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Enfisema lobar congénito: a propdsito de un caso
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Resumen

Presentamos el caso de un paciente con enfisema lobar congé-
nito, que se inicié como un cuadro de dificultad respiratoria en
un contexto catarral.

El enfisema lobar congénito es una entidad anatomoclinica,
caracterizada por la sobredistension y el atrapamiento aéreo
en el |6bulo afectado, la compresién concomitante del tejido
pulmonar restante y el desplazamiento mediastinico por her-
niacién del Idbulo enfisematoso hacia el pulmén contralateral.
En la mitad de los casos, aproximadamente, la etiologia es
desconocida. El restante 50% se relaciona con una obstruccion
bronquial extrinseca o intrinseca. Actualmente, dada la buena
evolucién de los casos asintomaticos, o con escasos sintomas,
el tratamiento conservador es el mas aceptado, y en los casos
sintomaticos se opta normalmente por la lobectomia quirdrgica
del I6bulo afectado.
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Abstract

Title: Congenital lobar emphysema: a case report

We developed a case of congenital lobar emphysema, which
presented itself as a symptom of respiratory distress and a catar-
rhal context.

Congenital lobar emphysema is a anatomoclinical entity,
characterized by over distension and air entrapment of affected
lobe in the affected lobe, concomitant compression of the re-
maining pulmonary tissue and mediastinal displacement (her-
niation of the emphysematous lobe through the contra lateral
lung). In half of the cases, approximately, etiology is unknown.
The rest is related to extrinsic or intrinsic bronchial obstruction.
Nowadays the most accepted treatment is the one based on
expectant long-term management of asymptomatic cases, and
lobectomy, which is, the surgical excision of the affected lobe
is the correct treatment in symptomatic patients.
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Caso clinico

Presentamos el caso de un lactante varén de 1 mesy 3 dias de
vida, sin antecedentes personales ni patoldgicos de interés,
que ingresa en un centro de segundo nivel debido a una dificul-
tad respiratoria en el contexto de un cuadro catarral de 5 dias
de evolucién, con agravamiento en las Gltimas 24-48 horas,
aumento de la tos e inicio de la fiebre, con rechazo parcial de
las tomas alimentarias. Precisa ingreso en la unidad de cuidados
intensivos pediatricos, inicialmente en espontanea, y requiere
tratamiento con epinefrina, broncodilatadores y corticoides ne-
bulizados durante 3 dias, asi como tratamiento antibiético con
amoxicilina-clavulanico i.v. 100 mg/kg/dia, dada la sospecha
de sobreinfeccion, y posteriormente heliox durante 4 dfas, aun-
que no experimenté ninguna mejoria clinica significativa. Los
controles radiolégicos realizados son inicialmente compatibles
con una bronquiolitis, con maltiples atelectasias laminares bi-
laterales. A los 7 dias del ingreso, debido a un empeoramiento
respiratorio, precisa ventilacién mecénica convencional que se
mantiene durante 7 dias mas. El andlisis del virus respiratorio
sincitial y los hemocultivos realizados fueron negativos, por lo
que se suspende el tratamiento antibidtico a los 5 dias del in-

greso. Ante la mala evolucién del proceso respiratorio, se de-
cide realizar una tomografia computarizada tordcica, en la que
se detecta un enfisema lobar del I6bulo medio, con atelectasia
masiva en el segmento posterior del I6bulo superior derecho y
posterobasal del I6bulo inferior; la expansion del I6bulo medio
provoca una desviacion mediastinica y una atelectasia en el
segmento posterobasal del I6bulo inferior izquierdo (figura 1).
El estudio cardioldgico fue normal.

