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1NTRODUCC1 ON. -

La insuficiencia respiratoria, es una entidad nosol~ 

gica que se presenta frecuentemente en la etapa del recién 

nacido, constituye un reto en su abordaje diagn6stico y t~ 

rapéutico parael clfnico que asiste a 6stos niños, las ca~ 

sas más comunes son: La enfermedad de membrana hialina, el 

sfndrome de aspirácil?n de lfquido amni6tico meconial y la 
. \ .. ·.,· ··, :'. 

taquipnea tra~iitoria ~el recién nacido; sin embargo exi~ 
ten muchas otras causas de origen pulmonaryextrapulmonar; 

dentro de las menos frecuentes, se encuentra el enfisema 

lobular congénito (ELC).(l)( 2) 

En Mfixico la incidencia del ELC no es conocida, en la 

revisi6n de la 1 iteratura sajona, se reporta la presencia 

de seis casos por año. ( 3 ) En la unidad de Pediatrfa del 

Hospital General de M6xico, de la secretaria de salud, cu 

ya existencia data de 23 aílos y la que hasta antes del si~ 

mo de 1985, contaba con una unidad de Ginecobstetricia, de 

las mfis importantes de la ciudad de M6xico, con un prome -

dio anual de diez mi 1 nacimientos, lo que lrncfa del sfndr.2_ 

me de distress respiratorio un cuadro frecuentemente obser 

vado por los m6dicos en fista unidad, 1 lama la atenci6n que 



no exista reporte alguno por escrito, de la presencia de 

ésta patologfa, lo que hace de ésta publ icaci6n el primer 

caso reportado en la unidad de Pediatrfa. 

En nuestro rned i o, la aparente rareza de ésta entidad, 

es contradictoria con los reportes de otros países, lo que 

nos invit6 a profundizar en el terna, e intentar difundir 

los conocimientos que de éste padecimiento existen, con 

el fin de lograr una detecci6n témprana y un tratamiento 

oportuno de los menores aqu~jado~ por éste mal. 

Se real iz6 I~ revisi6n de la bibl iog~affa nacional e 

internacional, principalmente de los Gltimos cinco aRos, 

utilizando la terminal de computadora del l.S.S.S.T.E. y 

visitando las principales bibliotecas con 1 iteratura pe 

diátrica, en la ciudad de México, D.F. 

Este padecimiento se publ ic6 a partir de 1932~ 4 ) de2, 

de entonces se han venido describiendo m61tiplcs casos, 

refiriéndose desde 1945 como tratamiento de elecci6n la 

Lobectornfa. (S) 

El curso de 

se reconoce y se 

6sta enfermedad puede ser fatal, si no 

(6) 
trata oportunamente; el mejor medio de 

diagn6stico sigue siendo la clfnica, apoyada en la radio­

grafía del t6rax~ 6 )(?) su manejo debe ser rnultidisciplin~ 

rio, formando parte importante del mismo: El cirujano p~ 
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diatra, el neonat6logo, el cirujano neum61ogo pediatra y 

el terapista •. 

Se_presenta en 6sta tesis, un caso representativo -

de ELC atendido en la unidad de pediatría, del Hospital 

General de M6xico, S.S., con diagn6stico clínico, radi~ 

l6gico e histopatol6gico de enfisema lobular cong6nito. 

3 



ENFISEMA LOBULAR CONGENITO 

SINONIMIA.-

Enfisema Lobar congénito 

Enfisema lobular infan~il 

Enfisema unilobular i~iop§tico 

Enfisema obstructivo unilobular 

Enfisema hipertrófico local izado 

DEFINICION.-

Entidad patológica bien caracterizada, que produce Í.!} 

suficiencia respiratoria en el recién nacido y en el laE 

t~nte menor, por deflación pulmonar disminuida, generalrne.!} 

te secundaria a la disminución segmentaría en la elastici-

dad pulmonar, oa defectos estructurales de las vfas aéreas 

inferiores, las cuales se cierran anormalmente cuando es 

t~n rodeadas por presiones pleurales positivas, ocasiona!! 

do un mecanismo de v§lvula que da corno resultado sobredis 

tensión pulmonar progresiva, habitualmente afecta un solo 

lóbulo. (S) 

H 1 STOR IA. -

El primer caso de éste padecimiento fué descrito por 



Nelson en 1932, 1 lam§ndolo "Enfermedad qufstica pulmonar 

congénita", (4) pero fué hasta 1945 cuando Gross y Lewis, 

instituyen el tratamiento quiri'.irgico con éxito, por medio 

de Lobecitomfa,(S) 

FRECUENCIA.-

La i ne i dencla de ésta entidad es di ff e i 1 de determl 

nar, hasta 1967 se cornUnicaneri la literatura 166 casos 

de ELC.C 9) ~rif~sbttimciscinco años se han reportado un - :···.. . 

, .... :.'·.,: "· ,' .. 

promed i ci de seis nuév()s casós por año; Gn i e amente en 1 a -

1 iteratura sajona. C3 Y'. 

Es tres veces más frem1ente en varones, ( lO) i ne id i e.!l. 

do mfis en la raza blanca; (ll) raro en prematuros;( 6)(1l) 

se asocia en un 15% a cardiopatfa congénita, de ésta las 

mfis frecuentes son: La persistencia del conducto arterio-

. (6)(9)(10) so y los defectos del septum ventricular. 

Tiene ocurrencia fami 1 iar y se han referido en la ll 

teratura varios casos de la presencia de ELC en la madre 

- d é 1 . . ( lZ) y anos espu s en su llJO. 

El l6bulo superior izquierdo es el que se afecta con 

mayor frecuencia y de éste su segmento apical posterior. 

Ocupa el segundo lugar el 16bulo medio dcrecho~7)(lO)(l3) 
(14) 

5 



20 por 

1 ºº 47 por 

1 ºº 

Distribuci6n porcentual del enfisema 

lobular congénito. (l4) 

6 
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ETIOLOGIA.-

Es poco clara, en más del 50% de los casos no se ha 

logrado determinar, aún después del examen anatomopatol~ 

. (6)( 10) 
g1co. 

