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RESUMEN

Ze presentan 4 casos de enfisema lobar congenito en la infancia.
Todos los pacilentes Iueron del sexo femenino: lox sSintomas  comenzaron
antes de los 2 meses de edad. En 3 casos predomind la enfermedad en
log lobulos superiores. ¥y en el pulmon irquierde. Se realizé lobec-
tomia en todos come tratamlento de elecclon. y fallecié uno de los
operados a causa de un enbolismo aéreo. Se revisa la literatura medica
en relacion con la enfermedad.

INTRODUCCLON

El enfisema lobar congenito (ELC) es una entermedad del pulmén capaz de
poner en pelligro la viaa en edages tempranas. Htsluy,l Buntain. y Stocker
1o incluyen en las lesiones pulmonares quisticas congénituas, y plantea el
primer autor gue Tivnen gamilitud clinica ¥ embriovlogica. Y ¢ a veces
dificil su diagnostico. pero todas reguieren tratamiento quirdrgico.

Meyer., en 1858. realiza la primera descripeion, y en 1945, Gross. prac-
tica con éxito la primera lobectomla en un paciente de este 1,”)‘},4
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En 1967. Murray. revisd los reportes de 166 casos, ¥ se reportaron des-
puts otras 132 hasta 1974.

Dejados o su libre uvolucée?. © tratados sélo médicamente pueden tener
una mortalidad hasta del %0 %. pere con un diagndstico ¥y tratamiento
oportunos  las cifras de lallecidos son muy bajas, hechos que nos motivan &
reportar  ostos 4 pacientes. y revisar la literatura médica en relacidn con

cuta ont Ldie!,

PRESENTACION DE LOS CASOS

UDesde ¢l anc 1978 al ano 1986. hemos operade en nucstre Servicio a 4
ninos con ELC, y los resultados de los analiszis de qus expedientes clinicon
son los que mostramos eon la tabla siguiente:

TRABLA. Enfisema lobar congénito

1 2 k] 4
Scxo F F ¥ ¥
Color de piel B B B B
Edad de
comienzo 43 dias 20 dias 1 172 dias 2 munes
Operacion 2 mesex 22 dias 2% dias 10 meses
Sintomas Tomn ificultad Dificultad Neumonias
principales Alcteo respiratoria respiratoria Dificultad

Irritatiladad Titaje hleteo respiratoria

Irritabilidad Tiraje Tos
Aleteo

Labulo Léobulo infe- Lébulo supe- Létulo supe- fobtlo supe-
rier perior rior rior
izquierdo izquierdo y derecho izquicrdo

Lingula

Anomalias Secuertro - - Hicdrocefalia

asociadas pulmonas

Complicaciones Pectus - - Fallece
Excavatum (Embolia
Posoperatorio gascosa)

Fuente: Historias clinicas,
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Se aprecia en dicha tabla gque el 100 % de Jos pacientes era el sexo
femening. ¥ con color blance de piel: adem#r. coms ez Elpico de la enCerme-
dad. Jog sintemas comenzaron =0 etapas tempranza de  la vida, todos con
wenas de 60 dias. El comienzZo mas precoz fue Al uno ¥ medio dias de necida.
eRouna LiNE cuyo cuadro clinico ze interpretd a3l inicio como wna  neumenia

do base derecha.

Sule en 1 ode leos casos se pudo demorar ¢l Lratamiento quirdrgice hasta
les 10 mezes de edad, y =e necesitaren los restantes (75 i) de exéresiz  de
In leszicn antes de log 2 moseos de vida,

Ten simtomas fucron similares en todos. con predominio de la dificultad
resprratoria progresiva, irritabilidad. aleloo naesal, y riraje €. En el
it deomas addad se presentaron cpisodios de sep3is respiratoring en 3 aca-
Sloncs, previa:s al tratamiento gquirdrgico.

