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I NTRODUCC | ON. -

La insuficiencia respiratoria, es una entidad hosqlg
gica que se preéenta frecuentemente en la etapa del recién
nacido, constituye un reto eﬁ su abordaje diagnéstiéo y te
rapéutico parael clfnico que asiste a &stos nifies, las cau

sas m&s comunes son: La enfermedad de membrana hialina, el

sfndrome d¢iésﬁ‘iaCfSﬂ;de'lfquido amniético meconial yr la
taqu}pﬁéqsfﬁgnsftgriéJdel recién nacido;  sin embargo exis
ten‘ﬁuéﬁésio£Eas‘cauéas de origen pulmonar yextrapulmonar;
dentro de las menos frecuentes, se encuentra el enfisema

(ELC).(i)(z)

fobular congénito

En México la incidencia del ELC no es conocida, en la
revisién de la literatura sajona, se reporta la presencia
de seis casos por aﬁo.(s) En la unidad de Pediatrfa del
Hospital General de México, de la sccretaria de salud, cu
ya existencia data de 23 afios y la que hasta antes del sis
mo de 1985, contaba con una unidad de Ginecobstetricia, de
las m&s importantes de la ciudad de México, con un prome -
dio anual de diez mil nacimientos, lo que hacfa del sfndro
me de distress respiratorio un cuadro frecuentemente obser

vado por los médicos en &sta unidad, llama la atenci6n que



no cxista reporte alguno por cscrito, de la presencia de
&sta patologfa, lo que hace de ésta publicacién el primer
caso reportado en la unidad de Pediatrfa.

En nuestro medio,la aparente rareza de ésta entidad,
es contradictoria con los reportes de otros pafses, lo que
nos invité a profundizar en el tema, e intentar difundir
los conocimientos que de. éste‘padecimiento egisten, con
el F;h’de lograr una dgteéciéh.f@méﬁana 9 unifratamiento
oportuno de los mgnéreskéﬁu;j$a§§¢égﬁvéSte mal .

Se realfid lé réyféiéﬁydé ra‘bib]iogﬁaFfa nacional e
~intefnacioha1,' br?ﬁcipalhénte de los Gltimos cinco afos,
utilizando la termina! de computadora del 1.S.5.8.T.E. vy
visitando las principales bibliotecas con literatura pe
didtrica, en la ciudad de México, D.F.

Este padecimiento se publicé a partir de 1932$4) des
de entonces se han venido describiendo wmltiples casos,
refiriéndose desde 1945 como tratamiento de eleccibdn la
Lobectomfa.(s)

El curso de &sta enfermedad puede ser fatal, si no
se reconoce y se trata oportunamente; el mejor medio de
diagnéstico sigue siendo la clfnica, apoyada en la radio-

(6)(7)

grafia del térax, su manejo debe ser multidisciplinag

rio, formando parte importante del mismo: El cirujano pe



diatra, el neonatélogo, el cirujano neumélogo pediatra y
el terapista..

: Se_presenta‘en ésta tesis, un caso representativo -
de ELC atendido en la unidad de pediatrfa, del Hospital
General de México, S.S., coﬁ diagnéstico clfnico, radio

l6gico e histopatolégico de enfisema lobular congénito.



ENF ISEMA LOBULAR CONGENITO

SINONIMIA. -
Enfisema. Lobar congénito
‘Enfisema‘lbbular infanfil
Eﬁffﬁema unilobular Tdiopético
Enfisema obétruétivo unflobu[ar v

Enfisema hipertréfico local i zado™

DEFINICION. -

Entidad patol6gica bien caracterizada, que produce in
suficiencia respiratoria en el recién nacido y en el lac
tante menor, por deflacién pulmonar disminuida, generalmen
te secundaria a la disminucién segmentaria en la clastici-
dad pulmonar, oa defectos estructurales de las vfas aéreas
inferiores, las cuales se cierran anormalmente cuando es
tan rodeadas por presiones pleurales positivas, ocasionan
do un mecanismo de v&lvula que da como resultado sobredis
tensién pulmonar progresiva, habitualmente afecta wun solo

|6bulo.(8)

HISTORIA. -

El primer caso de €ste padecimiento fué descrito por
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Nelson en 1932, Ilaméndolo ”Enfermedad qufstlca pulmonar
congénita”, (4) pero fué hasta 1945 cuando Gr055 y Lewis,
lnst|tuyen el tratamlento qulrﬁrglco con éxlto, por. medlo

(5)

de Lobectomfa.r_v

FRECUENCIA.~ -

La incidencia de &sta  entidad es diffcil de determj

nar, hasta omunican en’ la literatura 166 casos

prOmédiofdefSéié’hUe 0 1sos por ‘afio, . inicamente en la -

(10)

incidien
(6)(11)

se asocia en un |5% a cardiopatfa congénita, de ésta las

Es tres veces més'Frecdenté;en varones,

11
do més en la raza blanca; (11) raro en prematuros;

mis frecuentes son: La persistencia del conducto arterio-

(6)(9)(10)

so y los defectos del septum ventricular.

