Articulo Original

Neumol Pediatr 201 I; 6 (3): 138-142

Malformaciones pulmonares:
Enfisema lobar congénito
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Lung malformations: Lobar congenital emphysema

Congenital lobar emphysema (CLE) is a rare congenital lung anomaly. Clinical presentation varies from acute neo-
natal respiratory failure to recurrent episodes of tachypnea or infections. Chest x-ray is often enough to make the
diagnosis in newborn, but a normal chest x-ray does not exclude the diagnosis and a CT scan must be done when
there is a lung malformation suspect. The better antenatal ultrasound diagnosis has led to detection CLE in asymp-
tomatic and mildly symptomatic infants, and involution of CLE has been demonstrated in some cases. Lobectomy
is the treatment of choice for very symptomatic children, but could be expectant in the less symptomatic ones.
Key words: Congenital lobar emphysema, lung malformations.

RESUMEN

El enfisema lobar congénito (ELC), es una malformacién pulmonar poco frecuente. Su presentacion clinica varfa
desde la falla respiratoria en el recién nacido (RN) hasta episodios recurrentes de taquipnea o infecciones. La
radiograffa de térax, muchas veces es suficiente para realizar el diagnéstico en el RN, pero ante una radiografia
normal se debe realizar TAC de térax si se sospecha malformacién pulmonar. El aumento del diagnéstico por
ecografia prenatal ha llevado a la pesquisa del ELC en lactantes asintomaticos o levemente sintomaticos, algunos
de los cuales se ha demostrado involucién de la malformacién. El tratamiento de eleccion en nifios francamente
sintomaticos es la lobectomia, pudiendo ser conservador en el resto de los pacientes.

Palabras clave: Enfisema lobar congénito, malformacién pulmonar, nifios.

INTRODUCCION

El enfisema lobar congénito (ELC) es una malformacién
pulmonar congénita (MPC) que se caracteriza por una so-
bredistension de los espacios aéreos de uno o mas Iébulos
0 un segmento pulmonar, acompanado de compresién y
desplazamiento del las estructuras adyacentes!". La presen-
tacion clinica de esta condicion fue descripta inicialmente por
Nelson en 1932, las caracteristicas patoldgicas por Overstreet
en 1939 y en 1945 Gross y Lewis, publicaron el primer caso
de ELC tratado quirtrgicamente con éxito. Tiene una pre-
valencia de 1:20.000 a 1:30.000 recién nacidos (RN) vivos®.
En una serie de 70 casos de malformaciones pulmonares en
un perfodo de 25 afios, 14% correspondieron a ELC®. Su
ocurrencia es usualmente esporadica, aunque se han descrip-
to casos familiares®. Es algo més frecuente en hombres, con
una relacién hombre:mujer de 2:1@49),

La localizacién mas frecuente en todas las series publi-

Correspondencia: Dra. Marcela Linares P. Pediatra Broncopulmonar.
Clinica Indisa. Universidad Finis Terrae. E-mail: m.linares@manquehue.net

ISSN 0718-3321 Derechos reservados.

Contenido disponible en www.neumologia-pediatrica.cl

cadas es el I6bulo superior izquierdo, correspondiendo al
40-60% de los casos, en el 20-30% se localizan en el I6bulo
superior derecho y 20-35% en I6bulo medio®*7'9, Gene-
ralmente esta comprometido sélo un Iébulo, pero puede
comprender mas de uno, incluso se han publicado casos de
compromiso bilateral®”:'12), Se asocia con cardiopatias con-
génitas en 14-36% de los casos, siendo la mas comun el duc-
tus arterioso persistente®®? 1319, Se han descrito asociaciones
con patologias congénitas renales, cleft del paladar, etc?®).

