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Caso cLinico

Un recién nacido (RN) de término, varén,
nacido por parto vaginal eutdsico a las 40
semanas de edad gestacional y sin antece-
dentes maternos de importancia, que al na-
cer peso 3 210 g y tuvo Apgar 8-10; estan-

Figura 1.

do previamente bien, a las 48 horas de vida
comienza con polipnea, sin otra sintoma-
tologia asociada. El examen fisico era nor-
mal. En ese momento, se solicité radiogra-
fia (Rx) de térax en proyecciones antero-
posterior y lateral (figura 1).

Figura 2.

¢Cual es su diagnéstico?
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS

La figura 1 muestra asimetria en el volu-
men pulmonar, por mayor volumen y mayor
transparencia del pulmén derecho, con
herniacion hacia la izquierda a través de la
region retroesternal y desplazamiento secun-
dario del corazén y del mediastino hacia
ese lado (flechas). Todo esto es compatible
con una hiperinsuflacién del pulmén dere-
cho, fundamentalmente del Iébulo superior.
El menor volumen del pulmén izquierdo im-
presiona ser secundario al efecto de masa
y la posibilidad de una hipoplasia pulmonar
de ese lado es menos probable. Por la histo-
ria clinica, debe considerarse como primera
posibilidad un enfisema lobar congénito.

EvoLuciON cLiNica

Se solicitdé una tomografia computarizada
de térax para reevaluar los hallazgos des-
critos. Este examen confirmd las alteracio-
nes observadas en la Rx de térax y mostro
hiperinsuflacion del 16bulo superior derecho,
areas de atelectasia en el I6bulo inferior de
ese lado y desplazamiento del corazén y
del mediastino hacia la izquierda. No se de-
mostraron signos sugerentes de una hipoplasia
pulmonar izquierda y el examen fue por lo
demas normal. Estos hallazgos fueron com-
patibles con el diagndstico de un enfisema
lobar congénito, con compromiso del I6bulo
superior derecho.

El paciente fue sometido a cirugia al 6°
dia de vida, donde se encontré hiperinsufla-
cion del I16bulo superior del pulmén derecho
y compresion y atelectasia secundarias de
los l6bulos inferior y medio del mismo lado.
Se efectud lobectomia superior derecha. La
evolucién postoperatoria fue excelente y fue
dado de alta en buenas condiciones, al 11°
dia de vida.

En controles posteriores, se encuentra
asintomatico y una Rx de térax de control a
los dos meses de vida, no muestra altera-
ciones significativas, con adecuada insufla-
cion compensadora del pulmén remanente
derecho.

DiagnNésTICO

Enfisema lobar congénito, con compro-
miso del I6bulo superior derecho.
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Discusion

El enfisema lobar congénito (ELC) es una
anomalia poco frecuente del desarrollo
pulmonar, que se caracteriza fundamental-
mente por hiperinsuflacion de un Iébulo pul-
monar, el que es anatémicamente normal’-3.
La causa exacta es dificil de demostrar y
puede no ser precisada en alrededor del 50%
de los casos*®. La mayoria de los casos
resulta probablemente de colapso bronquial
secundario a menor desarrollo localizado del
cartilago bronquial segmentario, el que pue-
de ser hipoplasico y flacido, pero puede es-
tar también ausente®’. La pérdida resultante
de la rigidez normal del bronquio determina
colapso de la pared bronquial y obstruccion
focal por mecanismo valvular, lo que permi-
te entrada de aire durante la inspiracion y
obstruccién del bronquio durante la espira-
cién (hiperinsuflacion obstructiva)®®. En el
resto de los pacientes, puede ser secunda-
rio a otras causas de obstruccion bronquial,
algunas de ellas potencialmente corregibles
con fibrobroncoscopia o con cirugia, como
son tapones mucosos, secreciones visco-
sas, tejido granulatorio, pliegues mucosos
redundantes, compresién extrinseca por ade-
nopatias hiliares o mediastinicas, vasculatura
cardiopulmonar anémala o masas intratora-
cicasi1o.

Esta hiperinsuflacion localizada de un
[6bulo pulmonar, determina efecto de masa
y se presenta con mayor frecuencia, como
un cuadro de dificultad respiratoria progresi-
va en el periodo perinatal®. Tiende a ocurrir
en RN de término, es mas comun en varo-
nes'' y la mayoria de los pacientes (90%)
presentan moderado distress respiratorio en
los primeros dias de vida”'?'8 que empeora
a medida que el Iébulo enfisematoso au-
menta de tamafo, con cianosis en los ca-
sos mas severos. Generalmente afecta un
I6bulo, con mayor frecuencia el I6bulo supe-
rior izquierdo (40-50%), seguido del lébulo
medio (30-40%) y del I6bulo superior izquierdo
(20%), aunque también han sido reportados
casos con compromiso de mas de un Iébulo
y en forma bilateral®4.

Los sintomas incluyen taquipnea, ciano-
sis, quejido, sibilancias, retraccion subcostal
y al examen fisico puede haber espiracion
prolongada, asimetria del térax por la hiperin-
suflacion unilateral, con disminucién de los
ruidos pulmonares en el I6bulo afectado. Con
menor frecuencia, puede presentarse en for-
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ma mas tardia, con infecciones respirato-
rias recurrentes o como un hallazgo inci-
dental en una radiografia (Rx) de térax2's.