Tiene ocurrencta familiar y se han referido en la |i
Y L

teratura varios casos de la presencia de ELC en la madre

(12)

y anos después en su hijo.
El 16bulo superior izquierdo es el que se afecta con

mayor frecuencia y de éste su segmento apical posterior.

(7)(10)(13)

Ocupa el segundo lugar el 16bulo medio derecho.

(14)



Distribucién porcentual del enfisema

(14)

fobular congénito.



ETIOLOGIA. -

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

Iogradqidétqhmjnan, aﬁn‘después del examen anatomopatol$

o O

"’Ekfétén{mdéﬁéé‘céésééﬁhjpététicas, la referida con
chene 'pfééﬁé del cartflago del bropn
,7brpnad}él dindmico; también se
ha invocado lesién bronquial por:.Torcién, compresién vas
cular extrfnseca y atresia, existiendo en todos los ca
sos el comln denominador de obstruccién parcial del bron
quio. (92(12)(13)

En lo que no hay duda es que su presencia es congé
nita, ya que el inicio de los sf{ntomas es temprano, al
nacimiento o poco después.

Algunos autores dudan que la obstruccién bronquial
por si sola, sea la causante de una enfermedad tan avan
zada, dadala corta edad en que se manifiesta; opinan que
debe existir una alteracién predisponente en el parénqui
ma pulmonar. La persistencia de la sobredistensién lobu
lar con el bronguio abierto, sciiala que existe también
pérdida de la elasticidad pulmonar lo que dificulta su

retorno a la forma original, favoreciendo la sobredisten

sién. Han sugerido: Displasia fibrosa, hiperplasia al



veolar, hipoelastosis constitucional, atrofia parietoal

(OF .1.,0>j,‘-(t1’5>f”; i

veolar, megalveolosis, etc.

Desde el punto de VIsta_hlstoqufmlco se’ ha “endon—

trado una anormalndad |ntrfnseca del cartflagolxnnqunal,,

alta relatlva de écndos hla-'

|16

Binet y cols.»reflere‘”' 
lurénlco y coﬁdrontl
Regresand la%teorfaidé lavalteracaén éonéénita
del cartflago?bronqu]ai Binet y co[s., han demostrédo
que puédé estar restrlnglda a un solo I6bulo, y cuando
ésta,se encuentra generalizada, se asocia a bronquiectg
sia ademds del enfisema ya citado. Se han referido va
rias alteraciones del cartflago bronquial: Hippﬁlasia,
aplasia o flacide;.(ll)(lé)

Las anormalidades mencionadas del cartflago se ven
en su mdxima expresién en el lébulo afectado, sin embar
go pueden ser reconocidas en todo el 4rbol traqueobron

(11)

El enfisema lobular por obstruccién parcial intra
luminal, puede estar determinado por la presencia de
exudado inflamatorio o moco, que desencadena un mecanis
mo de vélvula de retencién, que permite la entrada del

aire durante la inspiracién, cuando el bronquio estd di

latado por efecto de una presién pleural subatmosférics,



pero obstruye la salida del mismo cuando las presiones

pleurales son superiores, como sucede durante la espira

(8)

cién.

Definitivamente, el ELC no buede'ser atribﬁido e5

clusivamente a una sola causa, depende de lesién alveo

(14)

lar primaria, obstruccién bronquial o ambas causas.

Cuando. a compresién extrinseca es la causa de la

bronquial, por lo'regulérﬁdgpéhdg

lntermedlo
g Masas mediastfnicas,

comb'duisteé"bﬁoncqgénitbs,.o persistencia del conducto

(10)

arterloso.

MANIFESTACIONES CLINICAS.-
El ELC, es causa de un sfndrome de insuficiencia
respiratoria en el recién nacido y en el lactante menor,

la cdad en que se manifiestan las alteraciones guarda

relacidén estrecha con la severidad del problena, a me

(7)(14)

nor edad mayor gravedad.

Los sfntomas suelen aparecer en el periodo neona

tal, més de la mitad de los nifios desarroflan el cuadro

dere

i A e

e P s, A e e



clinico dentro de Ios prtmeros dfas de vida extrauterina,
la gran ;mayorfa de |os pacientes presentan los sfntomas

,eqtre;ldfph méhajyfcuarta‘ semana,(6)(7) solo un 5% 1o ha

ce hést§ ‘fos'cinco—seis meses, raramente permanecen asin

tométlcos hasta la edad escolar. o incluso después(lé) 12%

presentan una‘cohdici&n verdaderamente crftica previa a la

(11)

instalacién del tratamlento,

En los casos m&s graves Ia 4nsuF|c1enc|a respiratoria

(10)

es ya evidente en los primeros mihutos de”nacido.
En los antecedentes perinatales no se encuentran: his

toria de enfermedad materna o de trauma obstétrico impor

tante.(6)(15)

£l curso clinico es variable, puede ser insidioso o

(11)

répidamente progresivo, la insuficiencia respiratoria

suele precipitarse con los estfmulos externos como son:
fa ingesta de alimentos o el llanto.(é)(ll)

En el recién nacido, el cuadro clfnico puede manifes
tarse en forma insidiosa ,con poca expresi6n clfnica, sin
embargo, si hay sintomatologfa de dificultad respiratoria
e! pronbéstico es grave y una vez diagnosticado el trata-
miento quirGrgico debe instituirse inmediatamente afin de

(14)

evitar la muerte. Otro factor prondstico, ademis de -

la edad es el grado de hiperinflacién del 18bulo afec-

tado.(g)(17)

10



Los sfntomas predominantes en el paciente'coh;enfisgr

ma lobular qongénito: son: TaqU|pnea, Jadeos,‘esplr6016n

quejumbrosa,deSnéé;, tos, dusFonfa, C|anos!
aleteo nasal ' polltlros, taqulcardla,: i's

abdomlna! retraccuén xnfondea y en el

(6)(10)(11)

el t6rax se. encuentra abombado.