ORIGEN

Como todas las malformaciones pulmonares congénitas, su
origen se remonta al desarrollo embrionario, donde meca-
nismos moleculares especificos determinan su aparicion('). Al
igual que las otras MPC clasicamente descritas, el ELC es un
extremo de un espectro de malformaciones, donde el factor
comun es la obstruccién de la via aérea fetal en desarrollo('®),

La causa exacta es dificil de determinar y no se encuentra
una causa aparente en mas del 50% de los casos*'”. Segin
distintas publicaciones, en 25-75% de los casos, el ELC es
atribuido a un defecto del cartilago®®. La mayorfa resulta
probablemente de colapso bronquial secundario a menor
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desarrollo localizado del cartilago bronquial segmentario, el
que puede ser hipoplésico y flacido, pero puede estar tam-
bién ausente®®. En ocasiones, es secundario a otras causas
de obstruccién bronquial, algunas de ellas potencialmente
corregibles con fibrobroncoscopia o con cirugfa, como son
tapones mucosos, tejido granulatorio, pdlipos, pliegues mu-
cosos redundantes, compresién extrinseca por adenopatias
hiliares o mediastinicas, vasculatura cardiopulmonar anémala
0 masas intratoracicas®'*!”:'®, En la mayorfa de las situacio-
nes el bronquio afectado permite el paso del aire durante la
inspiracion; sin embargo, durante la expiracion el bronquio es
ocluido, resultando en un atrapamiento de aire en los alveo-
los y sobre expansion de los mismos®. En los casos de atresia
bronquial completa el pulmén es hiperinsuflado a través de
la ventilacion colateral aportada por los poros de Kohn('?),

En el ELC se puede encontrar un parénquima pulmonar
con hiperplasia alveolar focal o Iébulos polialveolares, donde
la relacién alvéolos:vasos sanguineos puede ser hasta 5: @21,
En otros casos, el parénguima pulmonar se presenta con nu-
mero de alvéolos normales o disminuidos y distendidos?2?,
Si bien lo més frecuente es el compromiso de uno o mas
[6bulos, en la literatura se describen casos que abarcan sélo
algiin segmento, al que denominan “enfisema segmental
congénito”(?),

El entendimiento preciso del desarrollo del ELC ain no
estd completamente establecido(V. Estrictamente hablando
el término enfisema se basa en la caracteristica morfoldgica
de destruccion de los tabiques alveolares®?). Debido a que
en muchos casos, el ELC no implica una real destruccién de
alvéolos, el término enfisema se presta a confusién, por lo
que se ha propuesto cambiar su terminologfa a Iébulo hiper-
ltcido congénito?,

CLINICA

Segln distintas series publicadas, el ELC se manifiesta durante
la primera semana de vida en 30-60% de los casos, hasta el
50% son diagnosticados durante el primer mes y es muy
infrecuente su presentacién después de los 18 meses de
edad@”'021:2) Myers describid tres grupos seglin la edad de
inicio de las manifestaciones clinicas, los tipos Il 'y lll son mas
raros (Tabla |)®).

En el periodo neonatal se caracteriza por un cuadro
distrés respiratorio que se desarrolla en las primeras horas o
dias de vida y empeora por el aumento de la hiperinsuflacién
lobar, lo que comprime el parénquima circundante y provo-
ca desplazamiento del mediastino, constituyéndose en una
emergencia quirdrgica’®?, En el RN con ELC se observa

Tabla I. Clasificaciéon segin la edad de inicio de las mani-
festaciones clinicas propuesta por Meyers

Grupo | Enfisema lobar congénito en la infancia

Grupo Il Enfisema lobar congénito sintomatico en los nifos
mayores

Grupo Il Enfisema lobar congénito asintomético (descubierto

incidentalmente)
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taquipnea, disnea, cianosis, tiraje intercostal y subcostal, en
algunos casos abombamiento del hemitérax comprometido.
A la auscultaciéon presenta murmullo pulmonar disminuido o
abolido en el lado afectado, latido cardfaco desviado hacia el
lado contralateral, sin ruidos agregados!''42"27-32),