. . ' 

Exi~t~n much•s c~usas~hipotéticas, la referida con 
' '; - . ,' 

mayor frecÜencia es la hipoplasia del cartílago del bro_!! 

quio, que produce colapso bronquial dinámico; también se 

ha invocado lesi6n bronquial por: Torci6n, compresi6n va~ 

cular extrfnseca y atresia, existiendo en todos los c~ 

sos el común denominador de obstrucci6n parcial del bro_!! 

. (9)(12)(13) 
qu10. 

En 1 o que no hay duda es que su presencia es cong.§. 

nita, ya que el inicio de los sfntomas es ternprano, al 

nacimiento o poco después. 

Algunos autores dudan que la obstrucci6n bronquial 

por si sola, sea la causante de una enfermedad tan ava_!! 

zada, dada la corta edad en que se manifiesta; opinan que 

debe existir una alteraci6n predisponente en el parénqul 

rna pulmonar. La persistencia de l.:i sobr•edistcnsi6n lobu 

lar con el bronquio abierto, sc~ala que existe también 

pérdida de la elasticidad pulmonar lo que dificulta su 

retorno a 1 a forma origina 1, favoreciendo 1 a sobr·ed i ste_!! 

si6n. Han sugerido: Displasia fibrosa, hiperplasia aJ_ 
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veolar, hipoelastosis constitucional, atrofia parietoal 

veolar, megalveolosis, etc. (6) ( 10) (15) 

-- - _, 

Desde el punto de vistahistoqlifmico se ha encon-

trado una anormalidad intrfnsec~del ca~tflago bronquial, 
. . . . . ' 

B i net y co 1 s. ref i erenyria .falta re 1 at i va de ácidos h i.2, 

1 urón i co y ·condfoifi ns;ul iúr i ~o'. ( lÓ) 

congénita 

del cartflago.bronquial, Binet y cols., han demostrado 

que puede ~star restringida a un solo lóbulo, y cuando 

ésta se encuentra generalizada, se asocia a bronquiect.2. 

sia además del enfisema ya citado. Se han referido v~ 

rías alteraciones del cartflago bronquial: Hipoplasia, 

. . (11)(16) 
aplas1a o flacidez. 

Las anormalidades mencionadas del cartflago se ven 

en su máxima expresión en el lóbulo afectado, sin emba~ 

go pueden ser reconocidas en todo el árbol traqueobro.!! 

• 1 ( 11) quia . 

El enfisema lobular por obstPucción parcial intru 

luminal, puede estar detePrninudo por lu pPcscncia de 

exudado inflamatorio o moco, que desencadena un mecani~ 

mo de válvula de retención, que pePmite la entrada del 

aire durante la inspiración, cuundo el bronquio está dj_ 

!atado por efecto de una presión pleural subatmosf&ric~ 



pero obstruye la sal ida del mismo cuando las presiones 

pleurales son superiores, como sucede durante la espir~ 

ci6n. (S) 

Definitivamente, el ELC no puede ser atribuido e~ 

clusivamente a una sola causa, depende de lesi6n alve~ 

lar primaria, obstrucci6n .bronquial o ambas causas. 
( 14) 

Cuando la:compresidn extrinseca es la causa de la 

di sm i nuc i 6n di:! la 1 u'i bronqu i a 1, por 1 o regu 1 ar depende 

compr~~ i'o{'-.Jascu 1 ar .y de ésta 1 a más frecuente, es ; :'..: .. :·,.; ~:- ·.> <·:,::· 1 . ; ,-:, ·,' '_. . . • 
de 

1 a r~a lhad~ p~~F'ra arteria pu 1 monar an6ma 1 a sobre e 1 

bronquio ·pri~c::ipal i~quierdo y/o del intermedio der~ 

cho; ( 14) otras. causas. ~ueden ·s~r: Masas med i ast fn i cas, 

como quistes broncogénitos, o persistencia del conducto 

t 
. (10) 

ar er1oso. 

MANIFESTACIONES CLINICAS.-

El ELC, es causa de un sfndrome de insuficiencia 

respiratoria en el recién nacido y en el lactantemeror, 

la edad en que se manifiestan las alteraciones guarda 

relaci6n estrecha con la severidad del problema, a me 

nor edad mayor gravedad. 
(7)(14) 

Los síntomas suelen aparecer en el periodo neon!!_ 

tal, mAs de la mitad de los niAos desarrollan el cuadro 

., 
9 



clfnico dentro de los primeros dfas de vida extrauterina, 

la gran mayorfa de los pacientes presentan los sfntomas 

entre la prfmkra y cuarta semana, (ó)(¡) solo un 5% lo h.2, 

ce hasfa los ¿¡neo-seis meses, raramente permanecen asin 

tomáticos hasta la edad escolar o incluso después~Jó) 12% 

presentan una condici6n verdaderamente crftica previa a la 

instalaci6n del tratamiento.(ll) 

En los casos más graves 1 a i ns uf i c i ene i a respiratoria 

'd t 1 . . t d . 'd (lO) es ya ev1 en e en os primeros m1nu os e nac1 o. 

