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ENFISEMA LOBAR CONGENITO

INTRODUCCION, -

Varias lesiones del sistema broncopulmonar pueden causar freas quisticas
pulmonares anommales en etapas tempranas de la vida; en su mayorfa son -
congénitas v en ellas se incluve: el enfisema lobar congénito, quiste --
broncogénico, malformaciSn adenomatoidea quistica y secuestro pulmonar -
(1.2,3).

Estas anomalfas que tienen similitud embricldgica y clinica, frecuente-
mente dificiles de diugnosticar y todas requieren tratamiento quirGrgico.
1.

#1 cnfisema lobar congfnito es unma entidad poco comin, que se caracteriza
por sobredistensién y atrapamicnto de aire de un segmento o 16bulo del --
pulmdn (2,4,7) debido a un mecanismo de vilvula, dependiendo del volumen
ocupado por la porcidn afectada puede haber compresidn del pulmén adyacen
te ¥ compromiso en la ventilacién, se considera un cuadro progresivo que
puede producir insuficiencia ventilatoria grave y puerte en poco tiempo -

.

HISTORIA. -

La j?rimera descripcién clinica de la entidad la hizo Nelson, cn 1932, en
1939 Overstreet, de€inid la histopatologfa; sin embargo, fue hasta 1945

cuando Gross y Lewis, reportaron el primer caso tratado mediante lobecto
mia tratamiento que continfia vigente para este padecimiento (1,2,4,6,7).

Murray cn 1967 recopild 166 casos en la literatura médica reportados has

ta csa fecha (6).

INCIDENCIA. -
Es un padecimiento poco frecuente,la mayorfa de las series reportadas en

hospitales de concentracidn tienen 0.9 casos por afio como promedio, tiene

predoninio en el sexo masculina 3:1 (1,2,3,4,6).



BMBRIOLOGIA. -

La evidencia inicial del desarrollo del sistema respiratorio cn el embri6n
humano es un surco longuitudinal en el piso del intestino anterior justo --
atrs de la bolsa farfngea. En la cuarta semana de gestacifn, este surco la
ringotraqueal aparece como una cresta,la parte caudal de ella da origen al
epitelio respiratorio inferior. Poco después dos elongaciones s¢ desarrollan
en la parte distal, son los lechos pulmonar y bronquial.

Con el desarrollo embrionario se produce la separaci6n entre triquea y es6-
fago y la migraci6n caudal transporta el lecho pulmenar en cl t8rax.

Las células mesenquimatosas de la esplacnopleura rodean los lechos y dan --
origen a las paredes bronquial y traqueal. Durante la quinta semana se desa
rrollan los bronquios secundarios y el mesenquima adyacente los rodea y di-
ferencia el parenquima de cada 16bulo. Los bronquios terciarios aparecen en
la séptima semana, y para las 24-28 semanas el epitelio de los sacos termi-
nales se modifican en c€lulas alveolares tipo I y IT, éstas Gltimas produ--
cen el surfactante (5,8).

La diferenciacién posterior transforma cl tejido de estructura glandular a
wno muy vascularizado Srgano alveolar que es esencialmente maduro al final
de la 28 semna de gestaci6n.

Las anomalfas en este proceso de desarrollo toman numerosas formas, las --
evidencias sugieren que el enfisema lobar resulta del desarrollo anfmalo de
un 16bulo o segmento bronquial, que ocurre durante la cuarta a sexta semana
de gestaci6n, perv el efecto fisiol6gico puede ser clinicamente aparente --
hasta, semanas o meses despufs del nacimiento, dependiendo de la severidad -

de la anomalfa (5,6,7,8).



ETIOLOGIA. -

Ademfis de 1o anotado en el desarrollo anormal del sistema respiratorio, se

han descrito como causas del enfisema lobar la obstruccién bronquial intrin
seca que sc atribuye a deficiencia cartilaginosa, mucosa bronquial redundan
te o estenosis hronquial. La obstrucci6n extrinseca resulta de crecimiento

ganglionar mediastinal, arteria o vena pulmonar anémala, sin embargo hasta

en la mitad de los casos de las series reportadas la etiologia no logra de

mostrarse (6,7,8).

SINONIMOS:

Se le ha denominado dentro de las enfermedades pulmonares congénitas quisti
cas en el recién nacido, y se¢ le menciona también como enfisems lobar infan
til, enfisema lobar en nifios, broncomalasia segmentaria congénita y mis re-

cientemente sobreinflacién lobar congénita (3,8).

CUADRO CLINICO. -

Mis de la mitad de los pacientes que ticnen enfisema lobar, desarrollan --
sintomas en los primeros dfas de vida, aunque otros inician entre 1-4 me--
ses y afm despufs. La evolucién puede ser insidiosa o de progreso ripido,
son caracteristicos los datos de dificultad respiratoria, taquipnea, tos,
disnea y cianosis; tardiamente puede manifestarse como infeccifn respira-
toria de repeticitn (1,3,4,7,8).