Las manifestaciones clinicas luego del primer mes de vida
son la disnea, taquipnea, bronquitis obstructiva recurrente,
tos crénica, neumonias recurrentes, incluso mal progreso de
peso@*72102732) " Un pequeno porcentaje de los casos per-
manecen asintomaticos y se diagnostican por hallazgo casual
al realizar una radiografia de térax®?.En pocas ocasiones,
puede presentarse como taquipnea transitoria del RN y el
diagnéstico es orientado por la ecografia prenatal®®. Algunos
de estos casos menos sintométicos presentan un compromi-
so de sdlo un segmento pulmonar'?.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS UTILES
EN EL DIAGNOSTICO DEL ELC

Ecografia prenatal

Puede diagnosticarse desde las 18 semanas de vida intrau-
terina, aunque muchas veces evoluciona hacia la resolucién
completa antes del nacimiento y vuelve a ser detectado por
Tomografia Axial Computada (TAC) postnatal@3237, El diag-
ndstico prenatal no es absolutamente certero, ya que la ima-
gen generalmente se define como una masa hiperecogénica
con quistes en su interior, por lo que puede ser muy dificil de
diferenciar de otras MPC, incluso de la hernia diafragmética®.
Por lo que el diagnéstico definitivo, muchas veces no se pue-
de realizar hasta después del nacimiento®?,

Resonancia magnética ultrarapida antenatal

Ha sido utilizada para diferenciar las MPC de la hernia diafrag-
mética, en la evaluacién de grandes masas atipicas detectadas
por ecografia prenatal y para determinar el volumen pulmo-
nar, el que se correlaciona con la funcidon pulmonar postnatal.
También es Util para planear una intervencion quirlrgica
intralitero o en el postnatal inmediato, aunque no se han
reportado buenos resultados en algunos casos®”.

Radiografia de térax

Se observa radiotransparencia aumentada con vasculariza-
cién disminuida del o los Iébulos afectados y atelectasias en
|6bulos adyacentes. Si la hiperinsuflacién es muy grande,
se observa aplanamiento del diafragma ipsilateral, aumento
de los espacios intercostales, desplazamiento de traquea
y mediastino hacia el lado opuesto (Figura 1)®102630, Sj |a
radiografia de térax es obtenida en el periodo neonatal,
la imagen del I6bulo enfisematoso puede ser opaca y ho-
mogénea, debido al liquido pulmonar fetal, también puede
verse un patrén reticular difuso debido a los canales linfa-
ticos llenos de este liquido (Figura 2)%3%). A medida que el
liquido se reabsorbe, el l6bulo afectado comienza a verse
hiperlicido. Una radiografia de térax normal, no descar-
ta la presencia de un ELC, por lo que ante la sospecho
del mismo por ecografia prenatal, se debe realizar TAC
de térax, aln cuando en el seguimiento de las ecografias
prenatales, se constate una involucion del ELC(928:3536)
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Tomografia Axial Computarizada (TAC)

Permite realizar el diagndstico cuando la radiografia de torax
no es concluyente. Se observa el I6bulo pulmonar afectado
hiperlicido, donde se conservan las estructuras vasculares y
desplazamiento contralateral del mediastino (Figura 3). En
muchos casos permite diferenciar al ELC de otras patologfas
congénitas o adquiridas*'?.

Fibrobroncoscoscopia

Estd indicada para descartar una lesion obstructiva del bron-
quio relacionado con el ELC'®, Se aconseja realizarla sobre
todo cuando el diagnéstico se hace luego del primer mes de
vida®?,

Cintigrama de ventilacion-perfusion

La ventilacién inicialmente esta disminuida en el ldbulo afec-
tado, pero al finalizar el estudio se aprecia una retencién de
los isdtopos por el atrapamiento de aire en los alveolos del
I6bulo enfisematoso. Generalmente, se aprecia disminucion

Figura |. Radiografia anteroposterior de térax de un lactante con
diagndstico de ELC. Muestra gran hiperinsuflacion del 1ébulo superior
izquierdo, desviando mediastino hacia la derecha y comprimiendo el
parénquima adyacente.

