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CASO CLINICO

Enfisema lobar congénito,
caso clinico y revista de la literatura

Congenital lobar emphysema, case report and review of the literature

Ait Idir Karim!, Boutaghane Noureddine?, Amrane Amel®, Slimani Nora*

Resumen

Summary

Las malformaciones congénitas broncopulmonares
representan un espectro complejo de anomalias del
desarrollo anatémico broncopulmonar. Son
infrecuentes, aisladas o asociadas a otras
malformaciones. Se pueden revelar tardiamente 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
diagndstico, que es esencialmente radiolégico,
muestra una hiperclaridad que no debemos confundir
con otras patologias con hiperclaridad, sobre todo con
un neumotdrax. En la mayoria de los casos el
tratamiento es quirdrgico. Presentamos el caso de un
recién nacido hospitalizado desde su segundo dia de
vida por dificultad respiratoria relacionada con un ELC.

Palabras clave: ENFISEMA LOBAR CONGENITO

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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Introduccion

El enfisema lobar congénito (ELC) o hiperinsuflacion
lobar congénita es una malformacion rara del pulmoén y
constituye una de las causas de las dificultades respira-
torias neonatales. A veces es asintomatico y se revela
mas tarde. Su origen esta indeterminado en la mitad de
los casos. La radiografia del torax y la tomografia axial
computada (TAC) son examenes indispensables para el
diagnostico y la atencion médica. La lobectomia es el
tratamiento de eleccion del ELC sintomatico.

Caso clinico

Recién nacido varén. Nacido de una pareja no consan-
guinea. El embarazo y el nacimiento se desarrollaron
sin ningun problema. El peso al nacer fue de 3.450 g,
buena adaptacion 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 eutréfico, bue-
nas constantes hemodinamicas, saturacion de O, 87%
bajo el aire, y 92% bajo oxigeno.

Buena coloracion cutaneo-mucosa, ninguna malfor-
macion craneofacial. Dificultad respiratoria con ciano-
sis a la mamada, tiraje intercostal y en la base del torax.
Notamos también una asimetria toracica ligera con alza-
miento del hemitérax izquierdo, donde no hay pasaje del
murmullo vesicular. Ruidos del corazon bien percibidos
pero desplazados a la derecha. El examen neurologico
no muestra ninguna anomalia.

Ante este cuadro clinico, se realizan una radiografia
de frente estandar (figura 1) y una TAC toracica (figuras
2,3 y4). Laccografia cardiaca y la ecografia abdominal
son normales.

Los analisis dieron los siguientes resultados:

m  Grupo sanguineo: ARh+. Hemoglobina: 14,4 g/dl.
Hematocrito: 43%. VGM: 101 flI/ml. CCMH: 33
g/dl.

= Gases de la sangre: PH: 7,34. Co3: 18,4 mEq/l.
PCo,: 39 mmHg. PO,: 71 mmHg. BE: -2 mEq/I.

= Glucemia: 0,7 g/l, Calcemia: 88 mg/l. Sodio: 136
mEq/l. Potasio: 3,6 mEq/l. Urea: 0,12 g/l.

Se realizé lobectomia superior izquierda el décimo
dia de vida, sin ninguin problema postoperatorio. La pie-
za histologica confirmé el diagnoéstico. El nifio ha sido
visto posteriormente, con buen desarrollo psicosomati-
co y sin problemas respiratorios.

Discusion

Las malformaciones congénitas respiratorias son raras,
a veces son asintomaticas, por lo que es dificil evaluar

Figura 1. Radiografia antero posterior del térax.
Hiperclaridad global bien limitada del hemitérax
izquierdo (1). Estructuras mediastinicas desviadas a la
derecha (2). Signos de hiperinflacion bilateral: cumbres
redondeadas, espacios intercostales ensanchados y
horizontales (3).

su frecuencia'". Sobrevienen en menos de un embarazo
sobre mil'”. En ciertos casos, un diagnéstico antenatal
puede ser realizado®. Sin embargo, existen algunas
malformaciones cuyo diagnostico antenatal resulta difi-
cil como el del ELC*”.Esa dificultad puede explicarse
por una parte por el hecho de que el aspecto ecografico
del ELC no es especifico y evoca sobre todo las malfor-
maciones  adenomatoideas  quisticas  pulmonares
(MAQP). Por otra parte, los signos ecograficos antena-
tales pueden retroceder incluso desaparecer totalmente
al final del embarazo, haciendo que el diagnoéstico sea
més dificil®. E1 ELC o hiperinsuflacion lobar congénita
corresponde a distension o hiperinflacion de los alvéo-
los”' histologicamente sanos''"'?. Esta inflacién au-
menta de modo progresivo segiin un mecanismo valvu-
lar, que produce atrapamiento de aire. Este fenomeno,
en la mayoria de los casos, concierne a un lobulo pul-
monar, raramente mas''®. Esta malformacion puede es-
tar en relacion con una obstruccion bronquial extrinseca
secundaria a un obstaculo tal como un anillo vascular
(2% de los casos) o una obstruccion intrinseca intralu-
minal (pliegues del epitelio bronquial, estenosis tisular,
tapones mucosos) !'""'?. Segun la teoria de Hislop y
Reid, el ELC puede resultar de una anomalia congénita
del desarrollo del cartilago del bronquio del 16bulo
afectado (17

Otros autores incriminan un desarrollo exagerado
del 16bulo de la zona concernida con un niimero elevado
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Figuras 2 y 3. Aspecto de un ELC izquierdo. Hipodensidad e hiperinsuflacion del Iébulo superior izquierdo (1)
responsable de una disminucién diafragmatica izquierda (2) y de una desviacion del mediastino (3).

