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RESUMEN

El enfisema lobar congénito es una malformacién congénita poco frecuente que puede ser causa de
insuficiencia respiratoria en el lactante menor. Se produce por la sobreexpansién de un Iébulo pulmonar con
compresion del parénquima pulmonar normal y desplazamiento del mediastino. El objetivo es presentar
cuatro casos de esta enfermedad operados en los Ultimos afios por nuestro equipo. Tres de género
masculino y uno femenino. Tres de ellos eran menores de 6 meses al momento de la cirugia. Todos
presentaron sintomatologia respiratoria inespecifica y hospitalizaciones preoperatorias prolongadas. La
radiografia de térax se caracterizé por una imagen de hiperinsuflacion del I6bulo pulmonar comprometido
y desplazamiento contralateral del mediastino en los cuatro casos. En dos se complemento el estudio con
tomografia axial computada y en dos con cintigrama de perfusion. En tres pacientes el l6bulo afectado fue
el superior izquierdo y en uno el superior derecho. En todos se realizé lobectomia del I6bulo comprometido
y el estudio histopatoldgico confirmd el diagnostico de enfisema lobar congénito. No se presentd morbilidad
ni mortalidad en la serie, con excelente evolucidn post operatoria. Todos los pacientes en el control alejado
se encuentran asintomaticos.

PALABRAS CLAVES: Enfisema lobar congénito

SUMMARY

Congenital lobar emphysema is an unfrequent congenital malformation which may be the cause of
respiratory insufficiency in the smaller suckling child. It is produced by the overexpansion of one lung lobe
with compression of the normal lung parenchyma and displacement of the mediastinum. Our purpose is to
present 4 cases of this illness which were surgically treated by our team in the last years, three males and
one female. Three of them were less than 6 months old at the moment of surgery. All of them presented
unespecific respiratory symtomatology and prolonged pre-surgery hospitalization. Thorax X-ray in the four
cases was characterized by an image of hyperinsufflation of the compromised lung lobe and a contralateral
displacement of the mediastinum. In two cases, the study was complemented by Computed Axial
Tomography and in two of them by perfusion scintigram. In three patients the compromised lobe was the
upper left one and in one patient the upper right one. Lobectomy of the compromised lobe was performed
on all cases and the morbidity nor mortality in the series, which an excellent post surgery evolution. All
pacients are asymptomatic in the long.term controls.
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INTRODUCCION

El enfisema lobar congénito (ELC) es una
malformacion congénita pulmonar poco frecuente
gue puede ser causa de insuficiencia respiratoria
en el lactante menor. Se caracteriza por la
hiperinsuflacién de un I6bulo pulmonar que produce
compresion del parénquima pulmonar normal y
desplazamiento del mediastino®=.

El objetivo es presentar cuatro casos operados
en los ultimos afios por nuestro equipo.

Caso 1: M.P.P., género masculino, nacido el
11.12.1990, parto de término. Peso al nacer 3240
gramos, sin patologia perinatal.

Present6 mdltiples cuadros respiratorios
infecciosos tratados ambulatoriamente. Consult6 a
los 2 aflos 7 meses por fiebre, compromiso del
estado general y disnea. La radiografia de torax
evidenci6é una imagen de hiperinsuflacion del [6bulo
superior izquierdo con imagen de nivel hidroaéreo,
recibié tratamiento antibiotico endovenoso.

Evaluado por equipo de cirugia de térax se
planted diagnostico de ELC e indicacion cirugia. Se
operd el 21.08.1993. Se encontrd un lébulo superior
izquierdo hiperinsuflado, con una cavidad que
contenia liquido purulento. Se realizé lobectomia
superior izquierda sin incidentes. El estudio
histopatolégico confirmé enfisema lobar congénito,
bronquios segmentarios de distribucion irregular y
focos de supuracion.

Evoluciono favorablemente, sin complicaciones
y fue dado de alta a los 9 dias postoperatorio.

Evaluado clinicamente y con radiografia de
térax en Septiembre del 2004, a los 11 afios de
operado, se mantiene asintomatico y actualmente a
los 13 afios de edad desarrolla una vida normal.

Caso 2: F.A.Z., género masculino nacido el
09.11.1993, parto de término. Peso al nacer 3450
gramos, sin patologia perinatal.

Consulté en Servicio de Urgencia a los 3 meses
de vida por cuadro caracterizado por tos y disnea.
Se constatod quejido respiratorio, febril, frecuencia
respiratoria 38 por minuto, sin cianosis. Al examen
pulmonar se encontré murmullo pulmonar disminuido
y sibilancias en ambas bases, examen cardiaco
normal. Se hospitalizé con diagnéstico de Sindrome
Bronquial Obstructivo Moderado y sospecha de
Cardiopatia Congénita.

