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INTRODUCCION

El grupo de las malformaciones pulmonares congénitas (MPC), son un conjunto
heterogéneo de enfermedades poco frecuentes, entre ellas se encuentra el Enfisema
Lobar Congénito, una anomalia que se es caracterizada por presentar una

sobredistencion de los espacios aéreos de uno o mas Iébulos del pulmon.

Es una MPC rara. Su incidencia es de 1:20.000 a 1:30.000 nacimientos (Giubergia
2014), cualquiera de los lébulos pulmonares puede ser afectados, pero existe una
mayor incidencia en la afeccién al I6bulo superior izquierdo, seguido del I6bulo medio

derecho y por ultimo del I6bulo superior derecho.

La etiologia de la también llamada hiperinsuflacion lobar congénita no es exactay en la
mayoria de los casos no se logra diagnosticar la causa de la enfermedad. Los sintomas
suelen aparecer entre el periodo neonatal y los seis meses de edad con una severidad

variable (Ulate-Campos, Umafa-Sauma y Soto-Quirds 2010).

Se requiere intervencion quirdrgica en el I6bulo afectado en los pacientes que
presentan sintomas severos o de inicio en la etapa neonatal. También en la actualidad
se utiliza el tratamiento conservador en los nifios que presentan sintomas leves o

moderados.



ABSTRACT

He group of the congenital pulmonary malformations (MPC), are a heterogeneous set of
rare diseases, between them there is the Emphysema Lobar Congénito, an anomaly
that is characterized for presenting a overdistension of the air spaces of one or more

lobes of the lung.

Is a MPC rare. Its incidence is 1:20,000 to 1: 30,000 births (Giubergia 2014), any of the
lung lobes can be affected, but there is a higher incidence in the condition to the left
upper lobe, followed by the middle lobe right and finally the right upper lobe.

The etiology of also called hyperinflation lobar congenital is not accurate and in the
majority of cases are not achieved to diagnose the cause of the disease. The symptoms
usually appear between the neonatal period and six months of age with a variable

severity (Ulate-Campos, Umafia-Sauma and Soto-Quirés 2010).

There is needed operation in the lobe affected in the patients who present severe
symptoms or of beginning in the stage neonatal. Also in the present is used

conservative treatment in children who have mild symptoms or moderates.



ENFISEMA LOBAR CONGENITO (ELC)

El enfisema lobar congénito fue descrito por primera vez en 1932, y se caracteriza
porque permite la entrada del aire inspirado, pero durante la espiracion el bronquio se
colapsa con la subsecuente hiperinsuflacién del I6bulo pulmonar afectado que llega a
comprimir el resto del tejido pulmonar sano y demas estructuras intratoracicas (Lizardo

By Figueroa Lopez 1991).

El enfisema lobar congénito (ELC) es una malformacion pulmonar que provoca un
distrés respiratorio como consecuencia de la hiperdistension que sufre el I6bulo o
I6bulos pulmonares afectados (Portal de informacion de enfermedades raras y

medicamentos huérfanos 2014).

Otros nombres con el que se puede referir a esta patologia son hiperinflacion lobar

congénita y el enfisema lobar infantil.
Epidemiologia

Su incidencia es de 1:20.000 a 1:30.000 nacimientos. Afecta principalmente al sexo
masculino en una relacién 2:1, y su ubicacion es mas frecuente en el I6bulo superior
izquierdo, con una frecuencia del 42%, en el lI6bulo medio con 35%, en el I6bulo
superior derecho se presenta en el 21% de los casos y en los l6bulos inferiores que son
afectados en un 2% (Giubergia 2014).

Se ha documentado la presencia de anomalias cardiacas congénitas asociadas al
enfisema lobar congénito en un 12 — 14%, entre estas se encuentran el ductus
arteriosus?, defectos del septum atrial e hipertensiéon pulmonar. Agenesia renal, quistes
renales y anomalias de las extremidades se pueden asociar a esta enfermedad (Tural-
Kara, y otros 2016).

