Enfisema lobar congeénito,
causa de dificultad respiratoria en un neonato

E. Acitores Suz, M. Lalinde Fernandez,
MT. Lamela Lence
Pediatras. CS Villanueva de la Cafiada. Area 6. Madrid

Rev Pediatr Aten Primaria. 2007;9:41-6
Elia Acitores Suz , eacitores.gapm06@salud.madrid.org

Resumen

El enfisema lobar congénito es una malformacion congénita del pulmoén que consis-
te en la hiperinsuflacion de un Iébulo con la compresién del parénquima pulmonar nor-
mal y el desplazamiento del mediastino. Afecta frecuentemente al I6bulo superior iz-
quierdo.

La manifestacion clinica mas frecuente es la dificultad respiratoria. La radiografia de térax
normalmente es diagndstica y muestra un pulmén hiperltcido con compresion del parénqui-
ma pulmonar normal, desplazamiento del mediastino y aplanamiento de la cipula diafragma-
tica.

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

El tratamiento es quirdrgico con lobectomia.
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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.

Key words: Congenital lobar emphysema, Respiratory distress, Thorax X-ray.

Los autores declaran no presentar conflictos de intereses en relacion con la preparacion y publicacion de este articulo.

41

Revista Pediatria de Atencion Primaria
Volumen IX. Nimero 33. Enero/marzo 2007



Acitores Suz E, y cols. Enfisema lobar congénito, causa de dificultad respiratoria en un neonato

Caso clinico

Recién nacido de 28 dias que acude a
revision. Antecedentes personales: em-
barazo normal de 38 semanas, nacido
por cesarea debido a una desproporcion
pélvico-cefalica. Peso al nacer: 4,2 kg;
talla: 55 cm. Presento ictericia fisiologi-
ca que fue controlada en consulta; la dl-
tima visita por este motivo fue a los 13
dias de vida.

Estaba siendo alimentado con férmula
de inicio con tomas de 120 ml y en la
revision de los 28 dias comenta la ma-
dre que habia vomitado el dia anterior
dos veces. En la exploracion fisica peso
4,7 kg y llamaba la atencion la presen-
cia de tiraje subcostal y supraesternal
moderado con taquipnea (frecuencia
respiratoria: 88/min). Existia una leve
asimetria de torax con una leve promi-
nencia de la parte media y superior de la
zona costal anterior izquierda. En la aus-
cultacion pulmonar el murmullo vesicu-
lar era normal. Al preguntar a los padres
sobre la dificultad respiratoria comentan
que habian notado desde hacia varios
dias que respiraba asi.

El paciente estaba afebril y no presen-
taba otra sintomatologia. Es derivado al
servicio de urgencias hospitalario para va-
lorar su dificultad respiratoria. Tres dias
después acuden a consulta. En urgencias
constataron una saturacion del 92% y le-
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ve hipoventilacion en el hemitorax iz-
quierdo. Se tratd con aerosol de adrenali-
nay es enviado a su domicilio a las pocas
horas con el diagnostico de bronquiolitis.
La madre referia que el recién nacido en
esos tres dias posteriores habia comido
algo menos de lo habitual, no tosia y te-
nia leve mucosidad nasal. En la consulta
se aprecia que persistia el mismo tiraje,
taquipnea y leve disminucion del murmu-
llo vesicular en la zona superior del hemi-
torax izquierdo en la auscultacion.

Ante la persistencia de la dificultad
respiratoria se solicité radiografia de t6-
rax (figura 1). En ella se aprecié hiperin-
suflacion de hemit6rax derecho con tra-
ma vascular presente y herniacién del
pulmén enfisematoso hacia la izquierda
a través de la region retroesternal, des-
viacién cardiaca y de mediastino hacia
el lado izquierdo y atelectasia de 16bulo
inferior derecho.

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

Alli se confirma el diagndstico y es in-
tervenido. Se le practica lobectomia de
l6bulo medio derecho. Tras la interven-
cion presentd neumotorax que obligd a
la colocacion de un tubo de drenaje; fue
dado de alta posteriormente y presento a
los tres meses una buena ganancia pon-
deroestatural.
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Figura 1. Imagen radioldgica de enfisema lobar congénito.

Discusion

El enfisema lobar congénito (ELC) es
la hiperinsuflacion de un I6bulo pulmo-
nar que produce la compresion del pa-
rénquima pulmonar normal y el despla-
zamiento del mediastino hacia el lado
contralateral*®. Aproximadamente el
10-15% de los ELC se asocian a patolo-
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gia cardiaca, principalmente ductus ar-
terioso persistente o defectos del septo
interventricular*. Es més frecuente en
varones®® y su localizacion es preferen-
temente en el I6bulo superior izquierdo,
seguido del I6bulo medio y el I6bulo su-
perior derecho*’. Su incidencia es des-
conocida.
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Hasta en el 50% de los casos no se ha-
lla la causa de esta hiperinsuflacion®*2, En
el resto de casos se encuentra una obs-
truccién bronquial que produce un meca-
nismo valvular, permitiendo la entrada de
aire durante la inspiracién, pero dejando
atrapado el aire durante la espiracion. Esa
obstruccion bronquial puede ser por alte-
racién del desarrollo normal del bronguio
(broncomalacia o atresia bronquial) o
bien por compresion intrinseca (tapones
mucosos, tejido granuloso o pliegues mu-
cosos redundantes) o compresion extrin-
seca (adenopatias, vasos anomalos 0 ma-
sas intratoracicas)*®.