La radiografia de térax evidencid hiperinsu-
flacién del pulmodn izquierdo, con desplazamiento
del mediastino hacia derecha. El Ecocardiograma
Transtoracico evidencié signos de hipertension
pulmonar, dilatacion e hipertrofia de cavidades
derechas, sin cortocircuitos intracardiacos. La

Tomografia Axial Computada de térax confirmé
hallazgos de la radiografia.

Se planted diagnostico de ELC e indicacion de
cirugia. Se operd el 04.06.1994. Se encontr6 un
I6bulo superior izquierdo aumentado de volumen y
se realizd6 lobectomia superior izquierda sin
incidentes. El estudio histopatoldgico informo
enfisema centrolobular parcelar, compatible con
ELC, focos de neumonia y alteracion del cartilago
bronquial con estenosis.

Evolucion6 favorablemente, sin complicaciones
y fue dado de alta a los 14 dias. Continu6 en control
por cardiélogo infantil hasta los 2 afios y fue dado
de alta definitiva.

Caso 3: R.P.P., género masculino, naci6 el
19.10.1999, parto de término. Peso al nacer 3050
gramos, sin patologia perinatal.

Consulté en policlinico a los 2 meses de edad
por cuadro caracterizado por tos y disnea. Fue
tratado como infeccién respiratoria con antibiéticos
por 10 dias. Debido al aumento de la disnea fue
derivado al Servicio de Urgencia.

Ingresé febril, frecuencia respiratoria 68 por
minuto, con cianosis peribucal. Al examen pulmonar
se encontrdé disminucion de murmullo pulmonar
superior derecho, crépitos y sibilancias en ambas
bases. La radiografia de térax evidencié unaimagen
cavitada en el l6bulo superior derecho, hiperinsufla-
cion de éste y herniacion del pulmén por el me-
diastino anterior (Figura 1). El Cintigrama pulmonar
de perfusion evidencié hipoperfusion focal pulmonar
derecha. La Tomografia Axial Computada de térax
inform6 un extenso proceso bronconeumoénico en
regresién, asimetria toracica determinada por
hiperinsuflacion del I6bulo superior derecho y
atelectasia del l6bulo inferior, ademas se observo
una imagen cavitada en I6bulo superior derecho, con

Figura 1. Radiografia de torax. Caso 3.
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nivel hidroaéreo, lo que plante6 diagndstico diferencial
tomografico de abceso pulmonar (Figuras 2 y 3).
Se esperd mejoria de condiciones generales y
fue intervenido el 02.03.2000, encontrando I6bulo
superior y medio derecho fusionado por lo que se
realiz6 una bilobectomia superior sin incidentes. El
estudio histopatologico inform6é un aumento de
tamafio de los I6bulos resecados con hiperinsu-
flacion, concordante con ELC, y una lesion quistica
Unica, concordante con quiste broncogénico.
Evolucion6 favorablemente, sin complicaciones
y fue dado de alta hospitalaria a los 21 dias.
Actualmente a los 4 afios postoperado se encuentra
asintomatico y con desarrollo pondoestatural normal.

Caso 4: D.D.S., género femenino, nacida el
18.10.2001, parto de término. Peso al nacer 2850
gramos, sin patologia perinatal.

Consulto en el Servicio de Urgencia al mes de
vida por cuadro caracterizado por tos y polipnea. Al
ingreso se encontrd afebril, frecuencia respiratoria
52 por minuto, con examen pulmonar normal. Se
hospitalizé con diagnéstico de Sindrome Bronquial
Obstructivo Moderado.

La radiografia de térax evidencié un mediastino
desplazado a derecha, imagen de hiperlucidez en
I6bulo superior izquierdo y atelectasia del l6bulo
inferior. El Cintigrama pulmonar de perfusion informé
exclusion del I6bulo superior izquierdo (Figura 4).

Evaluado por equipo de cirugia de térax se
planteo el diagnoéstico de ELC e indicacion de cirugia.
Se operd el 29.11.2001 encontrando un lébulo
superior izquierdo aumentado de tamafio y de
aspecto enfisematosos. Se realizé lobectomia
superior izquierda sin incidentes. El estudio
histopatolégico informé areas de hiperinsuflacion
alternadas con atelectasia alveolar, compatible con
ELC, bronquios segmentarios con cartilagos de
distribucién y conformacion irregular.

Figura 2. Tomografia axial computada de térax. Caso 3.

Figura 3. Tomografia axial computada de térax. Caso 3.

Evolucion6 favorablemente sin complicaciones
y fue dada de alta quirGrgica a los 6 dias
postoperada. Actualmente a los 3 afios de operada
se encuentra asintomatica y con desarrollo
pondoestatural normal.