En 1 os antecedentes peri nata 1 es no se encuentran: hi.§. 

toria de enfermedad materna o de trauma obstétrico impo.!: 

tante. ( 6)(lS) 

El curso clfnico es variable, puede ser insidioso o 

e. 'd . (ll) 1 . f' . . . t . rápl amente progresivo, a 1nsu 1c1enc1a respira or1a 

suele precipitarse con los estfmulos externos como son: 

la ingesta de alimentos o el 1 lanto.(6)(ll) 

En el reci'n nacido, el cuadro el fnico puede manife~ 

tarse en forma insidiosa ,con poca expresión el fnica, sin 

embargo, si hay sintomatologfa de dificultad respiratori& 

el pron6stico es grave y una vez diagnosticado el trata-

miento quirúrgico debe i nst i tui rse i nmed i atrnnentc a fin de 

evitar la muerte.Ct 4) Otro factor pron6stico, adcm5s de -

la edad es el grado de hiperinflaci6n del 

tado. (S)(l?) 

l 6bu 1 o afee-

10 



Los síntomas predominantes en el paciente con enfis~ 

ma lobular congénito son: Taquipnea, Jadeos, es~1r~ci6n 

quejumbrosa, disnea1 tos, disfonfa, cianosis,progFe7iiva, 

aleteo 'nasal , pol).tiros, taqlJicardia,, disoci~c:::i61; tora~.2. 
;·.::<·.-':?: :.·,. 

abdominal; relr~cci6n ~ifoidea y en el lad~ ~rifi~~~atoso, 

el t6rax si encuentra abombado.( 6)(lO)(ll) 

Los sfntomas pueden manifestarse en forma conti~ua O 

intermitente. (ll) Las retracciones intercostales, seg!'.in 

Shaw, estan relacionadas con distorci6n y rechazamiento 

de los bronquios de los segmentos normales, oca~ionados 

por compresi6n del 16bulo alterado. ( 6) 

Si bien, no hay un cuadro el fnico uniforme, los sig 

nos de la exploraci6n física son algo más constantes e i~ 
1 

cluyen: Hiperresonancia a la percusi6n, parad6jicamente 

los ruidos respiratorios y el murmullo vesicular están 

disminuidos y el choque de la punta está desplazado hacia 

el lado contralateral.( 6)(l4) 

En algunos casos el cuadro descrito anteriormente se 

puede acompañar de zonas de ate 1 cct.:is i a, tanto en e 1 1 ado 

enfermo como en el opuesto. 
(10) 

DIAGNOSTICO.-

La radiograffa del t6rax, es indudablemente el mejor 

11 



apoyo para integrar el diagnóstico de ELC~l4 )(lS) Los siB 

nos del ELC, en las placas de rayos X, están bien documen 

tados y consisten en hiperaereaci6n del 16bulo afectado, 

el aspecto radiográfico de &ste va desde una opacWicaci6n 

alveolar homog6nea, hasta un reticulado difuso o hiperl~ 

cencia general izada; lo antes mencionado, depe~d·e de que 

al nacimiento, en el lóbulo daRado pu~de quedar atrapado 

lfquido pulmonar,C 3)(lO) que va a dar el aspecto de una -

masa densa y homog&nea y que puede persistir si existe~ 

atresia u obstrucci6n bronquial completa, pero si la ob!!. 

trucci6n es solp parcial, el lfquido pulmonar es sústitul 

do por aire y entonces, produce el aspecto clásico que es 

la radiolucencia difusa y la visual izaci6n de los vasos 

pulmonares, en la periferia del ~rea radiolucente; esto -

61timo requiere de un examen cuidadoso con lupa o de am 

1 • '6 d' Cf' (10)(J9) p 1ac1 n ra 109rd ·1ca. 

El observar trama broncovascular en la zona radiolQ 

cida comprueba que se trata de tejido pulmonar y descarta 

otras entidades patol6gicas como el quiste pulmonar y el 

ncumot6rax a tensi&~.(7)(l4) 

En la radiograffa lateral del t6rax, la radiolucidez 

(14) 
del mediastino anterior sugiere hernia pulmonar, la -

que est6 formada por el desplazamiento de los 16bulos su 

12 



periores a través del mismo, hacia la parte superior del 

hem i t6rax contra 1atera1; que de no tratarse, origina at~ 

!ectasias del pulmón sa110, producienCJci dificultad respj_ 

. • . • . · < ·>·- .<ciot ··· 
rator 1 a progres 1 va .. y,. muerte·. •i/_· :· 

- . •"•'.'":--·<:'·\.' ·. •' ·' 

También la auseh'cfrde reborde pulmon~r, favorece el 

di agn6st i co de EL2/(3} · .· 
! • '"·. 

Exist~n:atele"ctasias de los lóbulos ipsolaterales 

no comprbmetidos, causadas por el aumento progresivo del 

volum~n del 16bulo enfisematoso, con desviaci6n del cor~ 

zón y de 1 medias.ti no hacia e 1 1 ado sano, liuy además ab~ 

timiento del diafragma del hemitórax afectado.(lO) 

La broncoscopfa es un método de diagnóstico muy con 

trovertido, considerándose de máxima importancia por al 

gunos autores e innecesaria y daRina por otros; de realj_ 

zarse ésta, ha de efectuarse en el quirófano y con el -

equipo quirúrgico preparado para 1 1 evar a cabo 1 a torac~ 

tomfa de urgencia. ( 3 )( 6 )( 7 ) 

La fluoroscopfa es otro recurso de diagnóstico útil 

para descartar el enfisema no obstructivo; en el caso de 

enfisema obstructivo, muestra dcsviaci6n del mediastino 

hacia el lado cnfisematoso en la inspiración y al contr~ 

lateral en la espiración, con 1 imitación del movimiento 

diafragmático en el lado afectado. 
(7) 

13 



No se ha reportado 6til la práctica de la broncogr_s 

ffa, biopsia, u otro estudio para establecer el diagn6§. 

ti co de EL C. ( 6) 

Recientemente, 1 a tomografía ax i a 1_ computarizada e§. 

t.§ ganando adeptos para estab 1 ecer e 1 di agn6st i co, 'y s~ 

g6n Pardes y cols; _ayud~ a establecer la etiología del 

ELC. (20) 

