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ENFISEMA LOBAR CONGEN!TO 

!NTRODUCCION, -

Varias lesiones del sistema bronco[Allmonar pueden causar ~reas qufsticas 

pul.Joonarcs anonnales en etapas tcmpr<UlaS JC' la vida; en su mayor fa son -

congénitas y en ellas se incluye: el enfisana tobar congiSnito, quiste -

broncogénico, malfonnaci6n adcnom:Jtohlca quística y secuestro puL'llonar 

(1,Z,3J. 

Estas ananalfas que tienen similitud ml'iriol1gica y clínica, frecuente

mente difíciles de diugnosticar y todas requieren trat::imiento quirQrgico. 

(1). 

ill enfisema lobar congénito es una C'Otid;1J poco común, que se caracteriza 

por sobrcdistcnsi6n r atrap~iento Je aire de un segmento o 16bulo del -

pulm6n (2,.i ,7) debido a un mecanismo de v.'.ilvula, <lcpcndicndo del volumen 

ocupado por la porci6n afectada puede l•1bcr compresi6n del pulm6n adpce!]_ 

te y compromiso en la ven ti laci6n, se lonsidera un cu.1dro progresivo que 

puede producir insuficicnr:i<l. vcntilatoria gr;we y muerte en PJCO tiempo ~ 

(7). 

l!ISTORIA. -

La frimera descripción clínica de la entidad la hi:o ~elson, en t93Z, en 

1939 Over~tT'i"":'t, c!cfii-.it:i la h.istopatologfa¡ sin embargo, fue hasta 19.fS 

OJruldo Gross y Lewis, reportaron el primer caso trntado mediante lobectQ_ 

mía tratamiento que continúa vigente para este padecimiento (1,2,4 ,6, 7). 

M:Jrray en 1967 recopi 16 166 casos en la literatura médica reportados ha:!_ 

ta esa fecha (6). 

INC!DENCI,\. -

Es tm pfJ.dccimicnto poco frecuentc,la ma)'Or{n de las series reportadas en 

hospit:Dles de conccntraci6n tienen 0.9 casos por afio cano promedio, tiene 

predaninio en el sexo masculino 3:1 (1,2,3,4,6), 
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EMIRIOLOGIA. -

La evidencia inicial del desarrollo del sistema respiratorio en el enbrl6n 

humano es un surco lmguitudinal en el piso del intestino anterior justo -

atrás de la bolsn far!ngca. En la cuarta semana de gestacifn, este surco l,! 

ringotraqucal aparece co1m una crcsta,la parte caudal de ella da origen al 

epitelio respiratorio inferior. Poco después dos elongacicncs se desarrollan 

en la parte distal, soo los lechos pulmlnar y bronquial. 

r.on el desarrollo enbrimario se produce la separación entre tráquea y cs6-

fago y la m.i~raci6n caud;it trnnsporta <>l lech0 puL'!C'nJ.r en el t6r.:u::. 

Las células rrescnquimatosas de la csplacrtopleura rodean los lechos y dan - -

origen a las paredes bronquial y traqueal. D..irantc la quinta semana se des!!_ 

rrollan los brooquios secundarios y el rrcscnquima adyacente los rodea y di

ferencta el parcnquima de cada 16bulo. Los bronquios terciarios aparecen en 

la siSptima semana, y para las 24-28 semanas el epitelio de los sacos tcnni

nalcs se modifican en células alveolares tipo 1 y rr, 6stas Oltimas produ-

cen el surfactantc (5,8). 

La diferenciaci6n posterior transforma el tejido ele estructura glandular a 

wo nuy vasculariz.ado órgano alveolar que es esencla~ntc maduro al final 

de la 28 sellrula de gestacilin. 