de la perfusién del l6bulo distendido:10273138), En estudios de
seguimiento de nifos con ELC no operados, se ha observado
que la ventilacion mejora més que la perfusién®®. Permite
diferenciar al ELC del enfisema compensatorio, dado que en
este Ultimo la ventilacion y perfusién estan conservadas('?.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El ELC se debe diferenciar de otras causas mas comunes de
radio transparencia pulmonar observada en la radiografia de
térax del recién nacido, como la malformacién adenomatosa
quistica, quiste broncogénico, neumatocele, pulmén poliquis-
tico y blastoma pulmonar®'9, En el lactante y nifio mayor se
debe diferenciar de un enfisema obstructivo compensatorio
o enfisema obstructivo adquirido por obstruccién bronquial
intra o extra luminal, sin olvidar el cuerpo extrano® 0233137,

Es muy importante el diagnostico diferencial con el neu-
motdrax, ya que la colocacion de un tubo de pleurotomia
muy frecuentemente resulta en una puncién pulmonar y una
fistula broncopleural®. En la TAC de térax se puede observar
vascularizacién disminuida en el ELC y ausente en el neumo-
térax, y las atelectasias por compresiéon son caudales o cefali-
cas en el ELC y centrales (hacia el hilio) en el neumotorax('?,

TRATAMIENTO

En el caso del RN con clinica de distres respiratorio, la in-
dicacion es la lobectomia, incluso en algunas ocasiones en
que se presenta con desvio del mediastino, la cirugla es de
urgencia@2313339) En |a literatura adn hay discusién sobre el
tratamiento quirdrgico versus el conservador en los casos con
menor sintomatologia y presentacién luego del primer mes
de vida. Algunos autores proponen una conducta expectante
en pacientes asintomaticos o con sintomas leves, ya que la
mejorfa pre y post natal, sugiere que es un proceso parcial-
mente reversible o compensado por el resto de pulmdn
Sano(7'25‘27'33).

Los autores que defienden la postura quirdrgica, sos-
tienen que los riesgos de la conducta expectante son que
se pueden encontrar estructuras quisticas en el interior del
ELC, con el consecuente riesgo de infeccién o malignizacion;
el riesgo de la anestesia, sedacion y radiacién asociada a las

Figura 2. A) Radiografia de térax anteroposterior de un
recién nacido que muestra una imagen densa en hemito-
rax derecho que corresponde a un ELC que esta ocupado
por liquido pulmonar. B) El mismo nifio dias mas tarde, se
observa una imagen hiperldcida en el mismo Iébulo, con
desviacién de mediastino a la izquierda.
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Figura 3. Imagen de TAC de térax de un lactante con ELC del I6bulo
superior izquierdo, donde se observa el I6bulo afectado hiperlicido y
vasos pulmonares presentes y atenuados.

TAC de control y pérdida de seguimiento del paciente®®. De
todas formas, proponen posponer la cirugia luego de los 3
meses de vida para disminuir el riesgo quirdrgico si el nifo
esta asintomatico, ya que no esta demostrado que realizar
una lobectomia lo antes posible implique mayor posibilidad
de reemplazo del parénquima pulmonar por multiplicacién
alveolar®®. El porcentaje de complicaciones postquirtrgicas
llega a 13% segln las series publicadas, entre los que se
encuentra neumotdrax, dependencia de oxigeno y mal pro-
greso de peso?,

En el seguimiento prospectivo por periodos de 3 a 10
afos de nifios diagnosticados luego de los 6 meses de vida y
con sintomas leves, quienes recibieron tratamiento conserva-
dor, se observé mejorfa sintomatica y radioldgica en algunos
casos y una capacidad vital forzada equivalente a los nifios
operados®3338), | os volimenes pulmonares se conservan
normales entre los 8 y 30 afos en |5 nifos lobectomizados
en periodo de lactante por ELC, lo que sugiere un meca-
nismo compensador del resto del parénquima pulmonart?,
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