DIAGNOSTICO DIFERENCJAL;­

E 1 e nf i serna fob¿I a-r congénito en principio, deberá 

ser diferenciado · ·,.ae' :: 1 os padecimientos capaces de or i gl 

nar di stress re:~~irator i o en e 1 recién nacido y en e 1 

lactante; .una vez tomada la radiografía torácica en sus 

dos proyecciones, el diagn6stico diferencial se encausa-

rá hacia los padecimientos que dan lugar a enfisema, tr.f!_ 

tables quir6rgicamente, que distienden parte del tejido 

pulmonar y rechazan al mediastino como son: Neumot6rax a 

tensi6n, tap6n mucoso, quistes, hernia diafragmática, fi 

brosis qufstica del pancreas. ( 3 ) 

Menci6n especial merece el diagn6stico diferencial 

con el neurnot6rax hiperbárico, dado que la conducta ter_s 

péutica es diametralmente opuesta, ya que la instalaci6n 

de sonda de dren¡¡je pleural, tratamiento de elecci6n p_s 

ra el neumot6rax, produce resultados desastrosos en el -

14 



enfisema. (J) El neumot6rax a tensi6n puede también de.§_ 

plazar la pleura mediá'stfni_ca y simular una herniaci6n 

del mediastino ant'erio~,(lO) sin embargo en la zona. dañ.!!, 

. : . . ' (6) 
da no presenta imagen broncovascu 1 ar, .· ·· · • y ,e 1. rebordé pul 

·,'.--,'-,·· 
/• ·,. 

monar está presente, evidenciándose<:r'rí-ie_:~,s·.cle:~H.le.ura vi.2. 

cera!. (lO) En casos discutibles·e~faÚ1;I~'pl~ca radio!~ 
g i ca en decCib i to 1atera1 , en 1 a éj¿e 'se ~c~ntCia e 1 neum.Q. 

t6rax al aumentar la sepa~aci~n'~ntre la pleura parietal 

y la visceral, cuando el lado con problemas se coloca en 

. '6 . (3)(10) pos1c1 n superior. 

Qui z& de 1 a misma importancia es 1 a obstrucc i 6n lrC!l 

quia! intrfnseca, secundaria a la presencia de tap6n de 

_moco, radicando su interés, en la preservación del tejí-

do pulmonar. No es posible la difcrenciaci6n clfnica ni 

radiol6gica con el ELC, motivo por el cual se acepta y -

recomienda por algunos autores la broncoscopfa previa a 

la toracotomfa.(J) 

La atelectasia con enfisema compensatorio se confun 

de comunmente con el ELC, sin embargo el pulm6n primari.!!. 

mente atelectasiado, aparece en la radiograffa mSs radig 

paco y el enfisema compensatorio que provoca, no tiene -

la forma abalonada, ni la apariencia traslucente, no da 

lugar a colapso de los otros 16bulos del mismo pulm6n,no 

15 



aplana el diafragma ipsilateral, como el ELC y además r~ 

trae al d . t' (3)(6)(10) me 1as 1no. 

En los casos dudosos, la fluoroscopfa torácica o las 

placas radiográficas en inspiración y espiración muestran 

una motilidad normal del hemidiafragma ipsolateral con.e,!l 

fisema.compensador.(?)(lO) 

El enfisema obstructivo regional, es un sfndrome e,!l 

fisematoso progresivo, secundario a la obstrucción pa~ 

cial de las vfas aéreas, ocasionado por la producción de 

secreciones viscosas, secundari~s a infección respirato-

ria aguda; se diferencia del ELC, por la presencia de fi~ 

bre y demás signos de infección;·asfcomo por la respues-

ta a la terapia conservadora con fisioterapia pulmonar, -

aspiración de secreciones, broncodi !atadores y antimicr2 

b
. (6)(11) 
1 anos. 

La 1 !amada malformación adenomatoide qufstica pulmo-

nar, es lesión poco frecuente, consistente en abundantes 

quistes en el parénquima pulmonar, que suele infectarse,-

con formaci6n de empiema; la radiografía de tórax muestra 

opacidad del lado de la lesi6n, con espacios radio16cidos 

irregularmente esparcidos, sin trazos broncoalveolares. -

Desplaza al corazón a el lado opuesto. C3)(rn)(ll)(l4) 

El quiste cong6nito multiloculadc puede ser indistin 

' 16 



guible del ELC, es bastante más raro, con incidencia de 

un caso por aRo, en. las radiograffas del t6rax no existen 

trazos va~culáres pulmonares en las áreas radioluce,!l 

tes. (6)(lO){ll) ... 

El i~t~~és de distinguir estas dos Gltimas entidades 

con el ELC, es puramente académico, ya que las tres r~ 

quieren de t .t . t . " . ( 10) . ra am.1en o qu1rurg1co. 

En e.1 recié~ nacido, el padecimiento que más frecue.!l 

temente requJ~r~ ~sistencia quirGrgica por insuficiencia 

respiratoria es la hernia diafragmática, cuya incidencia 

anual en los Gltimos cinco aRos es de 16 casos (equivale,!l 

te a un caso por cada cuatro mil recién nacidos vivos). -

Es causa importante de mortalidad infanti 1, suele asocia~ 

se a otras a noma 1 fas congénitas, en todos 1 os sistemas o~ 

gánicos como son: Hidrocele, cardiopatfas, etc. El lodo 

izquierdo es cinco veces más afectado, el diagn6stico su~ 

le hacerse al encontrar osas intestinales 1 lenas de gas -

en el t6rax, con abdomen deprimido, ausencia del hemidia-

fragma izquierdo y ruidos peristálticos en el hemit6rax ~ 

fectado. En algunos casos se puede requerir de la real i-

zaci6n de serie es6fago-gastro-duodenal (SEGD), a fin de 

establecer el diagn6stico. (3)( 6)(l4) 

