206

NOTA CLINICA

PEDIATRICA

Enfisema lobular congénito

Acta Pediatr Esp. 2010; 68(4): 206-208
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Resumen

El enfisema lobular congénito puede presentarse en el perio-
do neonatal con un cuadro de dificultad respiratoria, o ser
diagnosticado en edades avanzadas debido a infecciones res-
piratarias de repeticion. Requiere la realizacion de un estudio
por fibrobroncoscopia para descartar una patologia bronquial
subsidiaria de correccion. El tratamiento quirtrgico de elec-
cion es la lobectomia, si bien en este tipo de malformaciones
existe cierta controversia sobre el mejor momento para reali-
zarla.
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Abstract

Title: Congenital lobar emphysema syndrome in a full term
newborn

Congenital lobar emphysema may present itself with infant
respiratory distress syndrome in the neonatal period or remain
asymptomatic until a more advanced age when recurrent res-
piratory tract infections occur. A is necessary to discard a bron-
chial pathology that may receive collateral correction. The best
surgical option is to perform a lobectomy, but in this type of
malformations controversy exists on the best timing to ap-
proach the surgery.
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Introduccion

El enfisema lobular congénito supone el 14% de las malforma-
ciones pulmonares congénitas (malformaciones adenomatoi-
deas quisticas [MAQ], secuestros intra/extralobulares y quis-
tes broncogénicos y/o entéricos). Cursa con sobredistension de
un lébulo pulmonar, afectando por orden de frecuencia al I6bu-
lo superior izquierdo (40-50%), el I6bulo medio (30-40%) o el
superior derecho (20%), con o sin destruccion del parénquima,
secundario a una obstruccién incompleta bronquial (hipoplasia
de la estructura cartilaginosa o area bronquial atrésica). Esto
condiciona la aparicién de una broncomalacia, que produce un
colapso en la espiracion e hiperinsuflacion lobular por efecto
valvular. Algunos casos pueden producirse por una obstruccién
intraluminal bronquial, ya sea por una alteracion de la mucosa
bronquial, una estenosis bronquial o un efecto kinking. Las
malformaciones cardiacas frecuentemente asociadas son el
ductus arterioso persistente y los defectos del tabique auricu-
lar' 2,

Su diagnéstico antenatal esté subestimado, ya que cursa
como un area pulmonar hiperecogénica inespecifica, y supone
todo un reto la realizacion del diagndstico diferencial con el
grupo de las MAQ. La presencia de una rama aberrante arterial
que irriga la lesion observada por ecografia Doppler sugiere el
diagnéstico de un secuestro pulmonar. La resonancia magnéti-
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ca fetal permite una buena evaluacion del parénquima fetal, a
pesar de lo cual a menudo es dificil realizar el diagndstico di-
ferencial antenatal®*.

Las manifestaciones neonatales son variables, generalmen-
te de curso gradual (cianosis, dificultad respiratoria progresi-
va), y en algunas ocasiones pueden ser asintomaticas. En el
periodo posnatal se manifiesta generalmente como una hipe-
rinsuflacion del I6bulo afectado por efecto valvular con la ins-
piracién-espiracion, lo que puede producir una insuficiencia
respiratoria aguda®*.

El diagnéstico posnatal se realiza mediante radiografia y to-
mograffa computarizada (TC) tor4cica, que muestran una hiper-
claridad y una hiperinsuflacién del I6bulo afectado, con desvia-
cion mediastinica y colapso en grado variable de los I6bulos
adyacentes. Puede observarse un aplanamiento bilateral dia-
fragmatico y una atenuacién del arbol vascular del I6bulo afec-
tado por estiramiento de las estructuras vasculares, si bien el
diagnéstico de certeza lo determina la anatomia patolégica de
la pieza quirtrgica, en la que se aprecia un enfisema. El diag-
ndstico diferencial se debe establecer con las siguientes enti-
dades: hipoplasia del pulmén contralateral con hiperinsufla-
cion compensadora, defectos de la pared toracica, escapes
aéreos y otras malformaciones pulmonares, como las descritas
previamente?®.
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La fibrobroncoscopia es fundamental, sobre todo en nifios
mayores, para descartar la presencia de un cuerpo extrafo o de
masas endobronquiales (granulomas, tapones mucosos) como
causa adquirida o no del cuadro®

El tratamiento consiste en la realizacién de una lobectomia
tras la estabilizacion respiratoria en los casos de inicio precoz,
generalmente por videotoracoscopia. Respecto a los casos
asintomaticos o paucisintomaticos existe cierta controversia;
se puede mantener una actitud expectante, aunque casi el
100% de los pacientes presentaran en un futuro clinica de in-
fecciones respiratorias de repeticion, por lo que se recomienda
la reseccion electiva®®.