Figura 4. Tomografia de cortes apicales. Aumento
importante del volumen del pulmdn izquierdo
(1).Desviacion de los érganos contralaterales (2).

de alvéolos, sin alcanzar el arbol bronquial !”. En este
caso se habla mas de una patologia similar llamada l6bu-
lo polialveolar '’ No obstante, su etiologia no se cono-
ce en 50% de los casos '”. E1 ELC constituiria 14% de
las malformaciones pulmonares'® respectivamente de-
tras de las MAQP, los quistes broncdgenos, y antes de
las secuestraciones y digénesis pulmonares'”. Su inci-
dencia es de 1 caso sobre 20.000 o 30.000 nacimientos
vivos, con predominio masculino (la razéon masculi-
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no/femenino es de 3 a 1) '"). El caracter familiar es poco
descrito'”. 14%-40% de los casos pueden asociarse a
otras malformaciones (renales, diafragmaticas)'". En
12%-14% de los casos, existe una anomalia cardiaca que
debemos buscar ?*. La disnea -que a menudo evolucio-
na en un contexto sin fiebre- constituye el signo clinico
mas frecuente V. El cuadro clinico puede ser de grave-
dad variable: puede manifestarse de golpe con una for-
ma grave o de modo progresivo durante los primeros
dias o0 meses de vida. Segun los estudios, la revelacion
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 ",

El examen fisico no es especifico, se nota distension
de un hemitoérax, desplazamiento de los ruidos del cora-
z6n en el hemitdérax contralateral, timpanismo y aboli-
cion del murmullo vesicular en el mismo lado. La grave-
dad de la sintomatologia depende de la importancia del
volumen enfisematoso, de la compresion pulmonar ad-
yacente y del grado del desplazamiento de los drganos
mediastinales 2.

Laradiografia estandar del torax es un examen esen-
cial en el diagnostico del ELC. Los signos a favor son hi-
perclaridad con signos de expulsion contralateral. Hay
también signos de hiperinflaciéon como: aspecto redon-
deado de las cumbres, espacios intercostales horizonta-
les, disminucién o aplanamiento de la capula diafragma-
tica homolateral.

El TAC toracico es el examen complementario de
eleccion para apoyar el diagndstico, establecer la topo-
grafia exacta y precisar su ubicacion asi como las carac-
teristicas de la distension pulmonar y excluir también
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posibles anomalias mediastinales asociadas. El 16bulo
afectado aparece bajo la forma de una zona pulmonar
sistematizada e hipodensa, con arquitectura pulmonar a
menudo conservada. El l6bulo superior izquierdo es el
mas afectado, seguido por el l6bulo medio derecho y el
lobulo superior derecho, con 41%, 34% y 21% respecti-
vamente. Los lobulos inferiores raramente padecen con
menos de 3% ©2¥. También puede asociarse atelectasia
de las zonas pulmonares subyacentes. Se han descrito al-
gunos casos de ELC bilateral, pero son extremadamente
raros (Y.

La escintigrafia pulmonar de perfusion y de inhala-
cion se indica en busca de trastornos de ventilacion y de
perfusion en la zona enferma. También puede aportar in-
formacion para diferenciar el ELC de un enfisema com-
pensador. Por otro lado, la broncoscopia tiene interés en
el caso de una malformacion bronquial o también en la
busca de un obstaculo. Esta técnica no esta libre de
riesgo y puede agravar la sintomatologia respiratoria.

Los diagnosticos diferenciales que pueden ser evoca-
dos son la MAQP V; neumotérax (en casos de hiperclari-
dad radiologica y caracter convexo de los limites, a veces

se coloca drenaje toracico en una burbuja de ELC confun-
dida con un neumotoérax); sindrome de Swyer-James, quis-
te broncogénico y hernia diafragmatica *>>”.

La terapéutica depende de la evolucion espontanea
de las lesiones, y del caracter sintomatico o no. Asi, se
indica vigilancia estricta clinica y radioldgica cuando se
trata de un ELC asintomatico, sin riesgo vital (respirato-
rio y/o cardiovascular) "*''*" o sobre todo si la explora-
cion broncoscopica es normal ®®. En la literatura se des-
cribe un caso de seguimiento de un nifilo con ELC hasta
la edad de 17 afios **.

Sin embargo, cuando se trata de un ELC sintomatico,
una lobectomia por toracotomia y/o toracoscopia con
cuidado en reanimacién son necesarios " ' 'Y, La
evolucion es a menudo favorable con expansion pulmo-
nar hasta de 90%. A veces se puede ver hipertension ar-
terial pulmonar secundaria @27,

Conclusién

El ELC es una malformacion pulmonar rara que puede
poner en peligro el pronostico vital del recién nacido
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afectado. El diagndstico es sobre todo radiologico. La
TAC toracica informa con precision las caracteristicas y
topografia de las lesiones. La biopsia confirma el diag-
nostico. La lobectomia esta indicada cuando el nifio es
sintomatico. En el caso de un paciente asintomatico, el
manejo conservador es el tratamiento de eleccion.
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