La fibrosis qufstica del páncreas es una enfermedad 
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hereditaria que se manifiesta en los niños y en los adole~ 

centes debida a una disfunción general izada de las glánd~ 

las ex6crinas; produce con frecuencia neumopatfa cr6nica 

progresiva, secundaria a obstrucci6n bronquial y bronqui~ 

lar, por secreci6n anorma·l, VÍ?c.osa.y tenaz que provoca en 

el ELC; por tanto 

H di ag~6~~J9,,l:>' ~~ '~as~ fundamenta 1 mente en cuatro pu,!! 
' <, •• ·,-·,···.;, _, 

tos: 1) Aumento ~n f~ concentración de electro! itos en el 

sudor, 2) Disminuci6n de las enzimas pancreáticas, 3) i,!! 

fecci6n pulmonar cr6nica y 4) Historia fami 1 iar. (l
6 ) 

ANATOMIA PATOLOGICA.-

Ha 1 1 az¡:¡os macrosc6p i cos: E 1 l 6bu 1 o pu 1 monar enf i sem!J. 

toso muestra distensión masiva y uniforme, con superficie 

1 isa, de color rosa pálido, que al corte da la apariencia 

que crepita. No se colapsa a pesar de seccionarse el bron 

. d . 1 b. t ( 6 ) ( lO) qu10 y eJar e a 1er o. 

Como ya se mcncion6, los lóbulos pulmonares superior 

izquierdo y medio derecho son los m~s afectados, el porque 

de 6sta distribución no se conoce con certeza, se han 1nvo 

cado varias teorfas, ninguna satisface completamente, dos 

son las más aceptadas: Fisher afirma que en los lóbulos 
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pulmonares superiores la fuerza espiratoria es menor, para 

Howart se debe al n6mero de subdivisiones bronquiales en 

ambas partes de los pulmones. 
(6)(21) 

Hallazgos microsc6picos: Cuando la causa del enfisema 

es la hipoplasia del cartflago bronquial, al estudio hist.Q. 

patol6gico,· se aprecia la ausencia de los cartflagos en 

los bronquios de tamaRo medio y solo pl~cas de cartflago 

en los grandes bronquios.( 6)(S)(lO) 

Vale la pena remarcar que en un 50% de los casos solo 

se encuentra distensi6n alveolar corrobor~ndose el enfis~ 

ma sin demostrar daílo estructural; no se determina una cay 

que pueda justificar el problema. (lS) sa 

TRATAMIENTO. -

El tratamiento de los pacientes con ELC depende de 

dos par~metros b6sicos: Grado y evoluci6n de la insuficien 

c1a respiratoria y del enfisema, valorados 6stos datos clf 

ni ca, 
. . (3)(6)(14) 

bioqufmica y rad1ol691camcnte. 

El tratamiento de 6stos niílos oscila de la vigilancia 

estrecha, tratamiento conservador, a lobectomfa de urgen 

. (17) 
Cia. 

La 1 obectom fa e 1 ect i va es en forma idea 1 e 1 traturn i en 

to de elecci6n, sin embargo la insuficiencia respiratoria 
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grave es indicaci6n de tratamiento quirúrgico de urgencia. 

(14)(17) 

E.1 tratamiento conservador queda restr i ng i,do para P.2. 

( 14) .. 
cientes eupnlíicos o con ataques benignos,.··· En.'quienes -

no se ha referido neumot6rax, ni ate 1.e~:tasJ ás de 1 l 6bu 1 o .2. 
,, ' , 

fectado, sin embargo, .en relaci6n:a éste·f~aiamiento con-

servador se r:-éfiereOque el .. SO%de1Ós pacientes mueren por 

insuficiencia respiratoria progresiva, generalmente secun 

daría a infecci6n, y el 75% de los sobrevivientes tienen en 

fisem~ persistente.( 6)(ll) 

En la etapa del recién nacido, Leape y Longino infor 

man que sin intervenci6n quirúrgica el 100% de los neo na-

tos con sintomatologfa murieron. (14) 

El tratamiento del 16bulo afectado, mediante aspira -

ci6n con aguja ha sido condenado por 1.a gran mayorfa de los 

autores, ya que ocasiona neumot6rax hipcrb6rico que agrava 

la insuficiencia respiratoria y causa la muerte r6pidamen­

te,(i4) únicamente Kargold y Bakcr en 1954 y recientemente 

Eigen y cols. apoyan éste tipo de manejo con el argumento 

de que al complicarse con neumot6rax, colocan sonda pleural 

y los pacientes mejoran, sin embargo suele no haber tiempo 

para ésto último.(t 4 )(z5) 

La mortalidad quirúrgica es baja, Murray en 1967 la 
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refiere en 7%, influyendo en el la alteraciones adicionales 

como cardiopatfa congénita, neumot6rax postoperatorio, i~ 

fecci6n severa y daño cerebral .Có)( 9 ) En 1982 Frenkner la 

reporta nula y sin complicaciones postbperatorias mayo-

( 10)(22) 
res. · .. 

la compl icaci6n mfis frecuente es la infecci6n del tras_ 

to respir~torio llegando a alcanzar un 15 a 20%. (lO) 

los paciehtes .tratados por lobectomfa estan 1 ibres de 

sfntomas respiratorios, crecen y se desarrollan en forma 

normal, sin aumento en la frecuencia de infecciones respl 

. (6)(22) 
ratorras. 

En los niños en los que se decidi6 tratamiento conse~ 

vador, las caracterfsticas radiogr~ficas no se modificaron 

ni mejoraron en la niñez ulterior, y en el los sf se repor-

ta elevada incidencia de infccci6n de vfas aéreas. (14) 

La resecci6n pulmonar es raramente practicada en la 

edad pedi5trica; las malformaciones congénitas son de las 

pocas indicaciones y una de las m5s comunes es precisamen-

te el ELC. (z 3) 

Los efectos de la funci6n pulmonar posterior a la lo 

bectomfa en neonatos y lactantes ha sido muy controvertida 

( 17) . 
y recientemente se ha publicado que hay incremento de 

volumen pulmonar en el lado operado. 
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Se ha estimado la pérdida de la funci6n pulmonar 

por lobectomfa en promedio del 8 al 20% , no revelánd,2_ 

se anormalidades al examen ffsico ni en las placas de 

X 
(22)(24) 

rayos . 