En el estudio anatomo-patoldgico, el 16-
bulo afectado estd aumentado de tamafio,
sobredistendido y no hay destruccién de te-
jido pulmonar?®, por lo que en estricto rigor,
no corresponde realmente a un enfisema y
no constituye una enfermedad del parénquima
pulmonar propiamente tal, sino méas bien a
una hiperinsuflacion. Se puede encontrar
sobredistension de los alvéolos, ruptura focal
de tabiques interalveolares, en un pulmoén
por lo demas normal’.

Estudio por Imagenes

El diagndstico de ELC se basa en el
estudio radioldgico. La radiografia (Rx) de
térax es generalmente el primer estudio de
imagenes y en la etapa precoz, en las pri-
meras horas de vida, puede mostrar una
opacidad del segmento comprometido, el que
esta lleno de fluido al momento del diagnds-
tico2”®. Presumiblemente en estos casos
ademas, la obstruccién ocurre tempranamente
en la vida intrauterina por lo que el liquido
se acumula proximal a la obstruccion”. Si el
estudio se realiza en forma maés tardia, cuando
el liquido ha sido reabsorbido por las rutas
linfatica y vascular, el examen muestra ca-
racteristicamente un segmento pulmonar de
mayor tamaro, con hiperlucidez y sobredis-
tension del pulmén comprometido, aplana-
miento del hemidiafragma respectivo y en-
sanchamiento de los espacios intercostales
del lado afectado®3. El I6bulo afectado, ade-
mas de radiolticido, muestra estructuras
vasculares mas ampliamente separadas y
atenuadas. La visualizacién de los vasos
pulmonares es importante, porque permite
la diferenciacién del ELC con otra patolo-
gias como quistes congénitos, neumatoceles,
malformacion adenomatoidea quistica,
neumotdrax loculado'?'8, A diferencia del ELC,
el neumotdérax no presenta estructuras
vasculares en su interior y generalmente es
visible ademas la separacion entre la pleura
visceral y el neumotdrax™s.

En forma secundaria, puede observarse
atelectasia compresiva del pulmén adyacente
ipsilateral y herniacién del pulmén enfise-
matoso hacia el lado contralateral, a través
del mediastino anterior y superior’s.

La tomografia axial computarizada (TAC),
brinda excelente informacién anatémica y
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confirma la hiperinsuflacién del Iébulo pulmo-
nar afectado, el que presenta una vasculatura
normal, sin masas o areas quisticas en su
interior y descarta otras posibilidades, como
una malformaciéon adenomatoidea quistica,
agenesia o hipoplasia del pulmén contra-
lateral27. Puede también mostrar una obs-
truccion bronquial (extrinseca o intrinseca),
como factor causal de la hiperinsuflacion
lobar, cuando ésta existe. En la TAC, el
pulmon enfisematoso esta distendido y hay
marcada atenuacion de la vasculatura
pulmonar la cual se extiende hacia la perife-
ria del pulmén. El medio de contraste
intravenoso no ayuda en el diagndstico de
la patologia pulmonar, pero puede a veces
ser de utilidad en la deteccion de anomalias
vasculares asociadas que podrian facilitar
la planificacidn quirtrgica preoperatoria.

La cintigrafia pulmonar ventilacién/perfu-
sion, generalmente no es necesaria pero puede
mostrar disminucion de la perfusion, por com-
presion de los vasos y disminucion de la
ventilacion del I6bulo afectado. Ademas, el
estudio de ventilaciéon puede ser dificil de
llevar a cabo en recién nacidos y lactantes
pequefios.

El diagndstico prenatal de esta patologia
con ecografia generalmente es dificil, a di-
ferencia de otras lesiones pulmonares. El
diagndstico es casi siempre por lo tanto
postnatal.

La lobectomia es el tratamiento univer-
salmente aceptado para los casos de ELC
con sintomas graves'™. En RN y lactantes
con deterioro respiratorio progresivo severo,
debe realizarse toracotomia y lobectomia de
emergencia. Sin embargo, el tratamiento de-
pende de la severidad del cuadro y para
casos menos agudos, se puede realizar
toracotomia electiva bajo condiciones mas
favorables. En el postoperatorio, la mayor
parte de los pacientes evoluciona bien, con
rapida insuflacion compensadora del pulmén
remanente, alcanzando un volumen pulmonar
similar al contralateral, lo cual parece ser
no sélo por sobredistensién de los alvéolos
remanentes, sino también por crecimiento
tisular®”. Sélo algunos de éstos nifios pare-
cen desarrollar un sindrome broncomalacico
difuso con sibilancias, espiracion prolonga-
da y una tendencia al broncoespasmo?.

El rol de la broncoscopia en el diagndsti-
co del ELC es controvertido, puede brindar
informacion util acerca de la obstruccién bron-
quial, pero puede eventualmente agravar la
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dificultad respiratoria. Debe ser usada en
pacientes en que se sospecha aspiracion
de cuerpo extrafio y en aquellos que son
candidatos a manejo conservador.
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