Con la sospecha diagnéstica de enfisema lobar del I6bulo
medio derecho, de probable origen congénito, el paciente es
remitido a nuestro centro para realizar una intervencion quirdr-
gica. Se intervino a las 24 horas de su ingreso, realizandose
una lobectomia del I6bulo medio derecho, con buena evolucion
en el postoperatorio (figura 2). En los controles radiolégicos
realizados se constat6 una expansion pulmonar derecha, y fue
dado de alta a los 18 dfas del ingreso con medidas de fisiote-
rapia respiratoria. La pieza remitida a anatomia patoldgica
confirma la sospecha inicial de enfisema lobar congénito del
|6bulo medio derecho, sin causa aparente. Actualmente, el pa-
ciente tiene 2 afios de edad y el seguimiento en consultas ex-
ternas de cirugfa pediatrica y de neumologia ha sido satisfac-
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Figura 1. Enfisema lobar congénito derecho, con gran herniacion y desplazamiento de estructuras mediastinicas hacia el lado contralateral

torio, con buena curva ponderoestatural y correcto desarrollo
psicomotor. Cabe resefiar un dnico ingreso debido a un cuadro
de broncospasmo, resuelto con tratamiento broncodilatador y
medidas de fisioterapia respiratoria.

Discusion

El enfisema lobar congénito es una entidad anatomoclinica
caracterizada por la sobredistension y el atrapamiento aéreo
en el I6bulo afectado, la compresion concomitante del tejido
pulmonar restante y el desplazamiento mediastinico por her-
niacién del I6bulo enfisematoso hacia el pulmén contralateral.
Se trata de una enfermedad cuya presentacién clinica se produ-
ce principalmente en la infancia temprana, si bien se han descri-
to casos en los que no existia sintomatologia hasta transcurridos
5-6 meses de vida, e incluso casos asintoméaticos. Asi, podria-
mos establecer tres grupos principales en funcién de la clini-
ca', a saber: enfisema lobar congénito de la infancia (tipo 1),
enfisema lobar congénito sintomatico en nifios mayores (tipo
1) y enfisema lobar congénito asintomético (hallazgo casual;
tipo IlI). Existe predisposicion a presentarse en varones (en una
proporcion 3:1), aunque la causa de esta mayor prevalencia no
estd claramente establecida. No existe agrupacién familiar,
aunque sf un cierto predominio en la raza caucasica.

Habitualmente afecta a un Unico I6bulo; por orden de fre-
cuencia, el més afectado es el I6bulo superior izquierdo (42,2%),
seguido del I6bulo medio derecho (35,3%) y el l6bulo superior
derecho (20,7%). Los I6bulos inferiores no suelen verse impli-
cados (0,9%). La lesién multilobar, asi como la de todo un pul-
mon y la bilateral, son formas extremadamente raras.

La visi6n macroscépica muestra un lébulo pulmonar de as-
pecto esponjoso y coloracién amarillenta, que no disminuye de
volumen con la compresién, y microscépicamente se aprecian
grandes areas enfisematosas en el interior del I6bulo afectado,
sin destruccién de las paredes alveolares.

En la mitad de los casos, aproximadamente, la etiologia es
desconocida. El restante 50% se relaciona con una obstruccion
bronquial, tanto extrinseca (ganglios linfaticos, arterias y/o
venas anémalas...) como intrinseca (alteraciones del cartilago,
mucosa bronquial redundante, septos membranosos, estenosis
bronquial...). La obstruccién bronquial produce un mecanismo
valvular, con distensién inspiratoria de los alveolos y ausencia
de vaciamiento durante la espiracion. En un 10-12% de los ca-
S0s existe una asociacién con las cardiopatias congénitas, y la
presencia de ésta es un factor decisivo en cuanto a la supervi-
vencia.

La clinica suele iniciarse en el periodo neonatal, general-
mente con taquipnea, disnea, tos, cianosis, sibilancias, dismi-
nucion de los ruidos respiratorios en el hemitérax afectado y
roncus, sintomas que obedecen a la hiperinsuflacién lobar y la
obstruccién bronquial. En los pacientes en los que la clinica se
inicia alrededor del afio de edad puede aparecer en forma de
infecciones respiratorias recurrentes.

