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RESUMEN

Introduccién: El enfisema bilobar congénito es una malfor-
macion poco frecuente, que puede ser causa de insuficiencia
respiratoria en el nifio. Las manifestaciones son producto de
la sobreexpansion de un I6bulo pulmonar con comprension
del parénquima del pulmén sano con desplazamiento del
mediastino. La lesion bilobar es extremadamente rara. El
propésito del presente trabajo es presentar un caso tratado
quirdrgicamente por el grupo, teniendo una buena evolucion.
Reporte de caso: Paciente masculino de 4 meses de edad
obtenido a término por cesérea; el paciente inicié6 manifes-
taciones pulmonares con taquipnea. La radiografia de torax
demostré atrapamiento de aire de hemitérax izquierdo con
desplazamiento del hemitérax. La biopsia demostré enfisema
lobar congénito y se le realizé una lobectomia. El paciente
tuvo un seguimiento de més de dos afios y su evolucion fue
satisfactoria. Discusion: El enfisema bilobar congénito es
una condicion poco frecuente. El diagnéstico de enfisema
bilobar puede ser dificil. La cirugia debe ser guiada con bases
clinicas y radioldgicas; sin embargo, el manejo en los casos
de lesion bilobar suele ser controversial.
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INTRODUCCION

ABSTRACT

Introduction: Congenital bilobar emphysema is an infrequent
congenital malformation which may be the cause of respira-
tory insufficiency in the smaller suckling child. It is produced
by the overexpansion of one lung lobe with compression of
the normal lung parenchyma and displacement of the medi-
astinum bilobar or multifocal involvement is extremely rare.
Our purpose is to present one cases of this illness which
were surgically treated by our team. Case presented: A
male infant developed respiratory distress at 4 months of
age. He was born at term by abdominal delivery. The pa-
tient was hemodynamically stable, tachypneic, but with no
abnormal lung sounds. Chest radiography demonstrated a
hyperinflated left hemithorax with mediastinal shift to the right
and mediastinal hernia. Surgery and histology examination
demonstrated distended alveoli. He has been followed for 2
years and no complications have occurred since. Discus-
sion: Congenital bilobar emphysema is a rare condition.
Diagnosis of bilobar involvement may be difficult. Congenital
bilobar emphysema may be managed by simultaneous or
sequential bilobectomies. Surgical management should
be guided by clinical and radiologic findings and evaluated
peroperatively and postoperatively. Surgical management of
bilobar emphysema is controversial.
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una entidad pulmonar clinica descrita por primera
vez en 1932 por Nelson.?2 Se caracteriza por hipe-
rinsuflaciéon de uno o mas l6bulos pulmonares y es

El término enfisema bilobar se refiere a la afeccién secundario al atrapamiento de aire por un colapso
de dos 16bulos pulmonares, sin embargo, lo frecuente y efecto de la valvula del bronquio. Tiene una inci-
es que se afecte un solo l6bulo.! El enfisema lobar es dencia de 1 en 20,000 a 30,000 nacidos vivos.>* No se
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habian reportado casos de afeccién bilobar del pulmén
izquierdo en México. Presentamos el primer caso de
afeccion bilobar en nuestro servicio.

REPORTE DE CASO

Paciente masculino de 4 meses de edad, sin an-
tecedentes heredofamiliares de importancia para el
padecimiento actual. Es hijo de madre de 34 anos de
edad, producto de la sexta gesta, lleva un control pre-
natal de manera adecuada y ultrasonidos prenatales
normales; inicié con trabajo de parto espontaneo y
se obtiene por via cesarea a las 37 semanas de edad
gestacional con un peso de 3,950 g. Inicié a los 15 dias
de vida extrauterina con presencia de tos y cianosis
durante la succién, vomitos postprandiales tardios
de contenido gastroalimentario. Se hospitaliz6 en su
lugar de origen, recibiendo manejo médico y egresan-
dose con el diagnéstico de neumonia por aspiracion,
presentando dos dias posteriores a su egreso tos
productiva y datos de dificultad respiratoria con la
sospecha de neumonia de repeticion, por lo que se
realizaron estudios de extensién, diagnosticando
enfermedad por reflujo gastroesofagico y altera-
ciones en la mecanica de la deglucion; no presenté
microaspiraciones, por lo que se decidi6 realizar una
funduplicatura de Nissen y gastrostomia Stamm.
Posterior al evento quirtrgico, presenté datos de
dificultad respiratoria caracterizada por tiros inter-
costales y polipnea.