Los sfntomas pueden maanestarse en Forma contrnua 0

(11)

|nterm|tente Las retracciones intgn¢ostales; segln

Shaw, estén' relacionadas con distorcién'y bechazamiento

de los bronquios de los segmentos normales, - ocasionados
ey (6) -
por compresi6n del l|6bulo alterado.
Si bien, no hay un cuadro clfnico uniforme, los sig
nos de la exploracién fisica son algo m&s constantes e in
: {
cluyen: Hiperresonancia a la percusién, parad6jicamente
los ruidos respiratorios y el murmullo vesicular estén -
disminuidos y el choque de la punta estd desplazado hacia
6)(14
el lado contralateraf.( )(14)
En algunos casos el cuadro descrito anteriormente se
puede acompafar de zonas de atelectasia, tanto en el lado

(10)

enfermo como en el opuesto.

DIAGNOSTICO. -

La radiograffa del térax, es indudablemente el mejor

11




apoyo para integrar el diagnéstico de ELC§14)(18) Los sig

nos del ELC, en las placas de rayos X, est8n bien documen

tados vy consistéh en hiperaereacién del I6bulo. afectado,

el aspecto radiégréfico de éste va desde una opagﬂﬁcagi6n
alveolar homogéhéa;_hasta un reticulado difuso Qilﬂfpéflg
cencia gehgﬁé[izéda; lo antes mencionadp; dép%ﬁ&éy.dé que
al naCim;qﬁté;‘en el lébulo daﬁadq”pﬁééé éuédéF:atrapado

- (3)(10)

fiquido pulmonar, que va a dar el aspecto de una ~

masa densa y homogénea y que puede persistir si ;xisted
atresia u obstruccién bronquial completa, pero si la obs
truccién es solo parcial, el J{quido pulmonar es sistitui
do por aire y entonces, produce el aspecto clésico que es
la radiolucencia difusa y la visualizacién de los vasos
pulmonares, en la periferia de! &rea radiolucente; esto -
Gltimo requiere de un examen cuidadoso con lupa o de am
pliacién radiogréfica.(lo)(]g)

El observar trama broncovascular en la zona radiolf
cida comprueba que se trata de tejido pulmonar y descarta
otras entidades patol8gicas como el quiste pulmonar y el
neumotérax a tensig;.(7)(14)

En la radiograffa lateral del térax, la radiolucidez

(14) la -

de! mediastino anterior sugiere hernia pulmonar,

que esté formada por el desplazamiento de los l8bulos su

12



periores a través del mismo, hacia la parte superior del

hemitérax contralatéral;équefdeihd“tratahssffph[gina ate -

ratoria pﬁQOéS[yaﬂy nueirt
ﬂ_Tamb?éﬁtfaéadéé
diagnéstiééf?é EL
| "“E%gé¥éﬁya‘e1éétégiés de los l6bulos ipsolaterales
nolcométéhéffdoé, causadas por el aumento progresivo del
vdluﬁéﬁtdel f6bulo enfisematoso, con desviacién del cora
an y déi mediastino hacia el lado sano, hay ademds aba
tfmiento del diafragma del hemit6rax aFectado.(lo)
La broncoscopfa es un método de diagnéstico muy con
trovertido, considerdndose de mixima importancia por al
gunos autores e innecesaria y dafiina por otros; de reali
zarse ésta, ha de efectuarse en el quiréfano y con el -
equipo quirirgico preparado para |levar a cabo la toraco
tomfa de urgcncia.(3)(6)(7)
La fluoroscopfa es otro recurso de diagnéstico Gtil

para descartar el enfisema no obstructivo; en el caso de

enfisema obstructivo, muestra desviacién del mediastino

hacia el lado enfisematoso en la inspiracién y al contra

lateral en la espiracién, con limitacién del movimiento

(7)

diafragntico en el lado afectado.

13



No se ha reportado Gtil la pr&ctica de la broncogra
Ffa, blopsna, u-otro estudlo para establecer el diagnés
tlco de ELC (6)

Reclentemente, Ia tomograffa ax:al computarlzada es

té ganando adeptos para establecer el dlagnéstlco, 'y se

gﬁn{Pardes-y cols‘

eLc, (20)

DIAGNOST1CO DIFERENCIAL ;7;[f ‘

El enFiSé@a ¢bhgénito en principio, deberé
ser difebeﬁciéa os' padecimieatos capaces de origi
nap diétres§ ﬁ§ iﬁédeio en el recién nacido y en el
Iactante;,uﬁarvé;‘fomada la radiograffa tordcica en sus
dos proyecciones, el diagnéstico diferencial se encausa-
r8 hacia los padecimientos que dan lugar a enfisema, tra
tables quirGrgicamente, que distienden parte del tejido
pulmonar y rechazan al mediastino como son: Neumotérax a
tensién, tapén mucoso, quistes, hernia diafragmitica, fi
(3)

brosis qufstica del pancreas.