El aumento del volumen pulmonar posterior a la lo 

bectomfa probabl~mente se debe a multipl icaci6n al veo -

lar, crecimiento,del tamaño del alveolo o ambos. (ZZ) 

El crecimiento y desarrollo de los ni Ros a quienes 

se les pracfic6 lobectomfa, no difiere al de sus compa-

- (22) neros sanos. 
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CASO CLI N 1 CO. -

Masculino producto de primera gesta, embarazo a terml' 

no, de curso·normal, sin control prenatal y negando antec.2_ 

dentes de importa~cia. Madre de 16 aRos, embarazo canse -. . 

cuencia de. violaci6n. Trabajo de parto espontánéo, con 19 

horas de duraci6n, presentaci6n p'lvica, indicándose operit 

ci6n cesárea, la que se l lev6 a cabo sin complicaciones bit 

jo bloqueo peridural, ruptura dé membranas artificial en -

el momento del nacimiento, lfquido amni6tico de caracterf~ 

ticas macroscópicas normalés. Placenta sin anormalidades. 

Reci6n nacido masculino, a tfirmino, 37-38 semanas de 

gestaci6n según esquema de Balard, peso de 2 475 grs, lla~ 

to espontáneo, calificado con Apgar 7-8 al minuto y cinco 

minutos respectivamente. Bien conformado, sin malformacig 

nes congénitas aparentes; SOMATOMETRIA: Tal la 48 cms.,perJ. 

metro cefálico: 34 cms, perfmetro torácico 31 cms, abdomi-

nal 29 cms, pie 7.5 cms; Frecuencia cardiaca 140 por minu-

to, Frecuencia respiratoria: 40 por minuto. 

Exploración ffsica en sala de partos: Normal, a excee 

ci6n de equfmosis en cadera y muslo derechos. 

A 1 as ocho horas de vida, se observa: Dccafdo, quejU!]! 

broso, con pobre respuesta a los estfmulos externos, en 
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campos pulmonares se escuchan escasos estertores transml 

tidos en ambos hemit6races. Se decide manejo en incubad.2_ 

ra, ayuno y soluciones parenterales. Presenta una evacui!_ 

ci6n considerada como "anormal", se inicia manejo con 

gentamicina. 

A las 18 hs de nacido se encuentra hipot~rmico, con 

datos de insuficiencia respi.ratoria leve, Si lverman/An -

dersen (S/A) de 3, caracterizado por: Retracción xifoi -
. . ·· .. ,. ; ·.· 

dea, disociáci6n toracoabd~minal y tiros intercostales -
. ': ... , .. :·: : "'. 

bajos; pr,e·s~nfando además a croe i anos is; que persisten a 

•' 

pesar de· 1 ograr una temperatura corpora 1 norma 1 • A 1 cu!!! 

pi ir las 24 horas se encuentra en malas condiciones gen~ 

rafes, con respuesta exagerada al manejo, Moro exaltado, 

continúa con insuficiencia respiratoria leve, palidez de 

tegumentos+ a ++, fontanela anterior hipcrtensa, pupi -

las con respuesta lenta a la luz, los campos pulmonares 

se auscultan hipoventilados, con estertores finos disemJ. 

nados de predominio izquierdo. Se considera la posibil i-

dad de seps is y de e nce fa 1 opat fa h i p6x i co- i squém i ca-tra_!! 

rnática, dándose poi' tanto manejo con dex,1111etasona, fenE_ 

baPbital y furosemide, éste último en dosis única, se 

agrega como segundo antimicPobiano ampicil ina. 

Se efectúa punci6n lumbar en segundo espacio, obt~ 



niéndose 1 fquido cefalorraquídeo de características norm~ 

les, con presión aumentada. Se toma biometr(a hemAtica. 

Las siguientes cuarenta y ocho horas las cursa est_!! 

ble, sin modificarse su insuficiencia respiratoria, a los 

cuatro dfas de ~dad sus condiciones generales son acept_2 

bles, se suspende dexametasona y el fenobarbital, conti­

m'.ía con S/ A de 1:--2, 'con estertores finos abundantes de pr~ 

dom i ni o i zqu ierdo. 

Se inicia la vfa oral, se solicita estudio radiol6gl 

co de t6rax en sus dos proyecciones; al movilizar al niño 

para real izarlo, por no contarse con aparato portátil, se 

agravan sus condiciones generales, aumentando el compromJ. 

so respiratorio, alcanzando S/A de 4, presentando taqui.11 

nea y taquicardia importantes, por lo que nuevamente se -

maneja con furosemide y se deja en ayuno. Cuatro hcras de.§_ 

pu6s los signos de gravedad desaparecen, persistiendo con 

insuficiencia respiratoria leve, S/A de 2, sin embargo,­

hay aumento de los estertores en ambos campos pulmonares 

y se encuentra quejumbroso; colocándose bajo campana de -

oxfgeno. 

Las placas de t6rax posteroanterior y lateral mues­

tran h i pervent i 1aci6n derecha con dcsp 1 o::am i ento pers iste_!l 

te de la imagen cardiaca hacia la izquierda. En la proyeE 
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ci6n lateral se confirma éste dato, observándose además 

abatimiento di afragrllát ,i co derecho. 

En algunas tomas se identifica herniaci6n del pu! 

m6n derecho hacia la izquierda y también desplazamiento 

de la tráquea y bronquios hacia atrás. La parrilla co~ 

tal y la columna vertebral dentro de lfmites normales. 

El tamaño del área cardiaca es normal. 

Se sospech6 el diagn6stico de ELC y se intent6 el 

traslado a otro hospital. 