En la exploracion se encontré con peso de 5,300 g
y talla de 62 cm, asi como FC: 110, FR: 49, SO,, 89%.
El paciente es irritable al manejo, esta bien hidratado
y con una buena coloracién. Se apreci6é con aleteo
nasal leve, tiraje intercostal bajo, polipneico; térax
con disminuciéon de los movimientos respiratorios
de manera bilateral, en la percusién del hemitérax
izquierdo present6 timpanismo y en la auscultacion se
encontro el murmullo vesicular aumentado en el lado
izquierdo; del lado derecho se encontré hipoventila-
cion; el resto de la exploracién sin datos patolégicos
que comentar.

Los estudios de laboratorio mostraron biometria
hematica con Hb 13.6 g. Hto. 35, leucocitos 8,900,
neutroéfilos 49%, plaquetas 328,000; TP 12.6” con
actividad al 99% y TPT 32”. La quimica sanguinea
present6 glucosa 89 mg/dL, creatinina 0.5 mg/dL,
BUN 11 mg/dL, Na 136 mEq/L, K 3.8 mEq/L, Cl
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110 mEq/L. Gasometria arterial pH 7.36, pCO,, 40,
p0O, 89, O, 98%, HCO, 20 y EB 0.9. La radiografia
de térax mostré un pulmoén izquierdo aumentado de
volumen, hiperltacido, con compresiéon del pulmén
contralateral, aumento de espacios intercostales,
aplanamiento del diafragma y desplazamiento del
mediastino (Figura 1). La TAC de térax corroboro los
hallazgos radiolégicos (Figura 2), con desplazamiento
de estructuras mediastinales. El nifo se someti6 a
broncoscopia con biopsia pulmonar videoasistida. En
el transquirtrgico se observé hiperplasia de células
mesoteliales. Reporte posterior definitivo de patologia
con enfisema bilobar (Figura 3). Se someti6 a lobec-
tomia sin complicaciones (Figura 4). Manteniéndose
con buena evolucién con pulmén derecho expandido
y mediastino en su lugar (Figura 5). Su evolucién
después de dos anos fue satisfactoria, la radiografia
no demuestra complicaciones (Figura 6).

Discusion

Entre la primera y la quinta semana de gestacién
del feto, se desarrolla el arbol traqueobronquial; las
anomalias pueden desarrollarse a partir de células
que se originaron del brote pulmonar y migraron
separadamente. Este brote pulmonar ectépico pro-
bablemente produce anormalidades, entre las que se
incluyen el enfisema lobar congénito.l2 Otra teoria
de las anomalias del arbol traqueobronquial es la

Figura 1. Desplazamiento de las estructuras del mediastino y dia-
fragma con atelectasia derecha.
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Figura 2.

TA de térax. Herniacién e hiperin-
suflacion del pulmén izquierdo, con
desplazamiento de mediastino.

Figura 3. Enfisema lobar congénito. En la parte superior izquierda
se observa la distencion de los espacios alveolares caracteristicos
del enfisema lobar congénito. La parte inferior derecha correspon-
de a parénquima pulmonar de caracteristicas normales. Nétese
gue no existe aumento de los espacios alveolares, sélo disten- Figura 4. Transquirargico con herniacién de Iébulo superior iz-
sion. Microfotografia con tincion de hematoxilina-eosina (10x). quierdo hiperinsuflado con ventilacion normal.
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Figura 5. Radiografia postoperatoria y expansiéon pulmonar.

mutacion en los factores de crecimiento que regulan
la ramificacién bronquial primaria y secundaria,
produciendo anormalidades del cartilago bronquial.

