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M Resumen

Reportamos el caso de una nifia de 23 meses, con
historia de infeccién respiratoria recurrente, referida
al Hospital Nacional de Nifnos “Dr. Carlos Séaenz
Herrera” (HNN), por el hallazgo de hiperinsuflacion
pulmonar izquierda durante un estudio por un cuadro
sugestivo de bronquiolitis. Luego de un amplio
estudio se diagnostica enfisema lobar congénito,
patologia infrecuente y se resuelve de manera
quirdrgica con significativa mejoria sintomatica. Los
datos epidemioldégicos de esta paciente no
concuerdan con la poblacién mas comunmente
afectada por esta enfermedad y se realizd un
diagndstico de forma tardia por lo que este caso
resulta interesante.

Descriptores: Enfisema lobar congénito, poblacién
pediatrica, hiperinsuflacién pulmonar, sindrome de
insuficiencia respiratoria, lobectomia.

M Abstract

We present the case of a 23-months old girl, with a
history of recurrent respiratory symptoms, who was
referred to the National Children’s Hospital (HNN)
due to the finding of hyperinsuflation of the left lung
during the evaluation for bronchiolitis. After an
extensive study she was diagnosed with congenital
lobar emphysema, a rare pathology, and received a
surgical approach  with  significant clinical
improvement. The epidemiologic data of this patient
do not match with those of the population more
commonly affected by this pathology, that is why
this case is interesting.

Key words: Congenital lobar emphysema, pediatric
population, pulmonary hyperinsuflation, respiratory
distress, lobectomy.

El enfisema lobar congénito, descrito por primera
vez en 1932 por Nelson, es una entidad poco
frecuente en la infancia, sin embargo, los casos
severos no diagnosticados pueden ser fatales "2, Es
una patologia que se caracteriza por la sobredistension

de un lébulo pulmonar debido a un mecanismo de
valvula ©®49  las razones por las cuéles esto sucede
no se han dilucidado en su totalidad. El diagnéstico
se realiza con la combinacién de los hallazgos clinicos,
radiolégicos e histoldgicos.

M Caso Clinico

Una nina de 23 meses, indigena, acudié a un
centro médico periférico con una historia de tos,
fiebre vy dificultad respiratoria; cuadro que es
diagnosticado y manejado de manera sintomatica
como bronquiolitis. Sin embargo, la radiografia de
térax muestra hiperinsuflacién del pulmén izquierdo,
aumento de la trama intersticial, desviacion del
mediastino hacia la derecha, sin consolidaciones
evidentes (Figura 1) por lo que se refiere al HNN

Figura 1: Radiografia de térax de la paciente al ingreso: se nota la
hiperinsuflacién del pulmén izquierdo con desviacion del mediastino
hacia la derecha y sin consolidaciones evidentes.
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para estudios posteriores. La paciente presenta una
historia de infecciones respiratorias a repeticién que
iniciaron desde los 2 meses, tanto virales como
bacterianas, tratadas ambulatoriamente en su
mayoria, sélo una requirié hospitalizacién.

En el HNN se presenta la paciente sin datos de
dificultad respiratoria a la inspeccién, con
hiperresonancia a la percusién y disminucion del
murmullo vesicular en el apex izquierdo vy sibilancias
difusas. Se realiza una broncoscopia para descartar
cuerpo extrafno y se detecta broncomalasia izquierda
debido a compresién extrinseca, por lo que se decide
ingresar a la nifia para continuar el manejo del caso.
Se realiza un  ecocardiograma que revela un
ventriculo izquierdo ligeramente dilatado con funcién
sistélica biventricular conservada, el resto de la
estructura cardiaca es normal. No se observaron
anomalias vasculares.

