so-
licitan tomografia de térax, en donde se evidencia
area de hiperinsuflacion en Iébulo inferior derecho
y desplazamiento de estructuras mediastinales; por
lo que es referido a Hospital Roosevelt. A su ingreso
paciente alerta y activo, con evidente aleteo nasal y
cianosis al momento de lactancia. Térax con ligera
asimetria de la pared con alzamiento del hemitérax
derecho y a la auscultacion se escucha disminucién
del murmullo vesicular basal en campo pulmonar
derecho.

La radiografia de tdérax de ingreso muestra imagen
radiolucida en I6bulo inferior derecho y en conjunto
a tomografia de referencia (ver figura 1), es presen-
tado al departamento de cirugia pedidtrica e ingre-
sado con diagndstico de enfisema lobar congénito.

Paciente es llevado a sala de operaciones donde se
realiza toracotomia postero lateral derecha, encon-
trando Iébulo inferior derecho con hiperinsuflacién
asociado a enfisema lobar congénito (ver figura 2).
Se realiza lobectomia inferior derecha sin complica-
ciones y se deja tubo de toracostomia conectado a
sistema de sello de agua (ver figura 3).
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Figura 1. A) Radiografia de tdrax.
B) Tomografia de tdrax. Muestran el area de hiperluminiscencia.



Figura 2. Lobectomia inferior derecha.

En su postoperatorio es trasladado a unidad de cui-
dados intensivos pediatrico, donde permanece bajo
monitoreo constante y ventilacidn asistida durante 5
dias. Finalmente se le trasladada al servicio de ciru-
gia pediatrica donde se omite tubo de toracostomia
y se da egreso. El paciente ha tenido seguimiento
por consulta externa con adecuada evolucion.

Discusion

El enfisema lobar congénito es una patologia pulmo-
nar rara, la cual se caracteriza por hiperinsuflacion
de uno o mas lébulos pulmonares en ausencia de
obstruccién bronquial extrinseca. La causa es desco-
nocida en 50% de los casos, 25% se asocia a defectos
en la formacion del cartilago, por lo que hay defec-
tos en el desarrollo localizado del cartilago bronquial
segmentario llamado broncomalacia, este sera hipo-
plasico y flacido o incluso ausente; y el 25% restan-
tes a obstrucciéon bronquial por tapones mucosos,
podlipos, tejido de granulacidén, compresion extrinse-
ca por adenopatias o masas intratoracicas o pliegues

Figura 3. Lébulo inferior resecado.

mucosos.? Esto conlleva a que el bronquio permita
el paso durante la inspiracion, sin embargo en la es-
piracién es ocluido con el consecuente atrapamiento
de aire y causando hiperinsuflacidn pulmonar. Hasta
1/3 de los pacientes tienen un pulmén polialveolar.

La prevalencia es de 1-20,000 a 30,000 nacidos vi-
vos, siendo mayor en paciente de sexo masculino
con una relacion hombre: mujer de 3 a 1.2 El I6bulo
superior izquierdo es generalmente es el mas afecta-
do (40-50%), I6bulo medio derecho (25-30%), |6bulo
superior derecho (20%), y I6bulo inferior (2-5%). Se
han documentado de casos con compromiso bila-
teral (20% de los casos). La presentacion clinica del
paciente es rara por el compromiso unilateral del 16-
bulo inferior derecho.?

En 20% de los pacientes con enfisema lobar congé-
nita se puede asociar a anomalias cardiacas como:
hipertensidon pulmonar, ductus arteriosus, comu-
nicacién interventricular, interatrial y tetralogia de
Fallot. Otras anomalias asociadas son rifidn en he-



rradura y poliesplenia. Casos familiares se han re-
portado, indicando un patrén de herencia autosémi-
co dominante.>*