Las anomalías en este proceso de desarrollo toman nurrcrosas fonnas, las -

evidencias sugieren que el enfisema lobar resulta dcJ desarrollo an6malo de 

un 16bulo o segrrcnto bronquial, que ocurre durante la cll3rta a sexta semana 

de gestación, pero el efecto fisio16gico puede ser cltnicarrente aparente -

h:J.sta.. scra..inas o roo.ses Jcsput'.'!s Ucl nacimiento, dependiendo de la severidad -

de la ananalía (S,6, 7,8). 
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El'IOLOGIA. -

Ademls de lo anotado en el desarrollo anormal del sistema respiratorio, se 

han descrito como causas del enfisema lobar la obstrucci6n brmquial intrfJ!. 

seca que se atribuye a deficiencia cartilaginosa, rucosa bronquial redunda!!, 

te o estenosis hrooquial. La obstrucci6n extr!nscca resulta de crecimiento 

ganglionar ncdiastinal, arteria o vcn.1 pulmonar an6m..1la, sin crrbargo hasta 

en la nútad de los casos de las series reportadas la etiología no logra ~ 

J1XJstrarsc (6, 7 ,8), 

Sllnlll-Oi: 

Se le ha denominado dentro de las enfcrncdades pulmonares congénitas qu!st.!_ 

cns en el recién nacido, y se le ioonciona tanbién coroo enfisema tobar inf<l!!, 

til, enfisema loba?' en nif\os, broncanalasia segncntaria congénita y m5.s re

cienteroontc sobreinflaci6n tobar congl!nita (3,8). 

CllADRO CLINICO. -

Mis de la mitad de los pacientes que tienen enfí~cma lobar, desarrollan -

slntanas en los princros dias de vida, atmque otros inician entre 1-4 ne-

ses y aún desput!s. La evoluci6n puede ser insidiosa o de progreso r:ip!do, 

son caractcrfsticos los cintos de dificultad respiratorio, t<Iquipnca, tos, 

disnea y cianosis; tardíancntc puede rn:mifcst<Jrsc como infección respira

toria de repetici6n (1,3,4, 7 ,8). 

Los sintanas pueden progresar can rapidez por nanto y agitación al incre

Jl).)nta1'5e el atrapamiento J.: aire, lo CU.ll es una vcrd.JJcra ur&encia en el 

mncjo. 

Los datos de la exploración física son hipcrsonoridad a la pcrcusi6n, - -

ruidos respi mtorios abolidos en la zona afectada y desplazamiento de los 

ruidos cardiacos (1,3,4,7,B). 
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ESTUDIOS DE GABINETE.-

Los datos característicos en la tele de t6rax P.A. son sobrexpansi6n de -

un lóbulo pulnxmar y de}lC'ndiendo de la sobrcdistcnsi6n los segnrntos pulm:>

nares adyacentes pueden ser comprimidos produciendo colapso, herniaddn del 

segmento afectado por el mediastino anterior ~· compresi6n del pulm5n ~ontr!!_ 

lateral ( l ,2 ,3,.i 1 5 ,6 1 7 ,8), desplazamiento de la silueta cardiaca hacia el -

lado contrario. 

Oc manera adicional, se han realizado estudios con isótopos n1dioactivos, -

broncoscopfa, broncografía, tomograffa axial computada, sin cmh.1rgo basta con 

la tele de tórax P.A. para orientar al diagnóstico y habitualmente no son ne

cesarios los otros estudios (S), 

TRATA.\llE~TO. -

En todas las series reportadas se conclu)'C que el tratamiento de esta cnti-

dad consiste en la lobectomía, establecida desde el reporte de Gross y Lewis 

en 19H (1,2,4,6,7). 

Cuando se sometieron a tratamiento médico, SO\ de los pacientes murieron por 

insuficiencia respiratoria progrcs1v3 y 75\ tuvieron cníísuna pt:n.i!>lc::nti:: 

(8). 

Se recomienda el abordaje m~iante toracotomia posterolateral de acuerdo al 

lado afectado, y es característico que al abrir el tórax el lóbulo se prolaE_ · 

sn por la herida, no se colapsa, está pálido y esponjoso p,8 1 10). Corro com

plicaciones del procedimiento puede haber fístula broncoplcural, empiema, d2. 

rramc pleural e infocci6n de la herida (3). 

En cuanto al lóbulo afectado es más frecuente en el superior izquierdo en -

más de la mitad <le los casos, seguido <lcl superior y mcUio derecho, m.'Ís rar!!_ 

mente hay afccci6n bilateral y en lóbulos inferiores, en estas casos es ncc!:_ 

saria más de una cirugía (1,3,B,10). 