Mencién especial merece el diagnéstico diferencial

con el neumotérax hiperbdrico, dado que la conducta tera

péutica es diametralmente opuesta, ya que la instalacién

de sonda de drenaje pleural, tratamiento de eleccién pa

ra el neumotérax, produce resultados desastrosos en el -

ayuda;akgstqblecen_ la etlologfa del‘

14



(3)

enfisema. Ef_ncumotdrax,a tensién puede también des

plazar la pleura mediastfnica y simular una herniacién

(10)

del mediastino anterior, ’ ’'sin embargo en la zona dafia

(10)

ceral, En casos discutible a placa radiol$

gica en decGbito lateral, en la due se acentlia el neumg

térax al aumentar ja sebéﬁééféﬁfeptré Téfb]eura parietal
y la visceral, cuando el ladobéon5problemas se coloca en
posicién SUperior.(s)(lo)‘

Quizé de la misma importancia es la obstruccién iron
quial intrfnseca, secundaria a la presencia de tapén de
moco, radicando su interés, en la preservacidén del teji-
do pulmonar. No es posible la diferenciacién clfnica ni
radiolbégica con el ELC, motivo por el cual se acepta y -
recomienda por algunos autores la broncoscopfa previa a
la toracotomfa.(s)

La atelectasia con enfisema compensatorio se confun
de comunmente con el ELC, sin embargo el pulmén primaria
mente atelectasiado, aparcce en la radiograffa més radio
paco y el enfisema compensatorio que provoca, no tiene -

la forma abalonada, ni Ja apariencia traslucente, no da

lugar a colapso de los otros [6bulos del mismo puimén, no

15



aplana el diafragma ipsilateral, como el ELC y ademés re
trae al mediastino.(s)(é)(lo)

"En los casos dudosos, la fluohoscopfa torééjcp‘éi]és
placas radiogré&ficas en inspiracién y espfra§i66 mqéstﬁé4
una moti]idad normaj de | hemidiaFragma7ip$§féfébéi;§oﬁ;eg
Fiéema.compen;adpr.(7)(1o) - |

El' enfisema ~obstructiveo régionai; e§ un sfndrome en
Fisema#osobprogresivo, secundario a -la obstruccién par

cial de las vias aéreas, ocasionado por la produccién de

secreciones viscosas, secundarias.a infeccién respirato-

ria aguda; se diferencia délvELC::pdrula presencia de fie

bfe y demds signos de inféééj<p,.a§f"como por la respues-
ta!a(la'terapia conservadékélééﬁi%isioterapia pulmonar, -
aspiracién de secreciones, broﬁcodilatadores y antimicro
bianos.(é)(ll)
La llamada malformacién adenomatoide qufstica pulmo-
nar, es lesién poco frecuente, consistente en abundantes
quistes en el parénquima pulmonar, que suele infectarse,-
con formacidén de cmpiema; la radiograffa de térax muestra
opacidad del lado de la lesién, con espacios radioldGcidos
irregularmente esparcidos, sin trazos broncoalveolares. -
(3)(10)31)(14)

Desplaza al corazén a el lado opuesto.

El quiste congénito multiloculade puede ser indistin

16



guible del ELC, es bastante m&s raro, con incidencia de

un caso por-éﬁd}len‘las radiograffas del t6rax no existen

trazos’ vasculares_npulmonares en las ‘&reas radiolucen

(6)(10)( 1):

:El,interésﬁde;distinguir estas dos Gltimas entidades

con el ELC es puramente académico, ya que las tres re

(10)

quleren de tratamlento qU|rGr9|co.

En'elire0|én nacndo, el padecsmlento que més frecuen

tementé‘req ‘ ‘1sten01a qunrurglca por insuficiencia

respiratoriaes Ia hernla dlafragmétlca, cuya incidencia

anual en los Gltimos cinco afios es de 16 casos (equivalen

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

Es causa importante de mortalidad infantil, suele asociar

se a otras anomalfas congénitas, en todos los sistemas or

génicos como son: Hidrocele, cardiopatfas, etc. El lado

izquierdo es cinco veces mds afecctado, c! diagndstico sue

le hacerse al encontrar asas intestinales |lenas de gas -

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

fragma izquierdo y ruidos perist&lticos en el hemitérax a

fectado. En algunos casos se puede requerir de la reali-
zacibén de serie es6fago-gastro-duodenal {SEGD), a fin de
(3)(6)(14)

establecer el diagnéstico.

La fibrosis qufstica del péncreas es una enfermedad
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hereditaria que se manifiesta en los nifics y en los adoles
centes debida a una disfunci6n generalizada de las gléndu
las ex6crinas; produce con frecuencia neumopatfa crénica

progresiva, secundaria a obstruccién bronquial y bronquio

lar, por secrecién anormal,: viscosa.y tenaz que provoca en

COmo;en el ELC; por tanto .

