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Antecedentes: El enfisema lobar congénito es una malformacién pulmonar infrecuente
caracterizada por hiperinsuflacién del l6bulo pulmonar afectado, el 50 % de los pacientes
presentan sintomas al nacer, los cuales pueden ser confundidos con otras entidades como
infecciones respiratorias, atelectasias, neumotoérax, entre otras. La radiografia de térax es til
para su diagnostico, sin embargo, es necesaria una tomografia de térax para diferenciarla de
otras malformaciones. En la mayoria de los casos el tratamiento de eleccién es la lobectomia y
el neumotdrax la complicaciéon mas frecuente. Reporte de caso: Presentamos un paciente de
18 dias de nacido con sintomas sugestivos de infeccién respiratoria aguda y falla ventilatoria,
diagnosticado finalmente con enfisema lobar congénito, a quien se realiza lobectomia.
Conclusiones: Los sintomas respiratorios pueden ser la primera manifestacién de enfisema
lobar congénito, su sospecha clinica y radiolégica pueden llevar a un diagnéstico temprano
evitando confundir con otras entidades como atelectasias y malformacién adenomatosa
quistica.

Congenital lobar emphysema

ABSTRACT

Background: Congenital lobar emphysema is a rare lung malformation characterized by
hyperinflation of the lung lobe affected; 50% of patients present symptoms at birth, which
can be confused with other entities such as respiratory infections, atelectasis, pneumothorax,
among others. Chest radiography is useful for diagnosis; however, a chest tomography is
necessary to differentiate it from other malformations. In most cases, the treatment of choice
is a lobectomy, and pneumothorax the most frequent complication. Case report: We present
an 18-day old patient with symptoms of acute respiratory infection and ventilatory failure,
diagnosed with congenital lobar emphysema, who underwent lobectomy. Gonclusion:
Respiratory symptoms may be the first manifestation of congenital lobar emphysema. Its
clinical and radiological suspicion can carry out an early diagnosis, avoiding confusion with
other entities such as atelectasis and cystic adenomatous malformation.
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Introduccién

El enfisema lobar congénito (ELC) o hiperinsuflacién lobar con-
génita constituye el 14 % de las malformaciones pulmonares,
siendo una entidad infrecuente, con una incidencia de 1:20.000
a 1:30.000 nacidos vivos. Es dos veces mas frecuente en hom-
bres que en mujeres y se caracteriza por hiperinsuflacién de
uno de los l6bulos pulmonares, ocasionando atrapamiento de
aire que conlleva a la sobre distensién de los espacios aéreos
en uno o mas lébulos pulmonares, generando compresién y
desplazamiento de estructuras adyacentes (1, 2).

Figura 2. TACAR preoperatorio.

Descripcion del caso

Se trata de un recién nacido a término de 40 semanas de edad
gestacional, con ecografias prenatales normales y adaptacién
neonatal espontanea. A los 18 dias de vida presenta tos y signos
de dificultad respiratoria que evoluciona a falla ventilatoria. No
se documenté nexo epidemiolégico para COVID-19.

El paciente requirié ventilacién mecénica para manejo de la
falla respiratoria. Los estudios de hemograma, proteina C reac-
tiva, panel viral respiratorio y rtPCR para SARS-CoV-2 no demos-
traron infeccién. Los hemocultivos también fueron negativos.
En la radiografia de térax se observé una opacidad del hemitérax
izquierdo asociada a retraccién mediastinal y de la silueta car-
diaca, sugiriendo atelectasia completa del pulmén izquierdo con
hiperinsuflacién compensadora del pulmén derecho (Figura 1).
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Se considerd como diagnéstico inicial, neumonia vs. atelec-
tasia masiva izquierda, lo que obliga a descartar patologia
estructural congénita en pulmones o mediastino. En el estudio
de tomografia computarizada de alta resolucién (TACAR) se
evidenci6 hiperinflacién marcada del 16bulo superior derecho,
efecto de masa sobre el mediastino, 16bulo medio e inferior
derecho y pulmén izquierdo, consistente con ELC del 16bulo
superior derecho (Figura 2).

El paciente fue evaluado por cirugia pediatrica, quien reali-
z6 lobectomia con sonda a térax. El paciente fue extubado al
tercer dia postoperatorio, sin embargo, presentd estridor, por
lo que se requirié nuevamente la intubacién. La radiografia de
térax del postoperatorio evidencio mejoria de expansién pul-
monar izquierda, neumotérax residual derecho y enfisema
subcuténeo de los tejidos blandos de pared toracica derecha.
(Figura 3) Recibe ciclo de esteroides durante 3 dias y es extu-
bado al sexto dia postquirdrgico, retiro de sonda a térax al sép-
timo dia y dado de alta sin otras complicaciones.

o
z
Figura 3. Radiografia de térax postoperatorio.

Las intervenciones se llevaron a cabo en el 34% de los casos
en el periodo neonatal, 56.6 % entre el primer mes de vida y el
ano de edad y en el 9.4 % de casos, en mayores de 12 meses.
Dentro de las principales complicaciones de esta cohorte, se
encontré intubacién mayor a 48 horas en el 13.2 % de los
pacientes y neumotdrax que requirié sonda de toracotomia
en el 7.5 % de los casos, con una tasa de mortalidad de 1.9 %
(7).