Por el contrario, las MAQ y los secuestros se diagnostican
frecuentemente de forma antenatal y, si bien en algunos casos
pueden presentar complicaciones fetales graves (p. €j., hidro-
pesia fetal), la mayoria son asintomaticos al nacimiento. Sin
embargo, muy pocos casos permanecen asintomaticos a largo
plazo, y suelen aparecer complicaciones respiratorias, sobre
todo infecciones de repeticion y, mas raramente, neumotérax,
hemoptisis, infarto pulmonar y malignizacién. Por este motivo,
en estos dos casos es de eleccion la lobectomfa electiva precoz
(idealmente realizada a los 3-6 meses), porque presenta menos
complicaciones, una mejor evolucion postoperatoria y una ma-
yor capacidad de crecimiento compensatorio pulmonar que en
los nifios mayores y en los adultos*®.

Caso clinico

Recién nacida a término de 39 + 4 semanas de edad gestacio-
nal, que ingresa en la unidad de cuidados intensivos neonata-
les por presentar dificultad respiratoria inmediata.

Destacan los siguientes antecedentes obstétricos y perso-
nales:

Madre de 31 afos de edad, primigesta, con serologfas con-
natales normales (rubéola inmune, resto negativo), gestacion
controlada y ecografias seriadas acordes sin hallazgos de inte-
rés. Tuvo una amenaza de parto prematuro a las 26 semanas de
edad gestacional, por lo que recibié un ciclo completo de ma-
duracién pulmonar con betametasona. No presentaba hiper-
tensién arterial ni diabetes gestacional. El estreptococo del
grupo B rectovaginal fue positivo, por lo que recibi6 dos dosis
de ampicilina anteparto. Amniorrexis de 19 horas con liquido
claro. La nifia naci¢ tras un parto instrumental con férceps; test
de Apgar de 6-8 REA IlI; pH de cordén 7,14-7,13; peso de 4.050
g (+1; desviacion estandar [DE] +2), con longitud de 52 cm (M;
+1 DE) y perimetro craneal de 36 cm (M; +1 DE).

La exploracidn fisica por aparatos al ingreso fue normal,
salvo una marcada dificultad respiratoria con aleteo nasal,
tiraje subcostal y taquipnea (Silverman 4) con necesidad ini-
cial de Fi0, de 0,35. Ante la persistencia de la dificultad y la
acidosis respiratorias en la primera hora de vida (gasometria
venosa: pH 7,19, pCO, 75, Bic 29,3 y EB 1), se decide iniciar
soporte ventilatorio con presién positiva continua de la via

Figura 1. Radiografia de
tdrax en la primera hora
de vida

Figura 2. Radiografia de torax
a las 17 horas de vida

respiratoria (CPAP) (NEEP maxima de 4-5 cmH,), con franca
mejoria clinica y gasométrica, que permitié un descenso de
la oxigenoterapia a una Fi0, de 0,21 a las 2 horas de vida,
con lo que la paciente permanecié estable hemodindmica-
mente. En la radiografia de térax se observaba una opacifi-
cacion del hemitérax derecho con mayor afectacion del 16bu-
lo medio e inferior, y un desplazamiento del mediastino hacia
el hemitérax contralateral, informada como una mala adap-
tacién pulmonar, si bien la técnica radiogréafica resulta inade-
cuada (figura 1).