Etiologia

No es exacta y en aproximadamente en la mitad de los no se puede determinar la

causa. Aunque esta ampliamente aceptado que diversos factores 0 mecanismos

! Es una abertura entre dos vasos sanguineos que se conectan con el corazon.



pueden intervenir en la aparicién de esta patologia, entre ellas estan:

Obstruccion bronquial intrinseca, es debido a que el soporte cartilaginoso bronquial
secundario no tiene una configuracién normal, (hipoplasico? y flacido), también puede
estar causado por atresia bronquial, broncoestenosis, torsién bronquial; se observan en
su maxima expresion en el I6bulo afectado, aunque también se pueden presentar
anormalidades en el cartilago de todo el &rbol bronquial. Afectan a aproximadamente en
35 - 50% de los casos.

Comprension Bronquial Extrinseca, provocada por adenopatias hiliares o mediastinicas,
quistes broncogénicos, cardiomegalia y anomalias en vasculatura cardiopulmonar. Esta

presente en el 15% de los afectados.

Fibrosis Alveolar, puede ser por un defecto congénito, o causado por una infeccion que

resulta en la destruccion alveolar.

Hipoplasia pulmonar, detencion del desarrollo pulmonar, lo que conlleva a la

disminucién del numero de alveolos.

Hiperplasia Alveolar Pulmonar, se caracteriza por un namero incrementado de alveolos

en cada acino teniendo como consecuencia la compresion del pulmon.
La compresion externa por anormalidades vasculares.

La infeccion congénita por citomegalovirus (CMV), ocurre en 0,4 — 2,3% de todos los
nacidos vivos y la mayoria presenta secuelas, han sido descritas una variedad de
anomalias congénitas, entre ellas el enfisema lobar congénito ( Gordon B y Fletcher
2001).

Fisiopatologia

El bronquio afectado permite el paso de aire durante la inspiracién; sin embargo,
durante la expiracion el bronquio es ocluido, resultando en un atrapamiento de aire en
los alveolos y sobre expansion de los mismos (Linares 2011), lo que puede llevar a la
ruptura de los tabiques alveolares.

2 desarrollo incompleto o detenido de un 6rgano o parte de este.



Dependiendo del volumen que ocupe el pulmén hiperinsuflado el pulmoén sano puede
ser comprimido debido al movimiento de las estructuras mediastinicas hacia el pulmoén
no afectado y el funcionamiento de este también puede comprometerse, agravando

mas el estado del paciente.

Diferencias entre enfisema pulmonar generalizado y enfisema lobar congénito

El enfisema pulmonar generalizado se caracteriza por la dilatacion de los alveolos y la
perdida de elasticidad que se extiende en todo el territorio pulmonar, generalmente

aparece en edad avanzada o como consecuencia de otras enfermedades.

En el enfisema lobar congénito el proceso patolégico esté limitado, en la mayoria de los
casos, a un solo I6bulo pulmonar, no aparece de manera concomitante a otras

patologias y es caracteristica de las primeras edades de vida.
Anatomia Patoldgica

El I6bulo en el que se encuentra el ELC esta uniformemente distendido hasta el punto
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3 Espacio de gran tamafio lleno de aire, cuya formacion es resultado de la rotura de las paredes
alveolares.



Clinica

El enfisema lobar congénito se manifiesta en un tercio de los pacientes durante el
primer mes de vida y un 50% después de los 6 meses de vida. Myers describié una

clasificacion de acuerdo a la edad de inicio de las manifestaciones clinicas:

Grupo | Enfisema lobar congénito en la infancia
Grupo Il Enfisema lobar congénito sintomético en los nifios mayores.
Grupo Il Enfisema lobar congénito asintoméatico.

Las manifestaciones clinicas que se presentan en los recién nacidos que presentan

esta malformacion pulmonar congénita son:

e Disnea

e Taquipnea?*

e Cianosis que generalmente no desaparece con administracion de oxigeno.
e Tos

e Sibilancias

e Roncus®

Luego del primer mes de vida la sintomatologia presente es:

e Disnea

e Taquipnea

e Bronquitis obstructiva recurrente

e Tos cronica

e Neumonias recurrentes

e Y en algunos casos, bajo peso.
En el examen fisico se acomparia de signos como abombamiento del hemitérax que se
encuentra afectado, hipersonoridad a la percusion, disminucion del murmullo vesicular y

tonos cardiacos apagados.

