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Enfisema lobar congénito

Por los Dres.:

MANUEL GARCIA SUAREZ', MIGUEL URBIZO CARON®",
ELOY MONTES DE OCA RODRIGUEZ®® y CONCEPCION ESTHADA™®®

Garcia Sudrez, M. y otros. Enfisema lobar congénito. Rev Cub Ped 53: 5. 1981,

Se presentan dos casos de enfisema lobar congénito, diagnosticados por examen radio-
légice y confirmados en el acto quirdrgico. Se realiza una bréeve discusion acerce de
los aspectos miés slgnificativos de Ta entidad, en cuanto al diagndstico y tratamiento.

INTRODUCCION

El sindrome de enfisema lobar congé-
nito ocurre en neonatos y ninos peque-
fios, pudiendo ocasionar serios trastor-
nos respiratorios en los mismos. Los
sintomas pueden aparecer entre los
cuatro y seis meses de edad, aungue
con mas frecuencia dentro de las pri-
meras dos semanas de vida,

Puede ser una emergencia quirdrgica
de la temprana infancia.

Presentacion de casos

Caso No. 1. Paciente: R.AM., del sexo mascu-
ling, H.C, 102274, de la raza negra, con fecha
de ingreso 20-3-74. Recién nacido de 23 dias,
con antecedentes de haber presentado bron-
coaspiracion de liquido amnidtico. Presenta fal-
ta de aire intensa; en los dias siguientes a su
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ingreso el agoblo respiratorio aumenta v se ob-
serva cianosis,

Al examen radiogréfico se observa hiperinsu-
flacién del l6bulo superior izquierde, que se
hernla a través del mediastine anterior hacia
el lado derecho. Lébulo inferior izquierdo co-
lapsado hacia la base, por atelectasia compre-
siva. Estructuras mediastinales recha:zadas a la
derecha (figura 1).

Se decide su intervencidn gquirdreica a los
cuatro dias de su ingreso,

Hallazgos del acto operatorio: se realiza to-
racotomia posterolateral izquierda. Abierta la
cavidad tordcica, se proyecta hacia afuera el
lébule superior izquierdo, incluyendo la lingula,
enfisematoso, apareclendo de tamaio aproxi-
madamente tres veces mayor que lo normal, El
l6bulo inferior lzquierdo se observa alzlectésico.

Anatoma patoldgica: enfisema; no se encuen-
tran alteraciones bronguiales,

Caso No. 2. Paciente: ¥.T.5., del sexo feme-
nino, H.C. 63842, de la raza blanca, con fecha de
ingreso  5-12-74. Paciente de cinco meses de
edad, con antecedentes de sslud: haze dos se.
manas le aparece proceso febril catarral, v es
ingresada en otro centro hospitalario. donde le
realizan examen radioldgico de pulmanes, v es
trasladada posteriormente a este hospital.

La nifa presentaba falta de aire, tiraje sub
e intercostal, acentudndose su dificuitad respi-
ratoria en los dias sucesivos. £1  examen
radiogrifico del tdrax en vista frontal nos mues-



Figura 2

tra hipervantilacion del l6bulo superior izquierdo
{figura 2}, con herniacidn del mismo a través
del medizstino anterior hacia el hemitérax de-
recho. Existe atelestasia por compresion del
Idbulo inlerior izquierdo. Las estructuras me-
diastinales aparecen desplazadas a la derecha.

Es intervenida quirdrgicamente en otro hos-
pital, ¥ se confirma el disgnéstico de enfisema
lobar congénito,

DISCUSION

Como podemos observar, la caracte-
ristica clinica predominante es la difi-
cultad respiratoria progresiva, la cual,
sin tratemiento, puede conducir a insu-
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ficiencia cardiorrespiratoria. A la dia-
nea se anade con frecuencia la ciano-
sis.!

Al examen fisico se observa: asime-
tria tordcica, hiperresonancia a la per-
cusion y debilitamiento de los ruidos
respiratorios en el hemitdrax afectado.