- (16)

iastino.

asa fundamentalmente en cuatro pun
tos: 1) Aumento en la concentraci6én de electrolitos en el

sudor, 2) Disminucién de las enzimas pancredticas, 3) in

feccién pulmonar crénica y 4) Historia Familiar.(lé)
ANATOMIA PATOLOGICA.~
Hallazgos macroscépicos: EI lébulo pulmonar enfisema

toso muestra distensién masiva y uniforme, con superficie
lisa, de color rosa p&lido, que al corte da la apariencia
que crepita. No se colapsa a pesar de seccionarse el bron
quio y dejarle abierto.(é)(lo)
Como ya se menciond, los l6bulos pulmonares superior
izquierdo y medio derecho son los mis afectados, el porque
de ésta distribucién no se conoce con certeza, se han invo

cado varias teorfas, ninguna satisface completamente, dos

son las més aceptadas: Fisher afirma que en los |8bulos -

}
i
i
i
i

1
i
t
1



pulmonares superiores la fuerza espiratoria es menor, para

Howart se debe al! nmero de subdivisiones bronquiales en

(6)(21)

ambas partes de los pulmones,

Hallazgoé microscépicos: Cuando ig causa del enffsema
es la hipoplasia del cartilago brohdﬂiél,‘§I e§tuai§ histo
patol6gico, se aprecia la 'dusénéié'de‘ldévéartflagos en
los bronquios de tamano medno vy solo placas "ldé~ cart{lago
en los grande$ bronqunos ( )(8)(10)

Vale la pena remarcar que en un 50% de los casos solo
se encuentra di;tensi6n alveolar corroborandose el enfise
ma sin demostrar dafio estructural; no se determina una cau

(18)

sa que pueda justificar el problema.

TRATAMIENTO. -

El tratamiento de los pacientes con ELC depende de
dos pardmetros bé&sicos: Grado y evolucién de la insuficien
cia respiratoria y del enfisema, valorados éstos datos clf
(3)(6)(14)

nica, bioquimica y radiolégicamente.

El tratamiento de &stos nifios oscila de la vigilancia

estrecha, tratamiento conservador, a lobectomfa de urgen

(17)

cia.

La lobectomfa electiva es en forma ideal el tratamien

to de eleccién, sin embargo la insuficiencia respiratoria



grave es indicacién de tratamiento quirﬁﬁgico de urgencia.
anan

7 E! tratamlento conservador queda restrlngldo ~para pa

(14)

C|entes eupnélcos o con ataques benlgnos,.

“E UquTénes -

no se ha reFerldo neumotérax, ni atelectas<as del |6bu|o a

Fectado, s;n émbargo,'en reIBC|6n ;a éste tratéﬁlento con-
servador seﬁéeF[ereﬁque;e,gsoz de*[os:paC|entes mueren por
insuFicfénc};aééspihatdhia pf?érésiva, generalmente secun
daria a infeccibn, y el 75% de los sobrevivientes tiecnen en
fisema persistente.(é)(ll)

En la etapa del recién nacido, Leape y Longino infor
man que sin intervencién quirtGrgica el 100% de los neona-
tos con sintomatologfa murierpn.(14)

El tratamiento del [6bulo afectado, mediante aspira -
cidén con aguja ha sido condenado por la gran mayorfa delos
autores, ya que ocasiona neumotérax hiperb&rico que agrava
la insuficiencia respiratoria y causa la muerte répidamen-

te,(14)

Gnicamente Kargold y Baker en 1954 y recientemente
Eigen y cols. apoyan éste tipo de manejo cén e! argumento
de que al complicarse con neumotérax, colocan sonda pleural
y los pacientes mejoran, sin embargo suele no haber tiempo
(14)(25)

para ésto Gltimo.

La mortalidad quirGrgica es baja, Murray en 1967 la
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refiere en 7%, inFIuyendo en ella alteraciones adicionales

como cardlopatfa congénlta, neumotérax postoperatorlo, in

feccibn severa y dano ‘cerebral. (6)(9) En 1982 Frenkner la
reporta_nula'y sin compl icaciones ‘postbperatorias mayo-
(10)(22) 

res,

La compllcaClGn més Frecuente es !a infecci6n del trac

g, (10)

to resplratoélokllegando a alcanzar un 15 a 20

Loskpa¢[eﬁt¢ﬁ,tratados'por lobectomfa estan libres de
sfntomaétrééﬁi;éfdbios, crecen y se desarrollan en forma
ﬁormalk sih“aQEento en la frecuencia de infecciones respi
ratorlas (6)(22)

En los nifios en los que se decidié tratamiento conser
vador, las caracterfsticas radiogr&ficas no se modificaron
ni mejoraron en la nifiez ulterior, y en ellos sf se repor-
ta elevada incidencia de infeccién de vfas aéreas.(l4)

La reseccibdn pulmonar es raramente practicada en la
edad pediftrica; las malformaciones congénitas son de las
pocas indicaciones y una de las més comunes cs precisamen-

te el ELC.(ZB)

Los efectos de la funcién 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.