Diagnostico

4 Consiste en un aumento de la frecuencia respiratoria por encima de los valores normales.
> Ruidos sonoros de caracter continuo (>0,25 s), de frecuencia baja.



Radiografias de térax, se observara radiotransparencia con una vascularizacion menor

en los I6bulos afectados y atelectasia en
I6bulos adyacentes. Si la insuflacion es muy
grande, se observa aplanamiento del
diafragma ipsilateral®>, aumento de los
espacios intercostales, desplazamiento de
trdquea y mediastino hacia el lado opuesto
(Linares 2011). La radiografia en decubito
lateral, aunque no aporte mas informacion
pondra de manifiesto una hiperlucidez en el
I6bulo afectado demostrada por aumento del

espacio retroesternal.

Tomografia axial computarizada, si la
radiografia de térax no emite un diagnostico
concluyente, se debe realizar una TAC. Los
resultados del I6bulo afectado serén: l6bulo
pulmonar hiperlacido, con desplazamiento

contralateral del mediastino.

Ecografia prenatal, desde las 18 semanas de
vida intrauterina puede diagnosticarse,
aunque no es totalmente certero ya que
normalmente aparece como una masa
hiperecogénica con quistes en el interior, por

lo que resulta complicada una diferenciacion

Radiografia anteroposterior de torax de
un lactante con ELC (Linares 2011).

Desplazamiento del mediastino hacia el
lado contralateral con atelectasia del
I[6bulo inferior izquierdo. Tomografia
computada de térax. (Giubergia 2014).

de otras malformaciones pulmonares congénitas, puede llegar a parecer incluso una

hernia diafragmatica.

Resonancia magnética ultrarapida antenatal,

diferencia a las malformaciones

pulmonares congénitas de la hernia diafragmatica, con la que habitualmente se

®Relacionado con el mismo lado del cuerpo que otra estructura o un punto determinado.



confunde durante una ecografia prenatal.

Fibrobroncoscoscopia, se utilizar para descartar la posibilidad de una lesién obstructiva

en el bronquio que se encuentra relacionado con el ELC.

Centrigrama de ventilacién/perfusion, la ventilacion inicialmente esta disminuida en el
I[6bulo afectado, al culminar el estudio se observa retencion de is6topos por

atrapamiento de aire en los alveolos del |6bulo afectado.
Diagnostico Diferencial

Es indispensable diferenciar el ELC de otras patologias que presenten
radiotransparencia pulmonar en radiografia de torax de un recién nacido, en este grupo

de enfermedades estan:

Hernia Diafragmatica, es un defecto posterolateral del diafragma que permite el paso de
las visceras abdominales hacia el térax, conduce a insuficiencia respiratoria, tiene

semejanza al ELC al observarse en una radiografia.

Neumotérax espontaneo, aparece generalmente en el primer dia de vida, comunmente
porque el nifio nacié asfictico’ y se le realizo una reanimacién con insuflacién de aire en

los pulmones.

Quiste pulmonar congénito, es la patologia mas probable a confundirse con ELC. Estos
quistes pueden generar inmediatamente una gran tension; el cuadro clinico es
semejante al del ELC y solo se pueden diferenciar mediante la realizacion de un

examen radioldgico.

Enfisema adquirido, puede ser adquirido por obstruccién bronquial intra o extra luminal,

una imagen radiogréafica es capaz de diferenciar entre ambas patologias.

También puede haber confusion al confundir el diagnostico con las siguientes

enfermedades:

e Malformacion adenomatosa quistica, afecta el desarrollo de los alveolos,

7 Perteneciente o relativo a la asfixia.



estableciendo la formacion de quistes, se diferencia del ELC mediante una
radiografia de térax.

e Quiste broncogénico, es una malformacién congénita broncopulmonar que
sucede durante la tercera y cuarta semana de gestacion, entre sus sintomas
estan: dificultades para respirar, distrés respiratorio y disfagia.

e Neumatocele, son espacios aéreos con pared fina contenidos dentro del
parénquima pulmonar, que presentan manifestaciones clinicas afines al del
enfisema lobar congénito.

e Blastoma pulmonar, es una neoplasia pulmonar bifasica primaria que pertenece
al grupo de los carcinomas sarcomatoides de pulmén, presentan signos
respiratorios inespecificos (tos, hemoptisis® y dolor toracico).

e Cuerpos extrafios.