En velacion oen el lobulo afectado. 3 de lor casos tuviecron la lesidn en
baon Labnioes  soperigres. 2 on pulmén izgquierdo, v 1 en el dreroecho. En el

SalEo Tentable ocupd el 1obulo inferior irguiardo,

et cheameld L o i adas :5011.3 tuvimas 2: un paciente en o1 cual  conco-
MLl wn hBegaenlio puloonar extralobar del gue s pealizo oxéresis on el
Gt Guizdrgico de 1o lobectomla, vy el otro caso con una  hidracctalia en
[ Rl -+

o bt anomalias cardiovasculares asociadas,

Lo rcuojyeidn poseperatoria  de nucestros  cases fue Covorsble en 3. Fl
GG ale lod dosoritos. gue presentaba una hidrocelalia, fallecio a las 24
bhoras de eperade. producte de un eabolismo gaseoss. OLio cast. como crapngli-
cocion taidia, hn desarrellado un pectus excavabum, pendiente Jde corressidn
LTRSS A SRS

B diagnestice se precisd en todes les casod mediante el estudio
radicgrafice repetido del torax. en el cual I3 sobreaereacion det 1nhule,
el desplozemicnle mediastinal. ¥ la herniacidn contralatera! del puimén
fuerpn tos datos mds constantes ¥y tipicos (figuras 1L v 2). En sale 1 de lox
ninos duw opecesario la realizaciown de ung broncoscopia para esclarccer el

diagnost 2o,

COMENTARIOS

EL enfizncomg Lobar conngdnito pucde ser delinids  comae "sobre distengidsn
poeEnatal  de uno o mbs Lobules de oun pulmén histicaments pocrmal, que se

cred reanltado de une deficiencia ecartiiaginase el drbol Lragqueobron-
cuisl’. T

s unma  de las causas mecanicas de dificultad respiratoria grave on los
finos poguoenes, o cardcter progresive y evolucian insidiosn o tan rapida-

menbe asfixianie gue llegue a necesitar una toracotomia wrgente.
Faopropia de recidn nacides y lactantes. y su incidencia of mMayor on ba-

rancs. oy bBlancon. EE muy raro on prematuros ¥ niaos de taca negea,

Promds del 50

e los casos los sintomnas comicongan on Los primeros Jdlas
e boowida, ¥ oon grandes series hazsta el i3 %Y de ?Dilﬂﬁ nr encdentran oen

ratado critico antes de iniciar el tratamiento,
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FIGURA 1. Hiperaereacicn
pulmonar., ocon desplaza-
miente mediastinal ¥ her-
niacidn contralateral del
lébulo insuflado.

FIGURA 2. 3Zimilares ha-
l1lazgos radiograficos en
otro paciente.



fz mas frecuente en los léhulos superiores, de ellos el 50 % en ldbulo
superior izgquierds, ¥y le sigue en frecuencia el lébule medio derscho: muy
infrecusntemente se presenta en los lébulos inferiorﬁ%:s?gedc existir toma
de labulos miltiples, bilaterales. aungue &5 muy raro.

I.a enfermedad se considera el resultado de una obatruccidn asrea paccial
del hrennuio lobar, a causa de un sopgfgf??grtilaginuso anormal en el bron-

yuic, come factor mecdnico mis comin.

Fata enomalia en 1o estruclura cartilaginosa puede ser obscrvada en todo
sl Arbol traguecbronguial. Si se realiza un examen anatomopatoldgico cuida-
dpuo el cartilago puede presentar ausencia, hipoplasia, dispersidn o flaci-
dez en mas de 273 de los casos. En estudios biogquimicos puede ser recong-
cida una deficiencia del acide hialurénico y en el acido condroitin =sulft-
ri..-_-c-,_IF Algunos  han postulads gque existe un depdsito anormal de coldgeno y
deficieneia de tejide elistico en la pared del alvéolo, como factores pri-
marios en  la fisiopatologla de la enfermedad. Esto no ha sido comprobado
en ofras reportes,

1 aporte wascular del léabule es normal, y éste estd normalmente situa-
de upiformemante distendide, de color palide. ¥ con nodulos crepitantea
en su superficie. El examen hlsticolm%fsﬁru acinos normales, con  alvéolos
hiperdistendidos. ¥y tabiques rotos. 3.4

Ye ha reportado fibhrosis alveclar en algunos pacientes.