21



Se  ha estimado la pérdida de la funcién pulmonar
por lobectomfa en promedio de! 8 al 20% ,,hb reveldndo
se anormalidades al examen fisico ni- en  las placas de

X.(ZZ)(24)

rayos
El aumento del volumen pulmonar posterior a la lo
bectomfa prqbablemgnfe se~débe a multiplicacién alveo -
e e (22)

lar, crecimiento-del.tamafio del alveolo o ambos.

El crecimiento y desarrollo-de los nifios a quiecnes

'se les practicé lobectomfa, no difiere al de sus compa-

(22)

fieros sanos.
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‘CASO CLINICO. -

Mascul ino producte de primera gesta, embarazo a termj

no, de'cursbahbnmalf sin bdntnol‘prenatal'y hegéndo'antecg

dentes de lmportancna Madre de- 16 anos, embarazo ‘conse -

'cuénéla'dé v:olaC|6n. TrabaJo de parto esponténeo, con 19
horas d; duracnén, presentacsén pélvsca, indicdndose opera
c}dnjcesérea, la que se llevé é cabo sin complicaciones ba
jo bloqueo peridural, ruptura He'mémbraﬁas artificial en -
el momento del nacimicntq, ffquido amniético de caracterfs
ticas macroscépfcas ﬁdfméles; Placenta sin anormal idades.

Recién nacido masculino, a término, 37-38 semanas de
gestaci6n seglin esquema de Balard, peso de 2 475 grs, llan
to esponténeo, calificado con Apgar 7-8 al minuto y cinco
minutos respectivamente. Bien conformado, sin malformacie
nes congénitas aparentes; SOMATOMETRIA: Tatla 48 cms.,perd
metro cefdlico: 34 cms, perimetro tordcico 31 cms, abdomi-
nal 29 cms, pie 7.5 ems; Frecuencia cardiaca 140 por minu-
to, Frecuencia respiratoria: 40 por minuto.

Exploracién fisica en sala de partos: Normal, a excep
cién de equimosis en cadera y musio derechos.

A las ocho horas de vida, se observa: Decafdo, quejum

broso, con pobre respuesta a los estfmulos externos, en -



campos pulmonares se escuchan escasos estertores transmi
tidos en_ambps hemitéraces. Se decide manejo en jncubadg
ra, athﬁjy'soluciones parenterales. Presenta una evacua
Cién cénéﬁderéda como “anormal”, se inicia manejo con
gentaﬁicgha;

A las 18 hs de nacido se encuentra hipotérmico, con

datos de ‘insuficiencia respiratoria leve, Silverman/An

deﬁsén_(é/A)‘de 3, éghgétéfiééapléor: Rétraccién xifoi
dea, dj%oéfééf@ﬁjtéFécéébdo@fnéi-y‘firos intercostales -
b§Jd§;fpnesentgndb?adéﬁés acrocianosis; que persisten a
peééb déf!bgfﬁf'una temperatura corporal normal. Al cum
plgﬁffa$n24.horas se encuentra en malas condiciones geng
rafes, con respuesta exagerada al manejo, Moro exaltado,
continGa con insuficiencia respiratoria leve, palidez de
tegumentos + a ++, fontanela anterior hipertensa, pupi -
las con respuesta lenta a fa luz, los campos pulmonarecs

se auscultan hipoventilados, con estertores finos disemi
nados de predominio izquierdo. Se considera la posibili-
dad de sepsis y de encefalopatfa hipbxico-isquémica-trayu
m&tica, dindose por tanto mancjo con dexametasona, feng
barbital y furosemide, éste Gltimo en dosis Gnica, se -
agrega como scgundo antimicrobiano ampicilina.

Se efect@a puncién lumbar en segundo espacio, obte
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niéndose lfquido ceFalorPadufdeo de caracterfstiqas norma
les, con presién auﬁentada..Sé toma biometria hemética;
Las siguiéntes cuarenta y ocho horas las “cursa esta
ble, sin modifiéérsé sQjinSuFiciencia respiraforia, a los
cuatro dfas-de;édadf$u§ycqndiciones generales son acepta

bles, se susﬁénde de£§ﬁetasona y el fenobarbital, conti-

nfia con,S/A;de:ifZ n estertores finos abundantes de pre

dominio izquierdo,

Se inicia la vfa oeal,"sg solicita estudio radiolégi
co de térax en sus dos proyecciones;'ai movilizar al nifio
para realizarleo, por no contarse con aparato portétil, se
agravan sus condiciones generales, aumentando el compromi
so respiratorio, alcanzando S/A de 4, presentando taquip
‘nea y taquicardia importantes, por lo que nuevamente se -
maneja con furosemide y se deja en ayuno. Cuatro horas desg
pués los signos de gravedad desaparecen, persistiendo con
insuficiencia respiratoria leve, S/A de 2, sin cmbargo,-
hay aumento de los estertores en ambos campos pulmonares
y se encuentra quejumbroso; colocéndose bajo campana de -
oxfgeno.

Las placas de t6rax postercanterior y lateral mues-
tran hiperventilacién derecha con desplazamiento persisten

te de la imagen cardiaca hacia la izquierda. En la proyeg
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cién latgral se coanrma és#e dato, observ&ndose ademés
abatimfénfojd{SstgmgfiésgééEéﬁho.