Los sintomas pueden iniciar a partir de entre el naci-
miento y los seis meses de vida, siendo los principa-
les: disnea, taquipnea, cianosis, ausencia de fiebre,
tos y sibilancias. El cuadro clinico se puede presen-
tar de gravedad variable, siendo agudo o de mane-
ra progresiva. Los sintomas se presentan en 33% de
los casos en las primeras horas de vida, 50% en los
primeros 6 meses de vida y un pequeiio porcentaje
pueden progresar asintomaticos y ser diagnostica-
dos en la vida adulta. Al examen fisico se ausculta
disminucién del murmullo vesicular en el campo
pulmonar afectado, hipersonoridad a la percusion
del térax, disminucion del murmullo vesicular, dis-
tencién de un hemitérax, desplazamiento de ruidos
cardiacos al hemitdrax contralateral.™® 12% de todos
los pacientes desarrollaran dificultad respiratoria
aguda severa.! El paciente fue tratado en un centro
de salud e ingresado en un hospital departamental
con un diagndstico erréneo de neumonia por la sin-
tomatologia que este presentaba.

Para el diagndstico se debe tener una alta sospecha
clinica y debe ser confirmado por estudios de ima-
gen radioldgicos. Avances en la tecnologia de diag-
ndstico de imagenes ha contribuido al incremento
de deteccion de lesiones en el periodo prenatal. El
ultrasonido es el primer paso en la deteccién de
malformaciones congénitas pulmonares en el pe-
riodo prenatal, hay que tener claro sus beneficios:
costo, accesibilidad y la seguridad de no necesitar
radiacion; sus hallazgos cominmente se manifiestan
como imagenes hipoecogénicas, efectos de masa
con desviacion mediastinal.®

Las radiografias de tdrax son el principal método
diagndstico en el periodo postnatal, en las cuales se
observaran imagenes radiollcidas, hiperinsuflacién
pulmonar, desviacion mediastinal, aplanamiento de
hemidiafragma y ensanchamiento de espacios inter-
costales. Puede confundirse estas imagenes radiolu-
cidas con neumotdrax y hacer que el diagndstico se
retrase.’

La tomografia axial computarizada estd establecida
como el método de eleccidn para la caracterizacién
de malformaciones congénitas pulmonares, por la
caracterizacion de las lesiones y asi mismo para pla-
near el abordaje quirdrgico del paciente. En la to-
mografia se puede demostrar la atenuacion de vasos
pulmonares en el I6bulo hiperinsuflado.® En adultos
con la enfermedad puede haber un aumento de la
resistencia de las vias aéreas que conllevan a venti-
lacién colateral en el I6bulo enfisematoso e hiperin-
suflado.®

El tratamiento tradicional es la reseccion del I16bulo
afectado, sin embargo este se ha limitado solo a pa-
cientes con sintomas severos. Asi mismo la presen-
cia de desplazamiento mediastinal y la compresién
subsecuente del pulmdn adyacente son indicaciones
para la reseccidn quirdrgica. Las opciones quirurgi-
cas incluyen: lobectomia por toracotomia abierta o
toracoscopia asistida por video (VATS, por sus siglas
en inglés). Los pacientes intervenidos quirurgica-
mente suelen tener un crecimiento pulmonar com-
pensatorio, con una funcién pulmonar normal en el
postoperatorio. Los riesgos de no realizar una resec-
cién quirdrgica en pacientes con sintomas severos
incluyen: neumotdrax, dependencia permanente de
oxigeno, mayor susceptibilidad a procesos infeccio-
sos, atelectasias y mayor riesgo de muerte.>’

El manejo no operatorio o conservador se reserva
solo para pacientes asintomaticos o con sintomas
leves o moderados mayores a 2 meses de edad,
este ha demostrado a largo plazo el crecimiento
compensatorio del pulmén, esto se ha atribuido a
la calcificacion del cartilago bronquial, hecho que
disminuiria el ya mencionado mecanismo de valvu-
la. El manejo conservador se basa en el seguimiento
continuo de los nifios y educar a la familia sobre las
caracteristicas de la enfermedad y sus posibles com-
plicaciones.?’

Conclusiones

El enfisema lobar congénito es una malformacion
rara y severa, mas comunmente en neonatos de
sexo masculino y asociado a malformaciones car-
diacas. Es de importancia una alta sospecha clinica



y para su diagndstico se debe de asociarse la clini-
ca del paciente con la caracterizacidn radioldgica e
histolégica. El manejo de estos pacientes debe de
ser individualizado segun la sintomatologia de los
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