Los sfntomas pueden progresar con rapidez por Ilanto y agitaci6n al incre-
mentarse el atrapamiento de aire, lo cual es una verdadera urgencia en el
mmejo.

Los datos de 1a exploracién fisica son hipersonoridad a la percusién, - -
ruidos respiratorios abolidos en la zona afectada y desplazamiento de los

ruidos cardiacos (1,3,4,7,8).



ESTUDIOS DE GABINETE, -

Los datos caracterfsticos en la tele de t6rax P.A. son sobrexpansién de -

un 16bulo pulmonar y dependiendo de la sobredistensién los segmentos pulmo-
nares adyacentes pueden ser comprimidos produciendo colapso, herniacidn del
segmento afectado por el mediastino anterior v compresién del pulmSn contra
lateral (1,2,3,4,5,6,7,8), desplazamiento de la silueta cardiaca hacia el -
lado contrario.

De manera adicional, se han realizado estudios con is6topos radioactivos, -
broncoscop§a, broncograffa, tomograffa axial computada, sin embargo basta con
1a tele de térax P.A. para orientar al diagnSstico y habitualmente no son ne-

cesarios los otros estudios (8).

TRATAMIENTO. -

En todas las series reportadas se concluye que el tratamiento de esta enti--
dad consiste en la lobectomia, establecida desde el reporte de Gross y Lewis
en 1945 (1,2,4,6,7).

Cuando se sometieron a tratamiento médico, S50% de los pacientes murieron por
insuficiencia respiratoria progresiva y 75% tuvieron enfisana persistente -

8).

Se recomienda el abordaje mediante toracotomia posterolateral de acuerdo al
lado afectado, y es caracteristico que al abrir el térax el 16bulo se prolap *
sa por la herida, no se colapsa, estd pilido y esponjoso (4,8,10). Como com-
plicaciones del procedimiento puede haber fistula troncopleural, cmpiema, de
rrame pleural e infeccibn de la herida (3).

En cuanto al 16bulo afectado cs mis frecuente cn el superior izquierdo en -
mis de la mitad de los casos, scguido del superior y medio derecho, mwis rara
mente hay afeccibn bilateral y en 16bulos inferiores, cn estas casos es nece

saria mis de una cirugia (1,3,8,10).



PATOLOGIA. -

Se reporta con frecuencia hipoplasia o ausencia de cartflago bronquial, hi
perplasia de alveolos, en alginas Sreas los alveolos estén sobredistendides
pero en otras ¢l némero es norral; sin embargo en mis de 1a mitad de los ca

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

ANGMALIAS ASOCIADAS, -
Las mis {recuentes son las anomalfas cardiacas, varfan de 13-42% ¥ de ellas
los defectos ventriculares septales en primer lugar, seguidos de persisten-

cia del conducto arterioso y tetralogia de Fallot (3,11).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. -

Se incluyen el neumotfrax a tensibn,obstruccién bronquial intrinseca por -
tapbn mucoso, atelectasia lobar con enfisema compensatorio, el sindrome del
pulmbn hiperlGeido bilateral (sindrome de Swyer-James) y algunos casos de -
enfermedad adenomatoidea quistica. El cuadro clinico caracteristico y los -

hallazges en la radiograffa bastan para diferenciarlos (8).

MORTALIDAD. -
Es variable y depende de anomalfns asociadas y el diagnéstico temprano en
promedio es de 11%, en un reporte en que los pacientes fueron sometidos a

tratamiento médico Gnicamente la mortalidad alcanz6 50% (3,8,10).



MATERIAL Y METODOS:
Se presenta una revisidn de los casos de enfisema lobar congénito a los -
cuales se les practicd cirugfay que tienen estudio histopatoldgico compa-
tible con el diagndstico; en un periodo que abarca los ados de 1971 a 1987
en el Hospital Infantil de México "Federico Gomez", obteniéndose la infor-
macion de los expedientes clfnicos. Se buscaron los siguientes datos:

sexo,

edad al ingreso,

inicio de sintomas,

sintomas y signos principales,

datos radiograficos,

hallazgos quirirgicos,

anomalfas asociadas,

diagnéstico histopatoldgico,

complicaciones y

mortalidad.

PESULTAROS :
Se encontraron durante este periodo de 16 ahos a 17 casos que por clinica,
estudios radiogrdficos, hallazgos operatorios y estudio histopatoldgico -
correspondieron al diagndstico de enfisema lobar congénito; de ellos se ob-
tuvieron los siguientes datos para su andtisis.
Hubo un franco predominio del sexo masculino con 13 casos contra 4 {nica--
mente para el femenino.
Las edades al ingreso variaron desde 13 dias hasta 3 afios y 6 meses con -
la siguiente distribucidn:

Menores de 1 mes § casos

1 a6 meses 8 casos



6m-1 afo 2 casos

mayores de 1 afio 2 casos
Donde se aprecia que la gran mayorfa ingresd antes de los 6 meses de edad
al Hospital. Ninguno fue de pretermino. Respecto al inicio de los sintomas
del padecimiento éste vari¢ desde el primer dfa del nacimiento hasta los -
18 meses de vida, en 12 de los pacientes se inicié antes de cumplir el pri-

mer mes del nacimiento y en 5 se manifestd después de ésta edad.