En éiépnésfééﬁ;éjéélfdéﬁtffica herniacién del pul
mén derecho haqféilé'iZQUierdé"y también desplazamiento
de la traquea y’bronqﬁios hacia atrds. La parrilla cos
tal y la columna vertebral dentro de Ifmiteﬁ normales.
E! tamafio del 4rea cardiaca es normal . | !

Se sospechS el diagnéstico de ELC y 5§ intenté el ;

1

traslado a otro hospital.

Telerradiograffa de térax, tomada a los cuatro dfas de

edad. (Ver descripcién en pdrrafo anterior)




Placa radiogrfica de térax, tomada en posicién lateral

‘a los cuatro dfés de vida. (Ver Texto)
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Al quinto dfa de vida sus condiciones generales son

mejores, el problema respiratorio menor, la respuesta a

los estfmulos externos adecuada, por lo que:se reinicia

de modééadévéfge?efé;”S/A de seis, normotérmico, hipoac
tivo, con pobre respuesta refleja, térax abombado vy es
tertores finos diseminados de predominio izquierdo, fre
cuencia cardiaca (FC) de 130 por minuto y frecuencia -
respiratoria (fR) de 60 por minuto, el borde hepético a
3-3-4 cms. bajo e! 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, taquip
nea con FR de 78 por minuto, datos de insuficiencia car
diaca congestiva, con FC de 176 por minuto, y aumento
del borde hepético a 4-5-5 cms. abajo del borde costal
derecho. Se practica lavado gdstrico y se observa san
gre en pequefio volumen. Se digitaliza, continda en cas

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

Tele de térax de control, tomada a los cinco dfés'de_yi

da, encontréndose los mismos datos referidos anterior -

mente.
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Control radiogréfico de térax, éh posicién lateral toma
' da a los cinco dfas dé;vfdélgéhtbnfh§hdoée los mismos -

datos referidos anteriormente.



Al dfa siguiehte,iséptimb dfa-derviaa éé encUenfra

sin datos de insuficiencia = cardiaca, con'insuficiencia

lizacién de
‘éfbféhéoscopfa,
io:de cibugfé,pédiégé}éé;L{;:que no fué po
s}bfeééééﬁigar,;aepldjéﬁdséé eFeétuér‘lavado bronquial,
con §(~qdeﬂéé a§becia‘discreta mejorfa.

FSefiﬁ£eﬁta nuevamente traslado a otra unidad hospi
talaria.

El dfa tres de octubre de 1986, a los ocho dfas de
edad, se encuentra en muy malas condiciones, bradicdrdi

co y coh respiracién boqueante, cayendo répidamente en

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

diorrespiratorio irreversible a las maniobras habitua-
les de reanimacién.
EXAMENES DE LABORATORIO. -

Biometrfa hem&tica:
Hgb Hcto Leucocitos B

gr/dl ml/100 xmmn3 N L "
26/1%/86 18 56 7100 82% 11% 25% -
30/1%/86 17.6 52 11859 64 24 6 10
3/X/86 11.2 32

Liquido cefalorraqufdeo:

26/1X/86 Aspecto |fmpido, color xantocrémico, coagula-

bilidad nula, celulas 2, Glucosa 48mg/dl, protefnas 76
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mg/dl, Pandy negativo.
 “Cultive: No hubo desarrollo de gérmenes.
Gasometvfé arterial: o

s /s

pH 7.339  7.47 -

pCO2 24.2 22.3 mm Hg
BBEc -11.8 | - mmol/ |
BE -10.8 -9.6 mmol/|
BB 36.7 - mmol/1
HCO3 12,6 15.8 mmol/ |
TCO2 13.3 16.4 mmol /|
p02 .2 124. 4 am Hg
02 sat 99.1 - %

Se realizé el estudio postmortem en la unidad de pa
tologfa del Hospital General de México, de la secretaria
de salud, autopsia # 86306, los hallazgos m&s importan
tes fueron:

1) Lébulo medio del pulmén derecho con aumento discreto
de tamafio.

2} El bronquio correspondicnte al lébulo medio pulmonar
derecho en su emergencia del 16bulo principal, presen

ta una saliente que ocasiona estrechamiento de la luz
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3)

de! mismo, ocluyendo aproximadamente eTiSO% de la luz
del brounio{ V

Al corte'y en la observacién microscépica ” Hay dila

tacién de los alveolos con ruptura de algunos de ellos

las paredes son muy celulares, las células son neumo

citos y algunos macréfages: En las paredes de los bron

4)

quiolos hay escaso infiltrado de mononucleares con po

co _cartflago”.

El pulmén del fado izquierdo: * En éste corte no hay
dilatacién alveolar, los espacios alveolares son redy

cidos con algunas &reas de atelectasia ”.