Eeid et al. han descrite una nueva entidad patolégica a la gque han
denominado “lébulo polialveolar con enfisema”™. en lg cual los alvéolos aran
rormales &n LAMARO. PErO muy aumentados en nbmero, gque dan la impresionaﬂa
gigantisme de la masa alveolar, hallasge asociado el ELC en otros cascs.

Las anomallas congénitas gque con mas frecuencia au.ﬁ?Efgutiun al ELC gon
las cardiovasculares y de costillas y caja toracica.

Desde el punto de vista c¢linico los sintomas principales son: dificultad
respiratoria progresiva. tos persistente, sibilancias, sepsis respiratorias
recurrentes. dificulted en aumentar de peso ¥, ocasicnalmente, traglornos
de la alimentacion.

La cianosis puede variar en intensidad, desde limitada en unos pacientes
a severa en otros,

Como ez logico., el cuadre clinico estard en dependencia del grade de
compresisn tanto del pulmon ipsnif%frf%icgmn del contralateral, ¥ de la
asociacidén o no de cardiopatias,

La disminacidén de la intenszidad del murmulleo vesicular. la hiperresonan-
cia, el =sletes nasal, taguipnea vy tiraje. asl come sibilantes ¥y roncos  en
la auscultacién en algunos pacientes, son los hallazgos fisicos mas fre-
Cusntes., A T

La apariencia radicgrafica mas conidn y distintiva del ELC es la radio-
transparencia aumentada de un  l4bule, con atelectasis de los restantes,
desplazemientoe mediastinal hacia el hemitédrax contrario. y herniacién  del
puimén.

El diafragma esta deprimido, ¥ la jauim toracica ensanchacda.

1.3-%
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Ocasionalmente [a breoncoscopia. para sospechar otros tipos de ohstruc-
citn. ¢ la broncografla. para determinar si funcional y estructuralmente el
pulmahn &5 normal, Seran necesarias,

. ! ; ; : 1,5-92.11

Como diagnosticos diferenciales se han citado:
= Atelectania de un léabulo, con enfisema compensador,
= Quistes pulmonares.

- Malfermacién adenomateide gquistica congénita,

= Secuestrs SUImOonar .

= Neumobtaras

= Cuerpo evi:ano bronguial. o tapén de mucus, con enfisema obstructivo.

- Sindrome  o¢e  Sywer-James {(pulmdn hiperldcide wunilateral y ausencia
congdénita de arteria pulmonar}.

- Enfisemaz por compresion extrinseca por: arterias pulmonares andmalas.
quistes broncdgenos.ductus artericsoc y adenopatlss mediastinales.

= Enfisema lobar adyuiride. consecutivos a sindromes de distress respirato-
rio del recién nocido. con ruptura alveolar ¢ infiltracién adrea en el
intersticio perivascular pulmonar.l2

El tratamiento de eleccidn para estos nifos es la lobectomla uyna vez
establecido el disgndstico de certeza. En casos muy severamente enfermos se
recomienda no dar presidn positiva durante la induccidn anestésica, por el
peligro de la sobredistensidén del lébule. En ocasiones puede llegar a  ser
necesaria la reulizucion5dg la toracotomla con anestesia local para extraer
un lébule muy insuflado.

En los casos poco frecuentes de ELC bilateral serd necesario realizar
lobectomia por etapas, aungque EKkkelkamp, presenta un caso en el cual se
realizd el tratamiento de ambos hemiidrax en una sola seaidn quirdrgica.

- SUMMARY -

Feur eases of congenital lobal emphyscema of childhood are reported. All
CaEES Wore females; symptoms began before the Ltwo months of age. In  three
cases there wag 8 prevalence of upper lobe disease and of the left lung.
Lobectomy was performed in all cases as treatment of choice and one of the
surgical patients died as a result of air embolism. The medical literature
related to this diseasze is reviewed.

On  présente 4 cas d'emphyséme lobaire congénital dans l'enfance. Tous les
patients étaient du sexe féminin: les symptémes ont commencé avant les deux
mois d'age. Dans 3 cas, la maladie des lobes supérieurs a prédominé, et
dans le poumon gauche. On & réalisd4 une lobectomie dans tous les cas comme
traitement de <choix., et wun des opérés est décédé 4 cause d embolisme
aérien. On révise la littérature médicale corcernant cette maladie.
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