" . _:: 

;11~:~~(; ~~Q;~·~· 
·'' 

.i, 

;:~\,\ 

Telerradiograffa de t6rax, tomada a los cuatro dfas de 

edad. (Ver descripción en párrafo anterior) 
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Placa radiográfica de t6rax, tomada en posici6n lateral 

a los cuatro dfas de vida. (Ver Texto) 



Al quinto dfa de vida sus condiciones generales son 

mejores, el problema respiratorio menor, la respuesta a 

los estímulos externos adecuada, por lo que se reinicia 
. . . - ' - - ' - . 

la vfa oral/se to-ma control radi~gráfiC::oy se programa 

para el arai:~'¡~u'Jent~/a h~o;ri~~~copfa en otl'a. unidad hoE_ 
,., :·:.·: .. -~/ ·.' '";,:;' 1: ' ·';. . .. , '. 

pital'~rif'.~'(¡~;:,,~~·~~Féb,;~I pábi~~te empeora, por lo que 
'. __ ,,,. :':·:-· . '::>::~::,:i~:-~;:~;¿·t·/~~ ;~~~'.f~~)'.:'.'"··:: ,. . i_' 

no puede ré'iiff~W~~> encontr.§ndose ª 1 niño en pésimas 

condiciones ~~rí~·~a·I~~. 'con insuficiencia respiratoria -

de moderada a severa; S/A de seis, normotérmico, hipoaE_ 

tivo, con pobre respuesta refleja, t6rax abombado y eE_ 

tertores finos diseminados de predominio izquierdo, fr~ 

cuencia cardiaca (FC) de 130 por minuto y frecuencia 

respiratoria (FR) de 60 por minuto, el borde hepático a 

3-3-4 cms. bajo el borde costal derecho. Se deja nueva 

mente en ayuno y se da manejo conservador. 

Una hora después presenta agravamiento brusco, con 

insuficiencia respiratoria severa, con S/A de 7, taquiQ 

nea con FR de 78 por minuto, datos de i nsuf i e i ene i a ca!'. 

diaca congestiva, con FC de 176 por minuto, y aumento 

del borde hepático a 4-5-5 cms. abajo del borde costal 

derecho. Se practica lavado gástrico y se observa san 

green pequeño volumen. Se digital iza, continúa en cas 

co cefálico, mejorando discretamente. Se toma gasometrfa 
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que revela acidosis mixta compensada con hiperoxemia. 

Tele de t6rax de control, tornada a los cinco dfas de vl 

da, encontrándose los mismos datos referidos anterior -

mente. 
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Control radiográfico de tórax, en posición lateral tom,2_ 

da a los cinco dfas de ~ida, encontrándose los mismos -

datos referidos anteriormente~ 



Al dfa siguiente, séptimo dfa de vida se encuentra 

sin datos de insuf.iciencia cardiaca, con insuficiencia 
c.·: ... · ... ' 

respirator
0

i.:¡/mod~fada; con s/Ade 4, Út~bilizaci6n de 

sus.signorvitales,~•)o~ ·lo que se inte~ta broncoscopfa, 
.. ·:··."·. 

por el servióio .. de .ci.rugfa pediátrica, la que no fué p~ 

sible realizar, decidiéndose efectuar lavado bronquial, 

con el que.se aprecia discreta mejoría. 

Se intenta nuevamente traslado a otra unidad hospl 

tal aria. 

El dfa tres de octubre de 1986, a los ocho días de 

edad, se encuentra en muy malas condiciones, bradicárdl 

co y con respiraci6n boqueante, cayendo rápidamente en 

ritmo cardiaco de tipo 3-1 y poco después en paro car 

diorrespiratorio irreversible a las maniobras habitua-

les de reanimación. 

EXAMENES DE LABORATORIO.-

Biometrfa hemática: 
Hgb Hcto Leucocitos N L 8 M gr/di ml/100 xmm3 

26/IX/86 18 56 7100 82% 11% 25% 

30/ 1 X/86 17. 6 52 11859 64 24 6 10 

3/X/86 11. 2 32 

Líquido cefalorraquídeo: 

26/IX/86 Aspecto 1 fmpido, color xantocr6mico, coagula-

bi 1 idad nula, c~lulas 2, Glucosa 48mg/dl, protcfnas 76 
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mg/dl, Pandy negativo. 

Cultivo: No hubo desarrollo de gérmenes. 

Gasometrfa ~rterial: 

1/X/86 2/X/86 

pH 7,339 7,47 

pC02 24.2 22.3 mm Hg 

BBEc -11.8 mmol/I 

BE -10.8 -9.6 mmol/I 

BB 36,7 mmol/I 

HC03 12.6 15.8 mmol/I 

TC02 13. 3 16.4 mmol/I 

p02 111. 2 124.4 mm Hg 

02 sat 99. 1 % 

Se rea 1 i zp e 1 estudio postmortem en la unidad de p~ 

tologfa del Hospital General de México, de la secretarfa 

de salud, autopsia # 86306, los hallazgos más importa!!_ 

tes fueron: 

1) Lóbulo medio del pulmón derecho con aumento discreto 

de tamaño. 

2) El bronquio correspondiente al lóbulo medio pulmonar 

derecho en su emergencia del lóbulo principal, prese!!_ 

ta una sal icnte que ocasiona estrechamiento de la luz 
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del mismo, ocluyendo aproximadamente el 50% de la luz 

del bronquio. 

3) Al corte y en la observaci~n mícrosc6pica n Hay dil~ 

taci6n de los al veo.los con ruptura de algunos de ellos 

las paredes son muy ce 1u1 ares, 1 as cé 1 u las son neurn2 

e i tos y algunos rnacr6fagos; En las paredes de 1 os bro.!l 

quiolos hay escaso infiltrado de mononucleares con .fl2. 

co cartflago", 

4) El pulmón del lado izquierdo: n En éste corte no hay 

di lataci6n alveolar, los espacios alveolares son red~ 

cidos con algunas áreas de atelectasia " 

OIAGNOSTICOS ANATOMOPATOLOGICOS.-

Recién nacido de término, hipotr6fico, con" ENFJSI 

MA LOSAR DEL LOBULO MEDIO DEL PULMON DERECHO " Aspira -

ci6n de meconio y escamas escasas. 
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Aspecto macrosc6p.i co de 1 os pu 1 mones, en donde se obser:. 

va el lóbulo medio pulmon~r derecho con aumen~o discre­

to de tamaño. 
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Obstrucción del bronquio ~el l~bulo medio del pulmón 

derecho, e~ iu em~rg~ncia del bronquio principal, en 

un 50% de su 1'úz. 
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Imágenes microsc6picas del 16bulo medio del pulm6n der~ 

cho. 