DIAGNOSTICOS ANATOMOPATOLOG!COS. -

MA

Recién nacido de término, hipotréfico, con ” ENFISE

LOBAR DEL LOBULO MEDIO DEL PULMON DERECHO ”, Aspira -

cién de meconio y escamas escasas.
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Aspecto macroscépico de los pulmones, en donde se obser

va el l6bulo medio pulmonar derecho con aumento discre--

to de tamafio.
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Obstruccién del:bronquio del 16bulo medio del pulmén
ée‘r-echio‘,‘ en ‘su- eméhgénéi:‘é‘*:dél; bronquio principal, en

un 50% de su laz. -
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DISCUSION, -

15

El ELC, es uhé éhtid§d7p9¢9;frecuente, que ocasiona
suficiencia résbirataffé7éH Ee§féh?nacidos y lactantes, sin
embargo, su rareza no es tal, qﬁe Jﬁstifique la ausencia de
éste diagn6stico en nuestra unidad hospitalaria a lo largo
de 23 afos.

El caso presente se trata de un recién nacido con peso
al nacimiento en Ifmites normales bajos para su edad gesta

cional, sin antecedentes perinatales de importancia, califi
cado con Apgar: 7-8 al minuto y cinco minutos respect ivamen
te, si bien &ste no es el idéneo, si es aceptable y traduce
ausencia de hipoxia perinatal. Inicia signologfa clfnica su
gestiva de proceso séptico sistémico y encefalopatfa hipéxi
co-isquémica, ya que desde temprana edad present§ alteracio
nes generalizadas como: Distermias, insuficiencia respirato
ria, trastornos digestivos y datos de lesibén a nivel de sis
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.

Analizado retrospectivamente, nuestro caso muestra una

evolucién tipica del enfisema lobular congénito, cuando el

“cuadro clfnico de 6sta patologfa se hace evidente desde las
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primeras horas de la vida'y no se trata quirGrgicamente en
forma temprana.

Es de vital importancia que en todo paciente con datos
de insuFicien;ia régpfﬁatoria, por leve que é&sta sea, se to
me a la brevedad’bé;iﬁjé, estudio radiol8gico del térax, en
sus dos proygccionés; ya que &ste medio representa el mejor
apoyo paraclfnico para establecer la etiologfa de la proble
mética respiratoria.

En nuestro paciente se tomé el estudio radiogr&fico al
cuarto dfa de vida, momento en el cual se sospecha el diag
néstico de ELC, lo que reafirma lo mencionado anteriormen-
te, el estudio de rayos X debe ser lo m&s temprano posible.

Entre los diagnésticos diferenciales en el presente ca
so se menciond la posibilidad de tapén mucoso con obstruc -
ci6én bronquial secundaria, por lo que se decide la realiza-
cién de broncoscopfa, previa al tratamiento quirfrgico, pa
ra descartar &ste (ltimo padecimiento, ya que ambas enfermg
dades se comportan igual desde los campos clfnico y radiol$
gico.

En los casos que exista la posibilidad diagn6stica de
ELC, y se decida realizar broncoscopfa, &sta deber$ practi-
carse en el quiréfano y con el equipo quirfirgico preparado

para efectuar toracotomfa de urgencia.
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BTA TESIS Ry pegy 30
SMIR BE 45 smuar%n

Por agravamiento s@bito de! paciente no puede llevarse
a cabo‘[aAbnoncoscopfa programada, ocasiondndose retraso im
portanﬁé:eﬁ el manejo, y posteriormente la muerte del nifo.

¢Qmo‘én Iarmayorfa de los pacientes con ELC, el presen
tado correspondié al sexo masculino, inicié sintomatologfa
tempraha, encontrindose afectado el |8bulo medio del pulmén
derecho, mismo que se refiere en la literatura como el se
gundo en frecuencia, y el estudio anatomopatolfgico no de
mostré causa alguna que justifique la etiologfa del ELC, co

mo ocurre en aproximadamente el 50% de los casos publicados.
CONCLUYENDO:

~- Todo neonato debe contar con historia clfnica completa y
con examen ffsico minucioso.

-- En caso de patologfa respiratoria, es imperioso el éstg
dio radiolégico del térax.

-- Si se sospecha el diagnéstico de ELC, el nific debers ser
tratado en una institucién donde se cuente con equipo y
personal entrenado para la realizacién de una lobectomfa

-- Ante la posibilidad diagnéstica de tapén mucoso deberd -
de practicarse broncoscopfa previa al tratamiento, con
las precauciones ya referidas.

-~ El diagnéstico temprano hace que solo en contados casos,

el tratamiento quirGrgico sea de urgencia; en la gran ma



yorfa de los casos &ste mismo diagnéstico temprano permi

te una programaci6niquirﬁbgica "con el paciente en 6pti

mas condiciones, lo que ademds disminuye notablemente la
mortal idad; en algunas series &sta se considera nula..
El tratamiento quirGrgico oportuno permite un crecimien
to y desarrollo normales.

En caso de que la expresién clinica se presente en el pe
riodo neonatal, el tratamiento conservador expone al ni
fio a la muerte, por lo que es imprescindible en estos ca
sos, se instituya el tratamiento quirdrgico prontamente.
En caso de que la expresién clinica se presente en forma
tardfa,Ael tratamiento conservador, da lugar a infeccio-
nes frecuentes de las vfas respiratorias bajas, llegando
en ocasiones a insuficiencia respiratoria y detencibn -
del crecimiento y desarrollo.

El tratamiento definitivo del enfisema lobular congénito

es la lobectomfa.
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