DISCUSION

El enfisema lobar congénito es una patologia
congénita infrecuente, que fue descrita por primera
vez por Nelson*. Se produce por sobreexpansion
de uno o varios lébulos pulmonares, que producen
compresion extrinseca del parénquima pulmonar
sano. Puede desplazar el mediastino y comprimir el
pulmén contralateral*35,

Se observa en lactantes hasta los 6 meses de
vida, pero existen casos en nifios mayores y
adultos®”. Su incidencia es desconocida y es mas
frecuente en el género masculino™.

Habitualmente compromete un l6bulo, aunque
existen reportes de compromiso bilateral’®. Afecta
principalmente al I6bulo superior izquierdo (40-50%),
seguido del I6bulo medio derecho (25-35%) y del

Proyeccidn Anterior

Prosreccian Posterior

Figura 4. Cintigrama pulmonar de perfusion. Caso 4.
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I6bulo superior derecho (20%)%%t, Entre un 10
y 30% puede asociarse a cardiopatias congé-
nitas®o,

En un 50% no es posible de determinar el
mecanismo de la hiperinsuflaciéon. En algunos existe
hipo o aplasia del cartilago del bronquio lobar
(broncomalasia), el cual actia como vélvula durante
el ciclo respiratorio. Menos frecuente es un defecto
de la elastina del parénquima pulmonar, lo que
disminuye su elasticidad, y fibrosis en el intersticio,
que disminuye la capacidad de retraccion del
pulmén”t2, Enlos casos 1, 2y 4 el estudio histolégico
demostro alteraciones del cartilago de los bronquios
segmentarios. Es probable que en el caso 3 el
quiste broncogénico pueda haber contribuido al
mecanismo de valvula por compresion extrinseca
del bronquio.

Existe evidencia que la ramificacion bronquial
primaria y secundaria es regulada por diferentes
factores de crecimiento. Mutaciones significativas
de estos factores pueden resultar en anormalidades
del cartilago bronquial lo que favoreceria el
desarrollo de ELC. Probablemente el defecto se
produce entre la 42 y 6% semanas de desarrollo
embriolégico®.

Habitualmente afecta a nifios eutréficos,
consultan por disnea e insuficiencia respiratoria que
puede ser progresiva. En otros casos puede
presentarse como infecciones respiratorias a
repeticion. El examen fisico no es caracteristico,
pudiendo observarse so6lo asimetria toracica e
hipersonoridad de un hemitérax”1212,

El diagnostico puede sospecharse antes del
nacimiento por ecotomografia, la que permite
observar un I6bulo aumentado de volumen, herniado
en el mediastino, que tiende a crecer por
atrapamiento de liquido durante la gestacion?13,

La radiografia de térax muestra un pulmon
aumentado de volumen, hiperltcido, que puede estar
herniado a través de la linea media, pero con
presencia de trama vascular. Existe compresion del
pulmén contralateral, aumento de espacios
intercostales, aplanamiento del diafragma y
desplazamiento del mediastino®4,

La Tomografia Axial Computada de térax
confirma los hallazgos de la radiografia, y permite
descartar causas extrinsecas de obstruccion
bronquial®’.

El cintigrama de ventilacion-perfusion muestra
una disminucion de la ventilacién en la zona
afectada, pero posteriormente se observa una
retencion del is6topo por retardo del vaciamiento de
esos alvéolos. Existe también disminucién en la
vascularidad del l6bulo afectado. Este examen es
importante porque permite determinar que el

parénquima adyacente al l6bulo enfermo es
funcionante?,

Entre los diagndsticos diferenciales se deben
plantear causas intrinsecas pulmonares (hipoplasia
bronquial, obstruccién por tapén mucoso, hernia
diafragmatica, quiste congénito pulmonar, hipoge-
nesia pulmonar) y extrinsecas (anillo vascular
bronquial, malposicién de arteria pulmonar,
obstruccién por tumores de medistino)®.

El ELC puede evolucionar a insuficiencia
respiratoria importante. En neonatos con dificultad
respiratoria grave puede ser necesaria la cirugia de
urgencia. No se recomienda la puncién percutanea
porque puede producir un fistula bronquial, sin
embargo puede considerarse en casos extremos.
El tratamiento definitivo es quirdrgico, y consiste en
la reseccion del o los l6bulos afectados. En algunos
casos poco sintomaticos se ha realizado tratamiento
conservador, demostrando mejoria clinica y
radiol6gica’4,

Su evolucion posterior a la cirugia es favorable,
sin disminucién de la funcion respiratoria y asociado
a un desarrollo normal®*”#%, En nuestros casos la
evolucion fue favorable y se encuentran asinto-
maticos en el seguimiento alejado.
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