El estudio radioldgico simple muestra,
como hemos referido en nuestros casos,
un drea radiotranslicida acentuada del
campo pulmonar, muy frecuente el cam-
po superior izquierdo, extendiéndose al
mediastino, llegando a herniarse al he-
mitérax opuesto, desplazamiento del
mediastino y atelectasia por compre-
sion del lébulo adyacente. La afeccidn
en los lébulos inferiores es rara”

La fluoroscopia es Gtil en los casos
moderados, al demostrar la incapacidad
para desinflarse del segmento expandi-
do durante la espiracién. El mediastino
en tales casos se desplaza lejos del pul-
mon obstruido durante la espiracion y
ocupa una posicidn mas cercana a la
linea media durante la inspiracion pro-
funda.

En los casos graves el desplazamien-
to de las estructuras adyacentes por el
I6bulo pulmonar notablemente insuflado,
impide cambios de posicién a los es-
fuerzos respiratorios. El pulmén excesi-
vamente expandido puede producir em-
pequefiecimiento del hemitérax opuesto,
sugiriendo hipoplasia pulmonar.

En casos seleccionados, la angiogra-
fia y el catetismo pudieran ofrecer al-
gtin elemento de diagndstico causal o
detectar cardiopatia concomitante,

La broncografia es rechazada por la
mayoria de los radidlogos, por conside-
rarla innecesaria y peligrosa.

Etiologia

Las hipdtesis en relacidn con la cau-
sa incluyen deficiente estructura car-
tilaginosa y redundancia de la mucosa,
que determinan el atrapamiento de aire
por el bronguio afectado®*

Un constante y dnico hallazgo pato-
légico en catorce paciente consecutivos
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informados por Campbell (1969), fue la
deficiencia cartilaginosa, la cual fue de-
mostrada por microdiseccion, tincion
del cartilago y estimado del nimero y
tamafio de las laminas o placas carti-
laginosas.'

La causa de esta deficiencia cartila-
ginosa no es conocida y una incidencia
familiar de la enfermedad no ha sido
demostrada.

Ahora bien, la alteracion cartilagino-
sa sola no explicaria la incapacidad de
desinflarse espontaneamente del lobu-
lo pulmenar resecado. Puede existir al-
guna anormalidad concomitante en el
tejido eldstico, pero esto ain no ha
sido demostrado.

Es también posible que la prolonga-
da hiperinsuflacién afecte las propieda-
des elasticas del tejido conectivo.

Se han descrito ocasionalmente otras
lesiones obstructivas, como compresion
de un bronquio por una arteria anémala
y tapones mucosos persistentes, pero
en la mayoria de estos pacientes el
cartilago bronquial no fue adecuadamen-
te investigado.

Diagnostico diferencial

El enfisema lobar congénito puede
presentar dificultad diagnéstica con el
neumotdrax, pero en €l siempre encon-
traremos, al examen minucioso del 16-
hulo enfisematoso, cierto grado de vas-
cularizacién pulmonar.

Los quistes aéreos pulmonares no
tienen una distribucidn lobar tipica, sino
un borde mas claramente demarcado, el
cual se observa, a menudo, mejor en la
radiografia lateral.

El lébulo hiperexpandido por el en-
fisema puede producir aumento del
hemitérax correspondiente, con una re-
lativa disminucion del hemitérax opues-
to, muy similar a lo que ocurre en la
agenesia o hipoplasia del pulmoén o la
variante de pulmoén hipogenético; clini-
camente estos ultimos pacientes no
presentan una dificultad respiratoria
manifiesta.
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En raros casos el enfisema lobar con-
génito puede presentarse en 0§ prime-
ros dias de la vida como una estructura
quistica con densidad de pirtes blan
das, posteriormente la absorcidn del
liguido v su remplazamientc por aire
hace que asuma su aspecto caracteris-
co. Esa apariencia radiografiza primiti-
va o aun después de la aereacion
parcial, puede ser similar a la de la mal-
formacion quistica adenomatoidea del
pulmoén® o la de una hernia diafragma-
tica.