SINTOMAS :

Los mis frecuentes e importantes fueron:

Dificultad respiratoria 17 casos (100%)
Cianosis 11 casos (642)
Tos 10 casos  (58%)
Fiebre 5 casos {30%)
Sibilancias 1 caso { 62)

Deben hacerse notar que varios de los casos en un inicio tuvieron diagndsti-
co de ingreso de cardiopatia congénita ciandgena e incluso se inicié manejo,

1a dificultad respiratoria fue el sintoma principal.

SIGNOS:
Se detectaron como principales al ingreso:
Hipoventilacidn 17 cases (100%)
Aporbamiento del hemitdrax 4 casos { 23%)
Hipersonoridad 3 casos { 18%)
No se anotd en ninguno desplazamiento de los ruidos cardiacos a 1a ausculta

cidn.



DATOS RADIOGRAFICOS, -
A todos los pacicntes se les realizé radiograffa de t6rax postero anterior y late-
ral, fue la primera que dio mis datos para el diagnfstico; se anotaron camo datos
importantes:

Hiperclaridad localizada 17 casos (100%)

Rechazo del mediastino 17 casos (100%)

Colapso pulmonar 17 casos (100%)

HALLAZGOS QUIRURGICOS.-
Con los datos clinicos y radiogrificos se decidié 1a intervencién quirGrgica,
durante la cirugfa se encontr6 un 16bulo o segmento pulmonar que de manera - -
caracter{sticase prolapsaba por la incisién de toracotomfa, esponjoso, que no
se colapsa a la presi6n manual, en todos 1os casos se hizo lobectomfa de la -
manera tradicional ligando y cortando arteria, vena y bronquio del 16bulo - -
afectado.
La distribuci6n de 1a afeccién fue:

Lébulo superior izquierdo 12 casos

L6bulo superior derecho S casos

ANOMALIAS ASOCIADAS.-
En ninguo de los casos se presentd otro defecto.

PATOLOGIA. -

Los reportes del estudio histopatolégico hecho en esta Institucién dieron --
1os siguientes resultados de importancia: en 3 de los casos ausencia de car-
tflago bronquial, en 14 casos el cartflago bronquial se anotS como normal y

en 4 habfa ruptura de septosalveolares, En todos sobre distensién alveolar
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y en ninguno de los casos se identifics alguna causa extrinseca, a(ni en la
cirugfa.

COMPLICACTONES:

Despuls de 1a cirugfa hubo un caso que desrrollé neumtérax al sexto dfa,
del mismo lado del pulmén afectado, que se resolvié mediante colocacién de
sonda pleural conectada a sello de agua, no se encontraron otras complica-

clones,

MORTALIDAD:

Hubo 2 defunciones en esta serie, el primer caso fue un paciente de 23 --
dfas de vida, y primero de la serie también, en el cual el diagnéstico de
ingreso fue de neumotfrax a tensién por lo que se le colocS sonda pleural,
por empeorar su estado clinico se llevs de inmediato a quir6fano pero falle
cié en el transoperatorio.

El otro paciente falleci6 al segqundo dfa dc la cirugfa y por causa de una -
fistula broncopleural.



CONCLUSTONES:

\.-

Bn uwn padecimiento poco comm tan solo un caso por afio en esta serie,
que sin enbargo es necesario identificar para su manejo adecuado.
Tiene wt franco predominio en el sexo masculino.

Se manifest$ en todos los casos como insuficiencia respiratoria pro-
gresiva en mayor o menor grado.

Solo es necesaria la radiograffa del tbrax en posteroanterior para -
el diagnéstico, otros estudios de gabinete aportan pocos datos adi--
cionales.

El 16bulo superior izquierdo fue el mis frecuentemente afectado, no
hubo casos de afeccién bilateral.

Solc en 3 casos se demostré ausencia de cartflago bronquial v ningu-
no de causa extrinseca.

Una ve: hecho el diagnéstico la lobectomfa es lo indicado, a ningtn
paciente se le di6 manejo conservador.

No se encontraron malformaciones asociadas.

La mortalidad atribuida al manejo quirfrgico es baja con un manejo
adecuado.

No hay diferencia respecto a incidencin, edad de presentacibn, sexo
cuadro clinico, estudios de gabinete necesarios, manejo quirGrgico,
distribucibn de 18bulos afectados y mortalidad, con las series rvepor
tadas.
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