El TAC mostré una silueta cardiaca discretamente
aumentada de tamano e hiperinsuflacién del I6bulo
superior izquierdo con herniacién transmediastinal.
No se aprecian masas hiliares ni nédulos pulmonares
pero si discretos infiltrados intersticiales a nivel de
base pulmonar izquierda. No se aprecian derrames
pleurales. (Figura 2) La gammagrafia de ventilacién
perfusién muestra una falta de ambas en el |6bulo
superior izquierdo con poca perfusién y ventilacién
en base pulmonar izquierda.

Se decide optar por un abordaje quirdrgico y al
realizar la toracotomia, se halla el pulmén izquierdo
con cambios de coloracién en el segmento superior
y sin capacidad de insuflacién al ejercer presién
positiva, los segmentos inferiores sin datos
patolégicos. Por este motivo se realiza una reseccién
del lébulo superior izquierdo de forma parcial. El
examen histolégico fue compatible con enfisema
del I6bulo superior del pulmén izquierdo, neumonia

Figura 2: Tomografia axial computarizada: muestra hiperinsuflacion del
I6bulo superior izquierdo con herniacién transmediastinal.

focal y compresion bronquial extrinseca. La paciente,
dos meses posteriores a la lobectomia, muestra
significativa mejoria clinica.

M Discusion

El enfisema lobar congénito es una entidad poco
comun, con mayor incidencia en varones, y una
relacion hombre: mujer de 3 a 1 . Se presenta con
mayor frecuencia en pacientes blancos ”; datos que
hacen inusual el caso de nuestra paciente: mujer e
indigena. Cualquier I6bulo pulmonar puede ser
afectado, pero por lo general es mas frecuente la
afeccién del l6bulo superior izquierdo (40-50%),
seguido por el I6bulo medio derecho (30-40%) y de
ultimo el I6bulo superior derecho (20%) ®. Suele
afectarsélounlébulo pero se hareportado compromiso
bilateral aproximadamente en un 20% -, la paciente
estudiada concuerda con la localizacién anatémica
mas frecuente ya que su patologia es del |6bulo
superior izquierdo y es unilateral.

La etiologia exacta de esta entidad no se conoce
con precisién, de hecho hasta en un 50% de los
casos no se logra determinar la causa "%, En casi la
mitad de los casos se ha logrado determinar una
disminucién en el cartilago bronquial, que produce
un mecanismo de valvula debido al colapso bronquial
en espiracion y es causal de la resultante
hiperinsuflacion © % ' También se ha asociado,
aunque en un numero menor de casos, un defecto
en la elastina del parénquima pulmonar que provoca
una disminucién en la distensibilidad pulmonar (1,9).
Ninguno de estos dos defectos pudo ser documentado
por histologia en el caso estudiado, por lo que
nuestra paciente se localizaria en el 50% de los
casos de etiologia incierta.

Existen anomalias cardiacas congénitas
asociadas en un 12 a un 14%, dentro de las cuales
se encuentran ductus arteriosus, defecto del septo
ventricular o del septo atrial e hipertensién pulmonar
356 La anomalia en el cartilago bronquial se
considera gue ocurre entre la cuarta y sexta semana,
momento en el cudl el sistema cardiovascular
también se esta desarrollando, lo que podria explicar
la asociacién en las malformaciones de ambos
sistemas 7.

Los sintomas suelen aparecer entre el periodo
neonatal y los seis meses de edad con una severidad
variable. Los sintomas de presentaciéon son disnea,
taquipnea, cianosis, tos, sibilancias, % pero podria

presentarse Unicamente como infecciones
respiratorias a repeticiéon a partir del periodo
neonatal. Esta sintomatologia se acompana de

signos al examen fisico como abombamiento del
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hemitérax afectado, hipersonoridad a la percusion,
disminucion del murmullo vesicular y tonos
cardiacos apagados.® La paciente en estudio
presentaba la sintomatologia e infecciones
respiratorias a repeticién desde los 2 meses y la
semiologia que concuerda con la hallada en estos
pacientes.

