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Resumen
El enfisema lobar congénito es una malformación congénita del pulmón que consis-

te en la hiperinsuflación de un lóbulo con la compresión del parénquima pulmonar nor-
mal y el desplazamiento del mediastino. Afecta frecuentemente al lóbulo superior iz-
quierdo.

La manifestación clínica más frecuente es la dificultad respiratoria. La radiografía de tórax
normalmente es diagnóstica y muestra un pulmón hiperlúcido con compresión del parénqui-
ma pulmonar normal, desplazamiento del mediastino y aplanamiento de la cúpula diafragmá-
tica.

El diagnóstico diferencial debe hacerse con otras malformaciones congénitas, con la her-
nia diafragmática leve, el neumotórax y las enfermedades infecciosas que cursan con dificul-
tad respiratoria como la bronquiolitis.

El tratamiento es quirúrgico con lobectomía.
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Abstract
The congenital lobar emphysema is a congenital lung malformation that consists of the hy-

perinsufflation of a lobe with compression of the normal lung parenchyma and displacement of
the mediastinum. It affects frequently to the left superior lobe. The more frequent clinical mani-
festation is the respiratory distress. The diagnosis is usually evident with a thorax X-ray and
usually shows a hyperlucid lung, with compression of the normal lung parenchyma, displace-
ment of the mediastinum and leveling of the diaphragmatic cupola.The differential diagnosis
should be made with other congenital malformations, with the mild diaphragmatic hernia, with
the pneumothorax and with the infectious illnesses whose clinic is dyspnoea like bronchiolitis.
The treatment is surgical with lobectomy. 
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Caso clínico
Recién nacido de 28 días que acude a

revisión. Antecedentes personales: em-
barazo normal de 38 semanas, nacido
por cesárea debido a una desproporción
pélvico-cefálica. Peso al nacer: 4,2 kg;
talla: 55 cm. Presentó ictericia fisiológi-
ca que fue controlada en consulta; la úl-
tima visita por este motivo fue a los 13
días de vida.

Estaba siendo alimentado con fórmula
de inicio con tomas de 120 ml y en la
revisión de los 28 días comenta la ma-
dre que había vomitado el día anterior
dos veces. En la exploración física pesó
4,7 kg y llamaba la atención la presen-
cia de tiraje subcostal y supraesternal
moderado con taquipnea (frecuencia
respiratoria: 88/min). Existía una leve
asimetría de tórax con una leve promi-
nencia de la parte media y superior de la
zona costal anterior izquierda. En la aus-
cultación pulmonar el murmullo vesicu-
lar era normal. Al preguntar a los padres
sobre la dificultad respiratoria comentan
que habían notado desde hacía varios
días que respiraba así.

El paciente estaba afebril y no presen-
taba otra sintomatología. Es derivado al
servicio de urgencias hospitalario para va-
lorar su dificultad respiratoria. Tres días
después acuden a consulta. En urgencias
constataron una saturación del 92% y le-

ve hipoventilación en el hemitórax iz-
quierdo. Se trató con aerosol de adrenali-
na y es enviado a su domicilio a las pocas
horas con el diagnóstico de bronquiolitis.
La madre refería que el recién nacido en
esos tres días posteriores había comido
algo menos de lo habitual, no tosía y te-
nía leve mucosidad nasal. En la consulta
se aprecia que persistía el mismo tiraje,
taquipnea y leve disminución del murmu-
llo vesicular en la zona superior del hemi-
tórax izquierdo en la auscultación.

Ante la persistencia de la dificultad
respiratoria se solicitó radiografía de tó-
rax (figura 1). En ella se apreció hiperin-
suflación de hemitórax derecho con tra-
ma vascular presente y herniación del
pulmón enfisematoso hacia la izquierda
a través de la región retroesternal, des-
viación cardíaca y de mediastino hacia
el lado izquierdo y atelectasia de lóbulo
inferior derecho.

Con el diagnóstico de sospecha de
enfisema lobar congénito es derivado al
hospital.

Allí se confirma el diagnóstico y es in-
tervenido. Se le practica lobectomía de
lóbulo medio derecho. Tras la interven-
ción presentó neumotórax que obligó a
la colocación de un tubo de drenaje; fue
dado de alta posteriormente y presentó a
los tres meses una buena ganancia pon-
deroestatural.
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Discusión
El enfisema lobar congénito (ELC) es

la hiperinsuflación de un lóbulo pulmo-
nar que produce la compresión del pa-
rénquima pulmonar normal y el despla-
zamiento del mediastino hacia el lado
contralateral1-8. Aproximadamente el
10-15% de los ELC se asocian a patolo-

gía cardíaca, principalmente ductus ar-
terioso persistente o defectos del septo
interventricular1-4. Es más frecuente en
varones5,6 y su localización es preferen-
temente en el lóbulo superior izquierdo,
seguido del lóbulo medio y el lóbulo su-
perior derecho1,5-7. Su incidencia es des-
conocida.
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Figura 1. Imagen radiológica de enfisema lobar congénito.



Hasta en el 50% de los casos no se ha-
lla la causa de esta hiperinsuflación1,3,8. En
el resto de casos se encuentra una obs-
trucción bronquial que produce un meca-
nismo valvular, permitiendo la entrada de
aire durante la inspiración, pero dejando
atrapado el aire durante la espiración. Esa
obstrucción bronquial puede ser por alte-
ración del desarrollo normal del bronquio
(broncomalacia o atresia bronquial) o
bien por compresión intrínseca (tapones
mucosos, tejido granuloso o pliegues mu-
cosos redundantes) o compresión extrín-
seca (adenopatías, vasos anómalos o ma-
sas intratorácicas)1-8.