Alas 12 horas de vida, |a nifia estaba asintomética, salvo por
una leve polipnea intermitente, sin necesidad de oxigeno. Se
repitio la radiografia, que reveld una dudosa cardiomegalia con
aumento de la densidad en el hemitérax izquierdo asociado a
un engrosamiento pleural, lo que indicaba un posible derrame
pleural, por lo que se realizé una proyeccion en decubito late-
ral, que resulté normal, y un ecocardiograma para descartar
una cardiopatia estructural. En el ecocardiograma se constat6
un ductus arterioso persistente (DAP) de 4 mm, con shunt iz-
quierda-derecha y un minimo robo diastdlico, asi como una
dilatacion de las cavidades derechas. Tras la sospecha de que
el cuadro de insuficiencia respiratoria pudiera ser una mala
adaptacién complicada con plétora secundaria a DAP, se inici6
tratamiento diurético con furosemida en dosis de 2 mg/kg/dia.
En los dias sucesivos la paciente presentd una mejora radiol6-
gica, con desaparicion de la plétora, y se confirmé el cierre
parcial del DAP por ecocardiografia a los 4 dias de vida. Sin
embargo, persistian rachas de polipnea superficial y, tras revi-
sar las radiografias seriadas, se observé una hiperclaridad del
pulmén derecho y una desviacién mediastinica izquierda per-
sistente, que inicialmente se habia atribuido a la rotacién de
las placas. No hay imagenes de masas, quistes, malformacio-
nes adenomatoideas, defectos de la pared toracica ni hernia
diafragmatica (figura 2).

Se completé el estudio de imagen mediante una TC torécica,
que resulté compatible con un sindrome de enfisema lobular
congeénito del I6bulo medio derecho (LMD) y atelectasia com-
presiva de los l6bulos superior e inferior. Se observaba el arbol
traquebronquial con distorsion del bronquio intermediario por
la pérdida de volumen del I6bulo inferior derecho. Se visualiza-
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Figuras 3y 4.
TAC tordcica
que evidencia
enfisema lobar
congénito del
l6bulo medio
derecho

ban todos los segmentos permeables, excepto los mas proxi-
males al bronquio lobular del LMD, a la salida del bronquio
intermediario, donde dejaba de visualizarse, que podia corres-
ponderse con una zona atrésica o colapsada. Mas distalmente,
se apreciaban permeables los bronquios segmentarios medial
y lateral. No habia derrame pleural ni se observaba hipoplasia
del pulmén izquierdo (figuras 3y 4).

Durante su ingreso se realiz6 a la paciente un cribado infec-
cioso, que fue normal, y se mantuvo hemodindmicamente es-
table en todo momento, sin otras incidencias. Al alta presenta-
ba un buen estado general y una exploracién por aparatos
normal. Se citd en la consulta de cirugia pediatrica de nuestro
hospital de referencia para completar el estudio por fibrobron-
coscopia y realizar una valoracion quirtrgica. Se realizé un
seguimiento clinico en nuestro centro en las consultas de neo-
natologfa y cardiologia infantil. La paciente present6 una exce-
lente evolucién, sin complicaciones sobreafiadidas hasta el
momento.

Discusion

En este caso, el diagndstico se realiz6 al constatarse una des-
viacién mediastinica izquierda persistente junto con una hiper-
claridad del pulmén derecho en las radiografias seriadas, una
vez resuelto el cuadro de insuficiencia respiratoria inmediata.
Inicialmente se considerd que la clinica de insuficiencia respi-
ratoria reflejaba una mala adaptacién pulmonar, y posterior-
mente se interpret6 que la presencia de DAP podia tener cierta
repercusion, dada la polipnea persistente y el patron radiolégi-
co de plétora. A la luz del hallazgo posterior de la hiperinsufla-
cién congénita de l6bulo medio, se justifican las imagenes ra-
dioldgicas iniciales, donde hay una mayor acumulacién de
liquido en el hemitdrax derecho, dado que en este tipo de mal-
formaciones el aclaramiento de liquido del parénquima afecta-
do se produce de forma mas ineficaz. Se presentan en neonatos
que no han tenido complicaciones intradtero, pero que en el
momento del nacimiento realizan un mecanismo valvular con la
consiguiente hiperinsuflacién lobular. Esto condiciona una peor
relacién ventilacién-perfusion del l6bulo afectado, y posible-
mente de los adyacentes por compresién, y condiciona una des-
viacion mediastinica. Todo ello produce un sindrome de insufi-
ciencia respiratoria, mas o menos severo, que en algunos casos
requiere una lobectomfa de urgencia. En este caso la evolucion
fue excelente, de modo que al alta y en sucesivos controles en
consultas externas la paciente no presenté insuficiencia respi-
ratoria y realizaba bien las tomas, con buena ganancia ponde-
ral. Actualmente esta pendiente de valoracién quirdrgica (previa
fibrobroncoscopia) para decidir si se mantiene una actitud ex-
pectante o se realiza una lobectomia precoz, lo que resulta con-
trovertido dado que la nifia permanece asintomética. [l
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