Tratamiento

La lobectomia es el tratamiento que habitualmente se realiza a los pacientes con ELC
con sintomas graves. Cuando el deterioro
respiratorio es progresivo y severo en los recién
nacidos y lactantes se realiza una toracotomia y
lobectomia de emergencia.

El inflado excesivo de los pulmones en el ELC
puede conducir a ‘“enfisema tension" y la

compresion del pulmoén contralateral, y esta

condicibn es mas comuinmente confundido con

Lobulo  superior izquierdo con i y »
enfisema lobar congénito | N€UmMotorax a tension. La mayor preocupacion

(Andrade, Ferreira y Fischer | anestésica en este procedimiento es evitar

2011). . L. P
) hiperinsuflacion del pulmon afectado. Por lo tanto,

se recomienda mantener la ventilacién espontanea o ventilacion asistida suave hasta
gue se abre el pecho o se logra el aislamiento de pulmdn contralateral (Subramanyam ,
Costandi y Mahmoud 2016).

8 Es la expectoracion de la sangre o de esputo sanguinolento procedente de las vias respiratorias.



En el postoperatorio, la mayoria de los pacientes tiene una recuperacion favorable, con
rapida insuflacion compensadora del pulmon remanente. Solo algunos casos han
desarrollado un sindrome broncomalécico difuso con sibilancias, espiracién prolongada

y tendencia a broncoespasmo.

La mortalidad atribuida al tratamiento quirdrgico se considera baja, es alrededor de 11 a

21% en diferentes series (Lizardo B y Figueroa Lopez 1991).

En la actualidad, el tratamiento conservador es el mas aceptable en nifios asintomaticos
de cualquier edad o que presenten sintomas respiratorios leves o moderados, sobre
todo si presentan una exploracion broncoscoépica normal. En estos casos la conducta es
la observacion vy vigilancia estrecha ya que muchos involucionan. ElI manejo
conservador en nifios se puede llevar a cabo bajo un seguimiento estricto, dando
informacion sobre el padecimiento y sus complicaciones a los padres, adiestrandolos
para identificar datos de alarma. En caso de persistir los sintomas respiratorios, se
debera realizar una lobectomia en forma electiva, evitando mayores riesgos para el

paciente (Cruz Anleu, y otros 2009).



CONCLUSION

El enfisema lobar congénito (ELC), es una patologia respiratoria poco comuin que se
presenta en recién nacidos y en infantes de hasta seis meses de edad, se caracteriza
por una insuflacion excesiva. El aire inspirado entra con facilidad en los pulmones, pero
durante la espiracion los alveolos se colapsan debido a un atrapamiento del aire que

provoca una distencion del I6bulo o I6bulos que se encuentren afectados.

Afecta principalmente al género masculino y se ha asociado a enfermedadades
cardiovasculares congénitas. La etiologia es multifactorial y en el 50% de los casos no
se detecta el origen de la enfermedad, aunque actualmente se aceptan diversos factres
gue pueden actuar en la aparicion del ELC, entre ellas las mas relevante son las

obstrucciones bronquiales por causas intrinsecas y extrinsecas.

Los afectados por esta patologia pueden ser asintomaticos o sintomaticos. Las
principales manifestaciones clinicas son disnea, taquipnea, cianosis, entre otros. El ELC
puede ser diagnosticado antes del nacimiento mediante una ecografia prenatal y en los
recién nacidos mediante una tomografia computarizada o una radiografia para

descartar la presencia de cualquier otra patologia.

El tratamiento que comunmente se realiza es la lobectomia del I6bulo afectado, aunque

actualmente se intenta manejar esta enfermedad con tratamientos conservadores.
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