Aunque puede sospecharse el diagnéstico en la exploracion
clinica, es preciso confirmarlo mediante pruebas de imagen?.
En la radiografia de térax puede apreciarse hiperinsuflacion
lobar, desplazamiento traqueal y mediastinico, asf como ate-
lectasias contralaterales o ipsolaterales. El I6bulo comprimido
ipsolateral puede apreciarse radiolégicamente como una pe-
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Figura 2. Secuelas posquirdrgicas, con enfisema subcutdneo en la
pared lateral tordcica derecha. Atelectasia segmentaria del I6bulo
superior derecho. Tubo de drenaje en el tercer espacio intercostal
derecho. Hiperinsuflacion pulmonar izquierda compensatoria

quefa densidad de morfologia triangular, dispuesta a lo largo
del borde inferior de la silueta cardiaca. La presencia de mar-
cas broncovasculares en el pulmén hiperinsuflado facilita el
diagnéstico diferencial con el neumotérax. En los casos en
que la radiografia se realiza en el periodo neonatal inmediato,
el [6bulo enfisematoso puede ser opaco debido a |a presencia
en su interior de liquido, con una tendencia progresiva a la
hiperlucencia conforme este liquido es reabsorbido. Puede
apreciarse también un patrén reticulado, correspondiente a
los canales linfaticos distendidos por la presencia de liquido,
mientras éste esta siendo eliminado. La hiperexpansion del
|6bulo afectado puede dar como signos radiograficos un apla-
namiento diafragmatico, asi como la separacién de las costi-
llas ipsolaterales®4.

El uso sistematico de ecografias prenatales ha permitido en
los dltimos afios la identificacién temprana de las lesiones pul-
monares congénitas, entre ellas el enfisema lobar, distinguién-
dose éstas entre si mediante diferencias de ecogenicidad y
reflectividad. Del mismo modo, se ha observado que las lesio-
nes enfisematosas disminuyen de tamafio conforme avanza la
gestacion, igual que sucede en otras lesiones pulmonares con-
génitas (secuestro broncopulmonar, malformacién adenoma-
toide quistica...). No obstante, es preciso realizar un estrecho
seguimiento posnatal en los pacientes en que las ecograffas
intratitero demostraron una resolucién del enfisema, dado que
puede persistir cierto grado de atrapamiento aéreo, lo que pro-
voca dificultad respiratoria en estos pacientes y el requeri-
miento de un tratamiento agresivo en el periodo neonatal tem-
prano®8.

El diagnéstico diferencial se establece con otras entidades
que causan dificultad respiratoria en los lactantes: aspiracion
de cuerpo extrafio (que puede dar lugar a enfisema localizado),

enfisema intersticial y/o neumotdrax (por maniobras de reani-
macidn...), hernia de Bochdalek, etc.

El enfisema lobar congénito puede tener un curso progresi-
vo, y requiere para su diagnastico un alto grado de sospecha’.
Si bien las caracteristicas clinicas fueron ya descritas por Nel-
son en 1932 v las patolégicas por Overstreet en 1939, no fue
hasta 1943 cuando Gross y Lewis emplearon por primera vez la
lobectomia con éxito en el tratamiento de un paciente con en-
fisema del l6bulo superior derecho. Desde entonces, el trata-
miento mas aceptado es la lobectomia quirdrgica del I6bulo
afectado (actualmente mediante toracoscopia)®, en los pacien-
tes con una sintomatologia significativa, mientras que en los
casos asintomaticos o con escasa clinica se prefiere el trata-
miento conservador®. Algunos autores recomiendan la cirugia
en cualquier paciente menor de 2 meses, independientemente
de la clinica que presente?. No obstante, no hay que olvidar
que la realizacién de una broncoscopia temprana permite la
deteccion de causas tratables intrabronquiales, lo que evita
la intervencion en determinados casos (teniendo en cuenta
que la broncoscopia debe realizarse en unidades donde exista
disponibilidad de cirugia abierta, dado que puede conducir a un
empeoramiento repentino por atrapamiento aéreo), y en otros
casos de causa extrabronquial el enfisema revierte tras la eli-
minacion de la compresion. Igualmente, debido al uso cada vez
més extendido de la realizacion precoz de pruebas de imagen,
se amplia continuamente el nimero de casos asintoméaticos o
levemente sintomaticos, lo que ha llevado a un aumento pro-
gresivo del ndmero de abordajes conservadores en esta enti-
dad®. I
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