El diagndstico suele ocurrir antes de los seis
meses de edad ®. Por esta razon el caso de la
paciente resultainteresante ya que fue diagnosticada
hasta los 23 meses. En esta paciente se debe
mencionar que el factor cultural de pertenecer a una
poblacién nédmada, con acceso limitado a servicios
de salud, constituye un papel importante en este
atraso en el diagndstico. Debe mencionarse también
el hecho de que casos poco sintomaticos se pueden
diagnosticar de manera tardia, existen incluso
reportes de casos diagnosticados hasta la edad
adulta "%, El diagnéstico debe realizarse por la
combinacién de hallazgos clinicos y radioldgicos,
siendo confirmado por los hallazgos histolégicos, en
los casos de resolucién quirdrgica ®.

Los hallazgos mas frecuentes de la radiografia
de térax son hiperinsuflacion lobar y desplazamiento
del mediastino contralateral. Ademdas se puede
encontrar aplanamiento de los hemidiafragmas,
ensanchamiento de los espacios intercostales,
compresion de los I6bulos adyacentes vy, en
ocasiones, atelectasias contra o ipsilaterales "% %,

La tomografia axial computarizada confirma el
diagndstico y ayuda a descartar anillos vasculares .
La gammagrafia de ventilacién/perfusion muestra
ausencia en la perfusiéon debido a la compresién de
los vasos en la periferia y disminucién en la ventilacién
del Iébulo afectado "%, Los gases arteriales suelen
mostrar hipoxia (55%) con hipercapnia (44,4%). 359
Tanto la TAC como la gammagrafia en la paciente
mostraron hallazgos altamente sugestivos de
enfisema lobar congénito.

Dentro de los diagnésticos diferenciales se debe
plantear el neumotdrax, la hipoplasia del pulmdn
contralateral, hernia diafragmatica, enfisema
obstructivo por aspiracion de cuerpo extrano,
tapones de moco, masas endobronquiales,
neumatocele postneuménico y enfisema lobar
postinfeccioso .

El tratamiento recomendado para el enfisema
lobar congénito es la cirugia, realizando una
lobectomia. Se ha demostrado que en los nifos
existe expansién del pulmén restante luego de la
cirugia e incluso desplazamiento de las estructuras
toracicas para ocupar el espacio vacio © 9, Las

ventajas del manejo quirdrgico son una menor
incidencia de infecciones, de compresiéon pulmonar
y de degeneracién maligna ""®. La paciente estaba
sintomatica, con infecciones respiratorias a
repeticién aproximadamente cada dos meses, por
este motivo se eligié la cirugia, posterior a la
lobectomia, con un seguimiento de dos meses, ha
disminuido la sintomatologia.

Existe controversia sobre cual debe ser el manejo
de eleccidon en pacientes poco sintomaticos, cuyo
diagnéstico se realiza en una placa de térax de rutina
ya que la historia natural del tratamiento conservador
no se conoce en su totalidad. ?® Se han reportado
casos manejados conservadoramente en los cuales el
pulmdén aparece menos hiperinsuflado en radiografias
control, esto se ha atribuido a la calcificaciéon del
cartilago bronquial, hecho que disminuiria el ya
mencionado mecanismo de vélvula ®. En general se
concluye que lo importante es que el manejo sea
individualizado, especialmente en los pacientes
asintomaticos 2%,

El enfisema lobar congénito debe detectarse de
forma temprana para disminuir la morbi-mortalidad
causada por el mismo. Debe considerarse como
diagndstico diferencial en todo nifio con infecciones
respiratorias arepeticién o con sintomas respiratorios
frecuentes y wuna radiografia con un pulmén
hiperlucente. Las sibilancias son uno de los sintomas
mas frecuentes de presentacién del enfisema lobar
congénito, es importante hacer énfasis en que todo
paciente con sibilancias recurrentes que no mejora
con tratamiento convencional o que tiene otros
sintomas asociados debe ser referido a un
especialista. En pacientes asintomaticos por lo
general se tiene un buen pronéstico a largo plazo
con un abordaje conservador, pero estos casos
deben tener siempre un seguimiento continuo.
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