Asociacidn con otras enfermedades con-
genitas

Alrededor del 14% de pacientes re-
portados con enfisema lobar congénito
tenian un defecto cardiaco asociado. Se
ha descrito en combinacion con defec-
to septal ventricular, persistencia del
ductus arterioso, coartacion de la aor-
ta, tetralogia de Fallot, etc. En los afnos
1970 y 1971, Strunge y colsboradores
informan haber tratado dos ninos con
tipos de cardiopatias congénitas no pre-
viamente senaladas: estenosis valvular
adrtica y tronco arterioso.”

Tratamizanto

La lobectomia debe efectuarse en to-
dos aquellos pacientes en los que per-
sisten los signos radiograficos, con au-
mento de la disnea y la cianosis, pu-
diendo sobrevenirles la muerte por in-
suficiencia cardiorrespiratoria, a menos
que recurramos oportunamente a este
tratamiento.

La ventilacion forzada de los pulmo-
nes debe evitarse durante la induccidn
de anestesia, porgque una mayor insu-
flacién del lobule afectado dificultara
gravemente la funcién respiratoria.

Los intentos de drenar percutanea-
mente el l6bulo enfisematoso, antes de
la cirugia, estan contraindicados."™*

En los nifios con un defecto cardiaco
asociado, los sintomas respiratorios son
mas probablemente el resuliado del en-
fisema, y la cirugia del pulmodn debe
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normalmente preceder a la cirugia car-
diaca, a ro ser que ambas puedan rea-
lizarse al mismo fiempo.

En los zasos clinicamente asintomd-
ticos o con moderados sintomas, la ac-
titud teranéutica es mas controvertida.
Unos sosiienen que deben ser estre-
chamente vigilados, porgque en ocasio-
nes la mejoria ocurre mdas tarde en la
infancia ¢ en la nifez temprana y en
otros los sintomas desaparecen en dias
0 semanas.

La decizion quirdrgica dependerd méas
bien de |la gravedad de los sintomas

SUMN ARY

clinicos, que de la extension radiologi-
ca de la lesidn.

Otros consideran que siempre deben
ser tratados quirdrgicamente, porque los
riesgos de las infecciones recurrentes
y la limitacién que opone la compresion
al crecimiento del pulmén adyacente,
son mucho mayores que el de la to-
racgtomia.

Asi que para éstos la cirugia debe ser
recomendada para todos los pacientes,
salvo que exista contraindicacion defi-
nitiva.

Garciz Sudrez, M. et al. Congenital lobor emphysema. Rev Cub Ped 53: 5. 1981,

Two cases of congenital lobar emphysema, diagnosed by roentgenclogical examination
and wvarified by surgery, are presented. A brielly discussion about the entity most
signifizant aspects, regarding diagnosis and treatment is carried out,

RESUME

Garciz Sudrez. M. et al. Emphyséme lobaire congénital. Rev Cub Ped 53: 5, 1981,

1. Nelzon, N.E. Tratadoe de Pediatria, p. 433.

A propos de deux cas demphyséme lobaire congénital diagnostiqués par examen radio-
logique et confirmés dans I'acte chirurgical, les auteurs font une bréve discussion portant
sur les aspects les plus significatifs de I'entité, et sur ceux concernant le diagnostic
et le [raitement.
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B HezcToAmel! padoTe NMpPeACTABIAWTCA ABa CHYYaA BPORAEHHOH nodap
Aot 2HQU3eMH, AMSTHOCTUDPOBEHHWX C MOMOMEBN DAAHONOTMYECHOTO UC
CNerOBSHNA M MOATBODMAEHHLX BO “BDEMA XUDYDNIUMYECKOI'O BMEUATENE
¢TBE. Hpoue TOro, B pacorTe B KpaTkoil fopue OCCYXIawTCA Hanso=
768 3HAYMTENBHHE ACNEKTH 3TOT0 336oNeBOHHA B OTHOUWEHUN TMOCTa-
HOBEM AMArHO3a ¥ JEeYeHUR.

BpoxznEunan moCGapHan sHduscus. Rev
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