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Resumen

Las malformaciones congénitas broncopulmonares

representan un espectro complejo de anomalías del

desarrollo anatómico broncopulmonar. Son

infrecuentes, aisladas o asociadas a otras

malformaciones. Se pueden revelar tardíamente o en

el momento del nacimiento. El enfisema lobar

congénito (ELC) se manifiesta a menudo con una

dificultad respiratoria temprana en el recién nacido. El

diagnóstico, que es esencialmente radiológico,

muestra una hiperclaridad que no debemos confundir

con otras patologías con hiperclaridad, sobre todo con

un neumotórax. En la mayoría de los casos el

tratamiento es quirúrgico. Presentamos el caso de un

recién nacido hospitalizado desde su segundo día de

vida por dificultad respiratoria relacionada con un ELC.
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Summary

The lobar emphysema congenital (LEC) is a rare

deformation of the lung and establishes one of the

causes of neonatal respiratory distress syndrome.

Sometimes, it can be asymptomatic and revealed later.

Its origin is undefined in half of the cases. The

radiography of the thorax and X-RAY are essential for

the diagnosis and treatment.The lobectomy represents

the treatment for symptomatic forms. We present the

case of a new born child hospitalized in the second

day of life for respiratory syndrome in touch with an

LEC.
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Introducción
El enfisema lobar congénito (ELC) o hiperinsuflación

lobar congénita es una malformación rara del pulmón y

constituye una de las causas de las dificultades respira-

torias neonatales. A veces es asintomático y se revela

más tarde. Su origen está indeterminado en la mitad de

los casos. La radiografía del tórax y la tomografía axial

computada (TAC) son exámenes indispensables para el

diagnóstico y la atención médica. La lobectomía es el

tratamiento de elección del ELC sintomático.

Caso clínico
Recién nacido varón. Nacido de una pareja no consan-

guínea. El embarazo y el nacimiento se desarrollaron

sin ningún problema. El peso al nacer fue de 3.450 g,

buena adaptación primaria. Vitamina K1 recibida. Me-

conio y orina emitidos a tiempo. Fue hospitalizado tras

una dificultad respiratoria ocurrida a las 36 horas de

vida.

El examen de entrada: recién nacido eutrófico, bue-

nas constantes hemodinámicas, saturación de O2 87%

bajo el aire, y 92% bajo oxígeno.

Buena coloración cutáneo-mucosa, ninguna malfor-

mación craneofacial. Dificultad respiratoria con ciano-

sis a la mamada, tiraje intercostal y en la base del tórax.

Notamos también una asimetría torácica ligera con alza-

miento del hemitórax izquierdo, donde no hay pasaje del

murmullo vesicular. Ruidos del corazón bien percibidos

pero desplazados a la derecha. El examen neurológico

no muestra ninguna anomalía.

Ante este cuadro clínico, se realizan una radiografía

de frente estándar (figura 1) y una TAC torácica (figuras

2, 3 y 4). La ecografía cardiaca y la ecografía abdominal

son normales.

Los análisis dieron los siguientes resultados:

� Grupo sanguíneo: ARh+. Hemoglobina: 14,4 g/dl.

Hematocrito: 43%. VGM: 101 fl/ml. CCMH: 33

g/dl.

� Gases de la sangre: PH: 7,34. Co3–: 18,4 mEq/l.

PCo2: 39 mmHg. PO2: 71 mmHg. BE: -2 mEq/l.

� Glucemia: 0,7 g/l, Calcemia: 88 mg/l. Sodio: 136

mEq/l. Potasio: 3,6 mEq/l. Urea: 0,12 g/l.

Se realizó lobectomía superior izquierda el décimo

día de vida, sin ningún problema postoperatorio. La pie-

za histológica confirmó el diagnóstico. El niño ha sido

visto posteriormente, con buen desarrollo psicosomáti-

co y sin problemas respiratorios.

Discusión
Las malformaciones congénitas respiratorias son raras,

a veces son asintomáticas, por lo que es difícil evaluar

su frecuencia(1). Sobrevienen en menos de un embarazo

sobre mil(2). En ciertos casos, un diagnóstico antenatal

puede ser realizado(3). Sin embargo, existen algunas

malformaciones cuyo diagnóstico antenatal resulta difí-

cil como el del ELC(4,5).Esa dificultad puede explicarse

por una parte por el hecho de que el aspecto ecográfico

del ELC no es específico y evoca sobre todo las malfor-

maciones adenomatoideas quísticas pulmonares

(MAQP). Por otra parte, los signos ecográficos antena-

tales pueden retroceder incluso desaparecer totalmente

al final del embarazo, haciendo que el diagnóstico sea

más difícil(6). El ELC o hiperinsuflación lobar congénita

corresponde a distensión o hiperinflación de los alvéo-

los(7-10) histológicamente sanos(11,12). Esta inflación au-

menta de modo progresivo según un mecanismo valvu-

lar, que produce atrapamiento de aire. Este fenómeno,

en la mayoría de los casos, concierne a un lóbulo pul-

monar, raramente más(13). Esta malformación puede es-

tar en relación con una obstrucción bronquial extrínseca

secundaria a un obstáculo tal como un anillo vascular

(2% de los casos) o una obstrucción intrínseca intralu-

minal (pliegues del epitelio bronquial, estenosis tisular,

tapones mucosos) (11,14). Según la teoría de Hislop y

Reid, el ELC puede resultar de una anomalía congénita

del desarrollo del cartílago del bronquio del lóbulo

afectado (15-17).