PATOLOGlA.· 

Se reporta con frecuencia hipoplasia o ausencia de cart!lngo bronquial, h.!. 

pcrplasiil de alveolos, en nlgt11as áreas los alveolos están sohredistcndidos 

pero en otras el nCmero es noJT.nl; sin crriiargo en más de la mitad de los C! 

sos la causa del enfisema no se puede reconocer (5,7,9). 

A'\CM.\LI,\S ASOCIAD1\S. -

Las m.ís (recuentes son las anomalías cardiacas, varían de 14-42\ y de ellas 

los defectos ventriculares scptalcs en prirrcr lugar, seguidos de persisten· 

cia del conducto arterioso y tetra logia ele Fallot (3, 11). 

DIAG'JOSflCO DIFERE.':CIAL. -

Se incluyen el nc1..U00t6rax a tcn.si6n 1 obstrucci6n bronquial intrinscca por · 

tapón nucogo, atclectasia lobar con enfisema ccmvensatorio, el stn<lrorre del 

pulm6n hipcrlúcido bilateral (sin<lronc de Swyer-.lancs) y algunos casos de 

enfernrdad adcnomatoi<lea quística. El cuadro clínico car:tctcristico y los 

hallazgos en la radior.rafín. bastan para diferenciarlos (8). 

mRTALlü\D.· 

Es variable y depende de ;mom.1l 'i:1s asocindas y el diasn.6stico tcJTl)rano en 

proncJio es de 11 \, en tm reporte en que los pacientes fueron sonctidos a 

tratamiento rrédico únicancntc la norta.lidaJ alcan:6 504.. (3,8, 10). 
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MATERIAL Y METODOS: 

Se presenta una revisión de los casos de enfisema lobar congénito a los -

cuales se les practico cirug!ay que tienen estudio histopatológico compa

tible con el diagnóstico; en un periodo que abarca los años de 1971 a 1987 

en el Hospital Infantil de México "Federico Gomez", obteniéndose la infor

mación de los expedientes cltnicos. Se buscaron los siguientes datos: 

RESUL TA005' 

sexo, 

edad al ingreso, 

inicio de slntomas, 

síntomas y signos principales, 

datos radiográficos, 

hallazgos quirúrgicos, 

anomalfas asociadas, 

diagnostico hislopatologico, 

complicaciones y 

mortalidad. 

Se encontraron durante este periodo de 16 años a 17 casos que por clínica, 

estudios radiográficos, ha 11 azgos operatorios y estudio hi stopatologi co -

correspondieron al diagnóstico ele enfisema lobar congénito¡ de ellos se ob

tuvieron los siguientes datos para su análisis. 

Hubo un franco predominio del sexo masculino con 13 casos contra 4 ún1ca-

roonte para el femenino. 

Las edades al ingreso variaron desde 13 días hasta 3 años y 6 meses con -

la siguiente distribucion: 

Menores de 1 mes 

1 a 6 meses 

5 casos 

8 casos 
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611>-l ano 

mayores do 1 ano 

2 casos 

2 casos 

Donde se aprecia que la gran mayorla ingresó antes de los 6 meses de edad 

al Hospitol. Ninguno fue de pretermino. Respecto al inicio de los sintomas 

del padecimiento éste varió desde el primer dla del nacimiento hasta los · 

18 meses de vida, en 12 de los pacientes se inició antes de cumplir el pri

f'ler rres del nacimiento y en 5 se manifestó d~spués de ésta edad. 

SINTOMAS: 

Los más frecuentes e importantes fueron: 

Dificultad respiratoria 

Cianosis 

T o s 

Fiebre 

Sibil anci as 

17 casos 

11 casos 

10 casos 

5 casos 

1 caso 

( JOOC) 

(64') 

(58~) 

(30~) 

( 6~) 

Deben hacerse notar f1Ue varios de los casos en un inicio tuvieron diagnósti

co de ingreso de cardiopatía congénita cianógena e incluso se inició manejo, 

la dificultad respiratoria fue el síntoma principal. 