DISCUSION.-

E 1 ELC, es una entidad poco frecuente, que ocasiona i.n 

suficiencia respiratoria en recién nacidos y lactantes, sin 

embargo, su rareza no es tal·, que Justifique la ausencia de 

éste diagn6stico en nuestra unidad hospitalaria a lo largo 

de 23 años. 

El caso presente se trata de un recién nacido con peso 

al nacimiento en límites normales bajos para su edad gest~ 

cional, sin antecedentes perinatales de importancia, califl 

cado con Apgar: 7-8 al minuto y cinco minutos respectivame_!l 

te, si bien éste no es el id6neo, si es aceptable y traduce 

ausencia de hipoxia perinatal. Inicia signologfa clínica S.!!_ 

gestiva de proceso séptico sistémico y encefalopatfa hip6xl 

co-isquémica, ya que desde temprana edad present6 alteracig 

nes general izadas como: Distermias, insuficiencia respiratg 

ria, trastornos digestivos y datos de lesi6n a nivel de si~ 

tema nervioso central (SNC). 

El cuadro se evidenci6 desde las ocho horas de vida 

con insuficiencia respiratoria, misma que persiste hasta su 

muerte con exacerbaciones y remisiones. 

Anal izado retrospectivamente, nuestro caso muestra una 

evoluci6n tfpica del enfisema lobular congénito, cuando el 

cuadro clínico de ésta patología se hace evidente desde las 
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primeras horas de la vida y no se trata quirGrgicarnente en 

forma temprana. 

Es de vital importancia que en todo paciente con datos 

de insuficiencia respiratoria, por leve que ésta sea, se to 

me a la brevedad posibl~, estudio radiol6gico del tórax, en 

sus dos proyecciones, ya que éste medio representa el mejor 

apoyo paraclfnico para establecer la etiologfa de la probl.!:. 

m§tica respiratoria. 

En nuestro paciente se tom6 el estudio radiogr~fico al 

cuarto dfa de vida, momento en el cual se sospecha el dia..s, 

nóstico de ELC, lo que reafirma lo mencionado anteriormen­

te, el estudio de rayos X debe ser lo m~s temprano posible. 

Entr.e los diagn6sticos diferenciales en el presente c~ 

so se mencionó la posibilidad de tapón mucoso con obstruc -

ci6n bronquial secundaria, por lo que se decide la real iza­

ci6n de broncoscopfa, previa al tratamiento quirGrgico, p~ 

ra descartar éste Qltimo padecimiento, ya qUe ambas enferm.!:_ 

dades se comportan igual desde los campos clfnico y radio16 

gico. 

En los casos que exista la posibilidad diagn6stica de 

ELC, y se decida real izar broncoscopfa, ésta deber§ practi­

carse en el quirófano y con .el equipo quirGrgico preparado 

para efectuar toracotomfa de urgencia. 
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ESTA TESIS Ha 
SAUI DE U 

DEBE 39 

BIBLIOTECA 
Por agravamiento s6bito del paciente no puede 1 levarse 

a cabo la broncoscopfa programada, ocasion~ndose retraso im 

portante en el manejo, y posteriormente la muerte del niño. 

Como en la mayorfa de los pacientes con ELC, el prese~ 

tado correspondi6 al sexo masculino, inici6 sintomatologfa 

temprana, encontrándose afectado el 16bulo medio del pulm6n 

derecho, mismo que se refiere en la 1 iteratura como el s~ 

gundo en frecuencia, y el estudio anatornopatol6gico no d~ 

mostr6 causa alguna que justifique la etiologfa del ELC, c~ 

mo ocurre en aproximadamente e 1 50% de los casos pub 1 i cados. 

CONCLUYENDO: 

Todo neonato debe contar con historia clínica completa y 

con examen ffsico minucioso. 

En caso de patologfa respiratoria, es imperioso el estu 

dio radiol6gico del t6rax. 

Si se sospecha el diagn6stico de ELC, el niño deberá ser 

tratado en una instituci6n donde se cuente con equipo y 

personal entrenado para la real izaci6n de una lobectomfa 

Ante la posibilidad diagn6stica de tap6n mucoso d~berá -

de practicarse broncoscopfa previa al tratamiento, con 

las precauciones ya referidas. 

El diagn6stico temprano hace que solo en contados casos, 

el tratamiento quir6rgico sea de urgencia; en la gran m~ 



yorfa de los casos éste mismo diagn6stico temprano perm.i 

te una programaci6n quirúrgica con el paciente en 6pt.i 

mas condiciones, lo que además disminuye notablemente la 

mortalidad; en algunas series ésta se considera nula .• 

El tratamiento quirúrgico oportuno permite un crecimie~ 

to y desarrollo normales. 

En caso de que la expresi6n clfnica se presente en el p~ 

riodo neonatal, el tratamiento conservador expone al n.i 

ño a la muerte, por lo que es imprescindible en estos c~ 

sos, se instituya el tratamiento quirúrgico prontamente. 

En caso de que la ~xpresi6n clfnica se presente en forma 

tardfa, el tratamiento conservador, da lugar a infeccio­

nes frecuentes de las vfas respiratorias bajas, 1 legando 

en ocasiones a insuficiencia respiratoria y detenci6n 

del crecimiento y desarrollo. 

El tratamiento definitivo del enfisema lobular congénito 

es la lobectomfa. 
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