Otros autores incriminan un desarrollo exagerado

del lóbulo de la zona concernida con un número elevado
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Figura 1. Radiografía antero posterior del tórax.
Hiperclaridad global bien limitada del hemitórax
izquierdo (1). Estructuras mediastinícas desviadas a la
derecha (2). Signos de hiperinflación bilateral: cumbres
redondeadas, espacios intercostales ensanchados y
horizontales (3).
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de alvéolos, sin alcanzar el árbol bronquial (17). En este

caso se habla más de una patología similar llamada lóbu-

lo polialveolar (18). No obstante, su etiología no se cono-

ce en 50% de los casos (19). El ELC constituiría 14% de

las malformaciones pulmonares(6) respectivamente de-

trás de las MAQP, los quistes broncógenos, y antes de

las secuestraciones y digénesis pulmonares(1). Su inci-

dencia es de 1 caso sobre 20.000 o 30.000 nacimientos

vivos, con predominio masculino (la razón masculi-

no/femenino es de 3 a 1) (11). El carácter familiar es poco

descrito(1). 14%-40% de los casos pueden asociarse a

otras malformaciones (renales, diafragmáticas)(11). En

12%-14% de los casos, existe una anomalía cardíaca que

debemos buscar (20). La disnea -que a menudo evolucio-

na en un contexto sin fiebre- constituye el signo clínico

más frecuente (1). El cuadro clínico puede ser de grave-

dad variable: puede manifestarse de golpe con una for-

ma grave o de modo progresivo durante los primeros

días o meses de vida. Según los estudios, la revelación

del ELC es temprana en las primeras horas en 33% de los

casos, en el primer mes en 50% y generalmente antes los

6 primeros meses de vida (1,21).

El examen físico no es específico, se nota distensión

de un hemitórax, desplazamiento de los ruidos del cora-

zón en el hemitórax contralateral, timpanismo y aboli-

ción del murmullo vesicular en el mismo lado. La grave-

dad de la sintomatología depende de la importancia del

volumen enfisematoso, de la compresión pulmonar ad-

yacente y del grado del desplazamiento de los órganos

mediastinales (22).

La radiografía estándar del tórax es un examen esen-

cial en el diagnóstico del ELC. Los signos a favor son hi-

perclaridad con signos de expulsión contralateral. Hay

también signos de hiperinflación como: aspecto redon-

deado de las cumbres, espacios intercostales horizonta-

les, disminución o aplanamiento de la cúpula diafragmá-

tica homolateral.

El TAC torácico es el examen complementario de

elección para apoyar el diagnóstico, establecer la topo-

grafía exacta y precisar su ubicación así como las carac-

terísticas de la distensión pulmonar y excluir también

Figuras 2 y 3. Aspecto de un ELC izquierdo. Hipodensidad e hiperinsuflación del lóbulo superior izquierdo (1)
responsable de una disminución diafragmática izquierda (2) y de una desviación del mediastino (3).

Figura 4. Tomografía de cortes apicales. Aumento
importante del volumen del pulmón izquierdo
(1).Desviación de los órganos contralaterales (2).



posibles anomalías mediastinales asociadas. El lóbulo

afectado aparece bajo la forma de una zona pulmonar

sistematizada e hipodensa, con arquitectura pulmonar a

menudo conservada. El lóbulo superior izquierdo es el

más afectado, seguido por el lóbulo medio derecho y el

lóbulo superior derecho, con 41%, 34% y 21% respecti-

vamente. Los lóbulos inferiores raramente padecen con

menos de 3% (3,23). También puede asociarse atelectasia

de las zonas pulmonares subyacentes. Se han descrito al-

gunos casos de ELC bilateral, pero son extremadamente

raros (13,24).

La escintigrafía pulmonar de perfusión y de inhala-

ción se indica en busca de trastornos de ventilación y de

perfusión en la zona enferma. También puede aportar in-

formación para diferenciar el ELC de un enfisema com-

pensador. Por otro lado, la broncoscopía tiene interés en

el caso de una malformación bronquial o también en la

busca de un obstáculo. Esta técnica no está libre de

riesgo y puede agravar la sintomatología respiratoria.

Los diagnósticos diferenciales que pueden ser evoca-

dos son la MAQP (1); neumotórax (en casos de hiperclari-

dad radiológica y carácter convexo de los límites, a veces

se coloca drenaje torácico en una burbuja de ELC confun-

dida con un neumotórax); síndrome de Swyer-James, quis-

te broncogénico y hernia diafragmática (25-27).

La terapéutica depende de la evolución espontánea

de las lesiones, y del carácter sintomático o no. Así, se

indica vigilancia estricta clínica y radiológica cuando se

trata de un ELC asintomático, sin riesgo vital (respirato-

rio y/o cardiovascular) (1,11,21) o sobre todo si la explora-

ción broncoscópica es normal (28). En la literatura se des-

cribe un caso de seguimiento de un niño con ELC hasta

la edad de 17 años (25).

Sin embargo, cuando se trata de un ELC sintomático,

una lobectomía por toracotomía y/o toracoscopía con

cuidado en reanimación son necesarios (1, 11, 21,28). La

evolución es a menudo favorable con expansión pulmo-

nar hasta de 90%. A veces se puede ver hipertensión ar-

terial pulmonar secundaria (25-27).

Conclusión

El ELC es una malformación pulmonar rara que puede

poner en peligro el pronóstico vital del recién nacido
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Árbol de decisión del encare terapéutico de las malformaciones broncopulmonares (21).



afectado. El diagnóstico es sobre todo radiológico. La

TAC torácica informa con precisión las características y

topografía de las lesiones. La biopsia confirma el diag-

nóstico. La lobectomía está indicada cuando el niño es

sintomático. En el caso de un paciente asintomático, el

manejo conservador es el tratamiento de elección.
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