El término enfisema lobar congénito es un con-
cepto estrictamente reservado para la hiperinflaciéon
idiopatica (50% de los casos), sin alguna causa de
compresion extrinseca.! El otro 25 a 50% de los ca-
sos de enfisema lobar congénito es resultado de una
broncomalasia o hipoplasia del cartilago bronquial.
Otras posibles causas de este defecto congénito son
las alteraciones en la elastina del parénquima pul-
monar y la fibrosis del intersticio, disminuyendo asi,
la capacidad de retraccién del pulmoén.

El enfisema lobar congénito es mas frecuente en
hombres que en mujeres y generalmente afecta un
16bulo; tiene una proporcién de afectaciéon al 16bulo
superior izquierdo del 40 al 50%, al 16bulo medio
derecho del 25 al 35%, al 16bulo superior derecho del
20%, afeccién bilateral del 10 al 20% y bilobar del 2%.*

La presentacion clinica del enfisema lobar varia,
pues la mayoria de los sintomas se presenta antes
de los seis meses de vida, pero hay ninos que pueden
permanecer asintométicos por afnos.! La mayoria de
los pacientes se presentan con datos de dificultad
respiratoria moderada, los cuales aparecen desde los
primeros dias de vida. La siguiente forma maés co-
mun de presentacion es aquella en la que el paciente
presenta datos de dificultad respiratoria severa que
amenaza la vida de nifi0.23
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Figura 6. Radiografia normal de térax. Seguimiento a dos afios
de la cirugia.

Los sintomas después del periodo neonatal usual-
mente son secundarios a las infecciones recurrentes
del tracto respiratorio, principalmente manifestados
por tos. El cuadro clinico de nuestro paciente inicié
a los cuatro meses de haber sido sometido a un es-
trés quirargico. Los signos de presentacién fueron
disnea, taquipnea, tiros intercostales, aleteo nasal,
cianosis, asimetria toracica, disminucién de los ruidos
respiratorios e hiperresonancia a la percusion del
hemitérax afectado.

En estos infantes, el incremento de la presién intra-
toracica por la hiperinsuflacién de uno o mas l6bulos
origina un desplazamiento del mediastino y atelectasia
del 16bulo ipsilateral o contralateral. Esto causa des-
plazamiento de los ruidos cardiacos, disminucién del
retorno venoso y alteracioén de la ventilacién-perfusién,
los cuales llevan a hipoxia.* Los pacientes con enfi-
sema lobar congénito generalmente estan libres de
otras malformaciones; sin embargo, las enfermedades
congénitas cardiacas principalmente los defectos del
septo ventricular, la coartacion de la aorta y la persis-
tencia del conducto se han asociado al enfisema lobar
congénito, con una incidencia del 12 al 14%.

La radiografia de térax suele mostrar un pulmén
aumentado de volumen, hiperlicido y que puede
estar herniado a través de la linea media, pero con
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presencia de trama vascular. Habitualmente existe
compresion del pulmén contralateral, aumento de
espacios intercostales, aplanamiento del diafragma
y desplazamiento del mediastino.?>7 El cuadro clinico
y los cambios radiolégicos son muy similares en la
mayoria de los casos. Nuestro paciente present6 datos
de hiperexpansiéon pulmonar, ademas de la afeccién
de dos l6bulos del pulmoén izquierdo, difiriendo de
la literatura en que se senala que en los casos de
enfisema billobar generalmente se afecta un lébulo
de cada uno de los pulmones.

El tratamiento suele ser quirdrgico, cuando se
afecta un solo l6bulo este se reseca,® En el caso de
afeccion de dos 16bulos se recomienda la reseccién de
uno solo y vigilancia del otro,” como en nuestro caso
que resecamos el 16bulo superior izquierdo.

El enfisema congénito bilobar sélo se ha reporta-
do en nueve casos, en este informe describimos que
los 16bulos afectados fueron el superior y medio del
pulmoén izquierdo. En México no encontramos infor-
mado otro caso semejante, sin embargo, no dudamos
de la existencia de este tipo de afeccién en un mayor
nimero de pacien‘es pediatricos
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