Dentro de las principales causas de ELC se encuentra la defi-
ciencia de desarrollo del cartilago bronquial y la obstruccién
del bronquio lobular, esta Ultima ocasionada por estenosis
bronquial idiopatica, taponamiento mucoso, cambios vascula-

Discusién

Un estudio de cohorte retrospectivo realizado entre 2009 y
2015, incluyé 506 pacientes con malformaciones pulmonares,
de los cuales, 53 casos, es decir, el 10.5 % presentd ELC.

Se describi6 el ELC como masa pulmonar prenatal en el 24.5
% de los pacientes, quienes tuvieron una edad media gestacio-
nal de 39 semanas. Los sintomas respiratorios se presentaron
al nacer en el 60.4 % de los casos. De acuerdo con su ubicacién,
el ELC se presentd en en 16bulo superior izquierdo en el 45.3 %
de los casos, en el 16bulo medio derecho en el 30.2 % y en el
16bulo superior derecho en el 18.9 %. La radiografia de térax
mostré lucidez parenquimatosa en el 90 % de los afectados,
desplazamiento del mediastino en el 17.5 % y neumotdrax en
el 12.5 %. El manejo se realizé lobectomia en el 96.2 % de los
casos, 84.9 % a través de toracotomia abierta y 11.3 % de los
pacientes fue intervenido a través de toracoscopia.

res, pélipos o por compresién extrinseca secundaria a adeno-
patias o masas intratoracicas, sin embargo, en el 50 % de los
casos, la etiologia es desconocida. La histologia del ELC es en
su mayoria de casos normal, encontrando ocasionalmente, leve
dilatacién alveolar o aumento en el niimero de alveolos (1,3).

Alrededor del 50 % de los pacientes presenta sintomas al
nacer y el otro 50 % en los primeros 6 meses de vida. El ELC
conlleva a una alteracién en la ventilacién perfusion y el parén-
quima pulmonar afectado conduce a insuficiencia respiratoria,
manifestdndose con taquipnea, retracciones, sibilancias, cia-
nosis y dificultad para la alimentacién. Los lactantes pueden
presentar sibilancias, tos crénica e infecciones del tracto res-
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piratorio recurrentes. Al examen fisico puede haber hiper reso-
nancia a la percusion del térax y disminucién de ruidos respi-
ratorios a la auscultacién del 16bulo afectado (4).

El ELC es detectado mas frecuentemente en periodo post-
natal, sin embargo, en algunos casos puede detectarse por
medio de ecografia fetal, observando una masa hiperecdica
homogénea. En el periodo postnatal, la radiografia de térax esta
indicada dentro de los estudios iniciales. En las primeras horas
de vida. Las imégenes de radiologia simple pueden mostrar
una opacidad focal, homogénea, similar a la de una masa, debi-
do a la retencién de fluidos en el pulmoén, que al despejarse se
vuelve hiperltucido y mas distendido, aumentando el efecto de
masa en el parénquima pulmonar y mediastino adyacente.
También se puede observar aplanamiento del diafragma ipsi-
lateral y aumento de los espacios intercostales.

Las caracteristicas observadas en la radiografia son simila-
res a las presentadas en la malformacién adenomatoidea quis-
tica, por lo que es necesario realizar una tomografia de térax
para diferenciar ambas entidades, siendo éste el estudio de
imagen a elegir, que en el caso del ELC, muestra hiperinsufla-
cién del 16bulo afectado, desplazamiento de los vasos pulmo-
nares, compresiéon del mediastino y del pulmén adyacente (3,
5).

Los diagnésticos diferenciales del ELC son, la malformacién
adenomatosa quistica, el quiste broncogénico, el neumatocele,
el pulmén quistico, el blastoma, la atelectasia, la hipoplasia
pulmonar, la hernia diafragmatica congénita y el neumotérax,
siendo este ultimo de gran importancia, ya que la implantacién
de un tubo de toracostomia podria resultar en puncién pulmo-
nar y fistula broncopulmonar (1,2,3,6).

El tratamiento puede ser conservador en mayores de uno a
dos meses de edad con sintomas leves a moderados, de los
cuales uno de cada ocho pacientes requerird manejo quirdrgi-
co (4). La lobectomia es el tratamiento de eleccién en pacientes
con sintomas severos, siendo las principales complicaciones
el neumotérax y la dependencia de oxigeno (3). La lobectomia
pulmonar produce pérdida minima de volumen pulmonar en
el parénquima restante, por lo que no se ha encontrado una
perdida en la funcién respiratoria a largo plazo, esto debido al
crecimiento compensatorio pulmonar durante la infancia (1).

Conclusién

El caso clinico presentado da cuenta de la relevancia de los
sintomas respiratorios como primera manifestacién en
pacientes con ELC, tanto al nacer como en los primeros meses
de vida. Es importante realizar un adecuado diagnéstico dife-
rencial, especialmente con las atelectasias por su frecuencia
de presentacién y con el neumotoérax, ya que la colocacién de
un tubo de toracostomia podria resultar en puncién pulmonar
y fistula broncopulmonar (6, 8).
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