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

El caso que presentamos se manifestd
hacia los 20 dias de vida con tiraje sub-
costal, supraestermal y taquipnea con
auscultacion normal al inicio. La forma cli-
nica més frecuente en el recién nacido es
la disnea, aunque también puede apare-
cer cianosis o tos*®. La dificultad respira-
toria en el recién nacido suele ser progre-
siva y producir insuficiencia respiratoria
grave. Los sintomas en ELC del I6bulo
medio suelen ser mejor tolerados.

En la exploracién puede apreciarse una
auscultacion normal, sibilancias o mur-
mullo vesicular disminuido. El hemit6rax
afecto esté distendido e hipersonoro.
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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
gjercicio. A partir de los 6 meses se des-
criben casos con sibilancias localizadas e
infecciones intercurrentes. Existe algin
caso en nifios mayores y adultos asinto-
maticos que se descubre al hacer una
radiografia de torax.

Una dificultad respiratoria persistente
en un neonato, que se inicia pasados los
primeros dias de vida, nos debe hacer
sospechar una malformacién pulmonar
congénita, una hernia diafragmatica con-
génita leve, un neumotérax o una infec-
cion respiratoria.

Las malformaciones pulmonares con-
génitas, entre las que se encuentra el
ELC, constituyen el 1,4-2,2% de todas
las malformaciones congénitas®. La mal-
formacion adenomatoidea quistica es la
que puede confundirse con el ELC por
presentar una clinica parecida. Existen
tres tipos: el tipo I, el mas frecuente, es
de predominio quistico, el tipo Il adeno-
matoso-quistico y el tipo Il adenomato-
so-solido. La presentacion clinica mas
frecuente es con dificultad respiratoria,
también como infecciones repetidas o,
en otros casos, asintomaticas y se detec-
ta como un hallazgo en una radiografia
de torax***.
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El neumotdrax suele presentarse en
recién nacidos con antecedente de pa-
tologia respiratoria tratada o no con
ventilacion asistida que presentan un
agravamiento respiratorio brusco. La
clinica dependeré de la intensidad del
escape de aire: disnea leve o disminu-
cion del murmullo vesicular, hipoventi-
lacion, desplazamiento del latido cardia-
Co o insuficiencia respiratoria grave con
intenso tiraje, cianosis y abombamiento
cardiaco’.

La hernia diafragmatica congénita en la
mayoria de los casos da sintomas llamati-
VOS en las primeras 24 horas de vida, pero
las hernias con orificio herniario pequefio
pueden producir dificultad respiratoria
moderada en neonatos y lactantes y a ve-
ces también sintomas digestivos: vomitos
y dolor abdominal recidivante.

Las infecciones respiratorias como la
bronquiolitis suelen ser frecuentes en de-
terminadas fechas y presentarse en lac-
tantes algo méas mayores. Nuestro caso se
presentd en el mes de noviembre, cuan-
do nos encontrdbamos en plena época de
bronquiolitis, y aunque no presentd los
sintomas previos de congestion nasal,
mocos, tos y fiebre que suelen presentar,
la presencia de tiraje y la baja saturacién
de oxigeno hicieron que nuestro paciente
fuera tratado como tal en el servicio de
urgencias.
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En el ELC, si la radiografia de térax se
realiza en los primeros dias después del
nacimiento, puede aparecer consolida-
cion sobre el I6bulo afecto debido a la
presencia de liquido pulmonar fetal,
gue posteriormente se reabsorbera
dando lugar a la imagen tipica de ELC
con pulmén hiperlicido, una trama
atenuada pero presente, desplazamien-
to del mediastino contralateral y apla-
namiento de la clpula diafragmatica.
En ocasiones puede observarse atelec-
tasia compresiva del pulmén adyacente
ipsilateral y herniacion del pulmén enfi-
sematoso hacia el lado contralateral a
través del mediastino anterior y supe-
riort?>®, Se puede observar también
desviacion de mediastino e hiperinsu-
flacion pulmonar en el enfisema com-
pensatorio por agenesia 0 hipoplasia
pulmonar.

En la enfermedad adenomatosa quis-
tica, la radiografia de térax muestra
areas de condensacion mezcladas con
imagenes aireadas de tipo quistico en el
interior. En el neumotoérax, en el neu-
matocele y en los quistes pulmonares
congénitos no se presentan estructuras
vasculares en el interior de la zona de
hiperinsuflacién, lo que los distingue
del ELC®2,

La tomografia axial computarizada
puede confirmar el diagnéstico de ELC
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y, ademas, puede mostrar obstruccio-
nes extrinsecas o intrinsecas como fac-
tor causal de la hiperinsuflacién lobar,
cuando exista ésta*®.

El tratamiento habitual es la lobecto-
mia. Tras la intervencion se produce una
rapida insuflaciobn compensatoria del
pulmén remanente y se alcanza un vo-
lumen pulmonar similar al contralate-
ralP*.
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