Aproximadamente, el 30-50% debu-
ta el primer mes y casi la totalidad
(95%) lo hace antes de los 6 meses1,3.

El caso que presentamos se manifestó
hacia los 20 días de vida con tiraje sub-
costal, supraestermal y taquipnea con
auscultación normal al inicio. La forma clí-
nica más frecuente en el recién nacido es
la disnea, aunque también puede apare-
cer cianosis o tos1-8. La dificultad respira-
toria en el recién nacido suele ser progre-
siva y producir insuficiencia respiratoria
grave. Los síntomas en ELC del lóbulo
medio suelen ser mejor tolerados.

En la exploración puede apreciarse una
auscultación normal, sibilancias o mur-
mullo vesicular disminuido. El hemitórax
afecto está distendido e hipersonoro.

En los casos de ELC diagnosticado en
lactantes, el tiraje suele ser progresivo
con dificultad respiratoria, tos y sibilan-
cias que aumentan con el llanto y con el
ejercicio. A partir de los 6 meses se des-
criben casos con sibilancias localizadas e
infecciones intercurrentes. Existe algún
caso en niños mayores y adultos asinto-
máticos que se descubre al hacer una
radiografía de tórax.

Una dificultad respiratoria persistente
en un neonato, que se inicia pasados los
primeros días de vida, nos debe hacer
sospechar una malformación pulmonar
congénita, una hernia diafragmática con-
génita leve, un neumotórax o una infec-
ción respiratoria.

Las malformaciones pulmonares con-
génitas, entre las que se encuentra el
ELC, constituyen el 1,4-2,2% de todas
las malformaciones congénitas1. La mal-
formación adenomatoidea quística es la
que puede confundirse con el ELC por
presentar una clínica parecida. Existen
tres tipos: el tipo I, el más frecuente, es
de predominio quístico, el tipo II adeno-
matoso-quístico y el tipo III adenomato-
so-sólido. La presentación clínica más
frecuente es con dificultad respiratoria,
también como infecciones repetidas o,
en otros casos, asintomáticas y se detec-
ta como un hallazgo en una radiografía
de tórax1,3,4.
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El neumotórax suele presentarse en
recién nacidos con antecedente de pa-
tología respiratoria tratada o no con
ventilación asistida que presentan un
agravamiento respiratorio brusco. La
clínica dependerá de la intensidad del
escape de aire: disnea leve o disminu-
ción del murmullo vesicular, hipoventi-
lación, desplazamiento del latido cardía-
co o insuficiencia respiratoria grave con
intenso tiraje, cianosis y abombamiento
cardíaco9.

La hernia diafragmática congénita en la
mayoría de los casos da síntomas llamati-
vos en las primeras 24 horas de vida, pero
las hernias con orificio herniario pequeño
pueden producir dificultad respiratoria
moderada en neonatos y lactantes y a ve-
ces también síntomas digestivos: vómitos
y dolor abdominal recidivante.

Las infecciones respiratorias como la
bronquiolitis suelen ser frecuentes en de-
terminadas fechas y presentarse en lac-
tantes algo más mayores. Nuestro caso se
presentó en el mes de noviembre, cuan-
do nos encontrábamos en plena época de
bronquiolitis, y aunque no presentó los
síntomas previos de congestión nasal,
mocos, tos y fiebre que suelen presentar,
la presencia de tiraje y la baja saturación
de oxígeno hicieron que nuestro paciente
fuera tratado como tal en el servicio de
urgencias.

En el ELC, si la radiografía de tórax se
realiza en los primeros días después del
nacimiento, puede aparecer consolida-
ción sobre el lóbulo afecto debido a la
presencia de líquido pulmonar fetal,
que posteriormente se reabsorberá
dando lugar a la imagen típica de ELC
con pulmón hiperlúcido, una trama
atenuada pero presente, desplazamien-
to del mediastino contralateral y apla-
namiento de la cúpula diafragmática.
En ocasiones puede observarse atelec-
tasia compresiva del pulmón adyacente
ipsilateral y herniación del pulmón enfi-
sematoso hacia el lado contralateral a
través del mediastino anterior y supe-
rior1,2,5-8. Se puede observar también
desviación de mediastino e hiperinsu-
flación pulmonar en el enfisema com-
pensatorio por agenesia o hipoplasia
pulmonar.

En la enfermedad adenomatosa quís-
tica, la radiografía de tórax muestra
áreas de condensación mezcladas con
imágenes aireadas de tipo quístico en el
interior. En el neumotórax, en el neu-
matocele y en los quistes pulmonares
congénitos no se presentan estructuras
vasculares en el interior de la zona de
hiperinsuflación, lo que los distingue
del ELC5,8.

La tomografía axial computarizada
puede confirmar el diagnóstico de ELC
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y, además, puede mostrar obstruccio-
nes extrínsecas o intrínsecas como fac-
tor causal de la hiperinsuflación lobar,
cuando exista ésta1-8.

El tratamiento habitual es la lobecto-
mía. Tras la intervención se produce una
rápida insuflación compensatoria del
pulmón remanente y se alcanza un vo-
lumen pulmonar similar al contralate-
ral5,10.

Conclusión
La presencia de dificultad respiratoria

persistente en un neonato, pasados los
primeros días de vida, debe hacernos sos-
pechar una malformación congénita, una
hernia diafragmática leve, un neumotó-
rax o una infección respiratoria. La radio-
grafía de tórax es fundamental para
orientar el diagnóstico y no debe retrasar-
se cuando sospechamos estas patologías.
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