SIGNOS: 

Se detectaron como principales al ingreso: 

Hipovent i lac. ión 17 casos 

Abonbamiento del homitórax 4 casos 

Hipersonoridad 3 casos 

(IQO~) 

( 23~) 

( 183) 

No se anotó en ninguno desplazamiento de los ruidos cardiacos a la auscult!, 

ción • 



DATOS RADIOGRAFICOS. • 

A todos los pacientes se les realizó radioJITafla de tórax pastero anterior y late· 

ral, fue la primera que dio m.1s datos para el dlagn6stico; se anotaron cano datos 

illportantes: 

lliperclaridad localhada 

Recha•o del llediastino 

Colapso pulmonar 

IL\LLA~GOS QUIRURG!COS.· 

17 casos 

17 casos 

17 casos 

(100\) 

(100\) 

(100\) 

Con los datos cl!nicos y radiogr4ficos se decidió la inten;ención quirdrgica, 

durante la cirug!a se encontr6 un 16bulo o segwmto pulmonar que de manera • • 

caracterlstica •• prolapsaba por la incisión de toracotom!a, esponjoso, que no 

se colapsa a la presión manual, en todos los casos se hi:o lobectom!a de la 

manera tradicional ligando y cortando arteria, vena y bronquio del lóbulo • • 

afectada. 

La distribución de la afecci6n fue: 

L6bulo superior izquierdo 

L6bulo superior derecho 

A.'IOMAL!AS ASOCIADAS.· 

1Z casos 

S casos 

En ninguno de los casos se presentó otro defecto. 

PATOLOG!A. • 

Los reportes del estudio histopatol6¡¡:ico hecho en esta Institución dieron •• 

los siguientes resultados de iqlortancia: en 3 de los casos ausencia de car· 

tUago bronquial, en 14 casos el cartilago bronquial se anot6 cano nomal y 

en 4 habla niptura de scptosalveolarcs. En todos sobre distensión alveolar 
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y en nin¡1.110 de los casos se identific6 algma causa extrlnseca, aOn en la 

ci"'8[&, 

O>l'LICACICN:S: 

Des¡u!s de la citu¡b !ubo m caso que deorro116 ne\lll0t6rax al sexto dla, 

del mis.., lado del pul.ml5n afectado, que se resolvi6 mediante colocadál de 

sonda pleural conectada a sello de agua, no se encontraron otras c"""llca

clones. 

MlRl"ALIMD: 

l\lbo 2 defmcicnes en esta serle, el primer caso fue 1.11 paciente de 23 •• 

d[as de vida, y primero de la serle tanbi~, en el cual el diagn6stico de 

ingTeso fue de neunct6rax a tenslál por lo que se le coloc6 sonda pleural, 

por ~rar su estado cUnico se 11ev6 de lnnediato a qulr6fano pero fall!'_ 

cl6 en el transoperatorio. 

El otro paciente fa11ecl6 al segundo dfa de la clrugfo y por causa de ma • 

flstula broncopleunl. 
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CONCLUSIONES: 

1. • B\ \.1\ padccWento poco caél t• solo \11 caso por allo en esta serie, 

que sin enbargo es necesario identificar para su manejo adecuado. 

2. • Tiene tst fr311Co predominio en el sexo !llaSCUlino. 

3. • se manifest6 en todos los casos como imuflciencia respiratoria pro· 

1ttt11 iva en ftlllYOr o roenor grado. 

4.· Solo es necesaria la radiograHa del t6rax en posteroantedor pani. • 

el diagn6stico, otros estudios de gabinete aportan pocos datos adi·· 

cionales. 

s.· El ll'ibulo superior izquierdo fue el ros frecuentenrmte afectado, no 

hli>o casos de afecci6n bilateral. 

6. • Solo en 3 casos se dcroostrtl ausencia de cartUago bronquial y ningu· 

no de causa extrínseca. 

7. • !)}a \'O: hecho el diagn6stlco la lobect01111a es lo indicado, a ningQn 

paciente se le di6 manejo conservador. 

B.· No se encontraron l!llllfonnacione• asociadas. 

9. • La mortalidad atribuida al ...nejo q'.:i:r1r¡¡ico es baja con m manejo 

adecuado. 

10.· No hay diferencia respecto a incidenciB, edad de presentacilin, sexo 

cuadro cltnico, estudios de gabinete necesarios, manejo quirurgico, 

distribucll>n de 16bulos afectados y 111Jrtalidad, con las series repor. 

tedas. 
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