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Enfisema lobular congénito: reporte de un caso
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RESUMEN

Se comunica un caso de enfisema lobular congénito en una nifia de 12 afios de edad, con antecedente de infecciones pulmonares hasta
los cuatro afios; desde entonces no manifestd sintomas. La alteracion pulmonar se detecté casualmente, al evaluarse para intervencion
quirargica de pectus excavatum, una combinacion conocida con esta lesién pulmonar. La lobectomia superior izquierda revelé un I6bulo
agrandado, de aspecto enfisematoso que no se colapsaba. En el examen histoldgico se reconocieron vias aéreas distales muy dilatadas. La
combinacion es caracteristica del enfisema lobular congénito. Hay pocos reportes de la enfermedad en pacientes mayores de 10 afios.
Palabra clave: enfisema lobular congénito.

ABSTRACT

Congenital lobar emphysema in a 12 year-old girl. We are presenting a case of congenital lobar emphysema (CLE) found in a 12 year-old
girl with history of recurrent lung infections until age 4 years, thereafter remaining asymptomatic. The condition was found while the patient
was under examination for surgery of pectus excavatum, a well-known association with the lung lesion. Left upper lobectomy specimen
showed an enlarged, emphysematous-like lobe which did not collapse. Histologic exam allowed to recognized remarkable dilatations of distal
airways. The combination is fairly characteristic of CLE. There are but a few examples of CLE found in patients at age beyond 10 years.

Key word: congenital lobar emphysema.

1 enfisema lobular congé-

nito se manifiesta como

una hiperinsuflacion de

un lébulo pulmonar que
no se colapsa. Entre sus causas se
ha propuesto que resulta de atrapa-
miento de aire por un mecanismo
valvular o gigantismo lobular por
sobredesarrollo alveolar del mismo.
Este 16bulo ocasiona compresion del
parénquima sano y desplazamiento
del mediastino.! El enfisema lobular
congénito suele localizarse en el 106-
bulo superior izquierdo (40 a 50%),
medio derecho (30 a 40%) y superior
del mismo lado (20%). Puede afectar
mas de un 16bulo o ser bilateral.!?

Esta alteracion provoca dificultad
respiratoria progresiva durante el
periodo neonatal, los hombres son los
mas afectados y puede asociarse con
otras malformaciones (cardiopatias
congénitas, agenesia renal y defectos
de la pared toracica).

Se comunica el caso de una nifia
de 12 afios con enfisema lobular
congénito, del 16bulo superior del
pulmoén izquierdo, concomitante
con pectus excavatum. La mani-
festacion es muy rara y, aunque se
han descrito casos en adultos, su
diagnostico clinico y reconocimien-
to anatomopatoldgico representan
dificultades.

CASO CLIiNICO

Nifia de 12 afios de edad con ante-
cedente de multiples episodios de
infecciones respiratorias hasta los
cuatro afios; desde entonces perma-
necio sin sintomas. En diciembre de
2007 se evalud por pectus excava-
tum. En el examen fisico se observo
entrada regular de aire bilateral, hipo-
ventilacion en el hemitérax izquierdo
y escoliosis. La radiografia de torax
reveld hiperinsuflacién del 16bulo
superior, del pulmon izquierdo (figura
1); y la tomografia axial, hiperdis-
tension del 16bulo, que se interpretd
como malformacion adenomatoide
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Figura 1. Radiografia de térax: hiperairea-
cion en la mitad superior del hemotérax
izquierdo.

quistica (figura 2). Se efectu6 la re-
seccion de dicho lobulo.

Figura 2. Tomografia axial: afeccion del
I6bulo superior izquierdo y el pectus ex-
cavatum.

Anatomia patoloégica

Hallazgos macroscoépicos

La pieza quirtrgica mostrd: 16bulo
pulmonar de color rosado, con areas
violaceas. Al corte se reconocieron
numerosas cavidades de 0.1 a 2 cm,
de aspecto enfisematoso y distribui-
das en forma irregular.

Hallazgos microscépicos

Las muestras histopatologicas mos-
traron multiples dilataciones de los
espacios aéreos correspondientes a
los bronquiolos, bronquiolos res-
piratorios, conductos alveolares y
alvéolos (figuras 3 a 5). El promedio
de conteo radial alveolar fue de
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Figura 3. bronquiolo respiratorio dilatado.

Figura 4. bronquiolo terminal y conductos alveolares dilatados.

10.5. Focalmente, algunos bronquios
pequefios tenian hiperplasia nodu-
lar linfoide por fuera de su pared.
También se observo linfangiectasias
septales y subpleurales.

DISCUSION

El enfisema lobular congénito es
una enfermedad poco frecuente, dis-
tinguida por hiperinsuflacion de un
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Figura 5. alvéolos subpleurales dilatados.

l6bulo pulmonar. La causa no siempre
es clara. En la mayoria de los casos,
probablemente resulta de colapso
bronquial, secundario a hipoplasia
localizada o ausencia del cartilago
bronquial segmentario. La pérdida
resultante de la rigidez normal del
bronquio determina la obstruccion
focal y, por mecanismo valvular, la
entrada de aire durante la inspiracion
y obstruccion durante la espiracion
(hiperinsuflacion obstructiva).? Otra
hipétesis sugiere lo que se denomina
“lobulo polialveolar”, en la que los
alvéolos se encuentran sobredisten-
didos, pero su numero absoluto es
elevado para cada acino pulmonar,
lo que resulta en elevada distension
del 16bulo afectado.*

Giudici y colaboradores realiza-
ron un estudio en 12 pacientes con
enfermedad lobular congénita y 12

controles de entre 4 dias a 13 afios
de edad. Los autores observaron
elevado numero de alvéolos en pa-
cientes menores de tres anos, numero
semejante entre los tres y siete afios,
y menor nimero después de los siete
anos de edad. En los nifios sanos
aumenta el namero de alvéolos con
la edad.’ El conteo radial alveolar de
la paciente de este estudio coincide
con el referido por estos autores en
el grupo etario correspondiente. Estos
hallazgos, que explican la patogenia
de 50% de los casos con enfermedad
lobular congénita, sugieren que no es
frecuente diagnosticarla en pacientes
adultos. Posiblemente, los individuos
con esta enfermedad, que nacen con
elevado numero de alvéolos y no se
diagnostican antes de los tres afios
de edad, pueden permanecer sin
sintomas a lo largo de su vida, hasta

un reconocimiento fortuito por otra
alteracion. En la bibliografia encon-
tramos pocos reportes de individuos
menores de 10 afios con enfermedad
lobular congénita.>” En la pacien-
te de este estudio se establecio el
diagnostico por casualidad, ya que
no manifestaba sintomas y acudio6 a
consulta para la correccion quirtrgica
del pectus excavatum; el estudio de
la pieza de reseccion permitié reco-
nocer esta peculiar alteracion. Los
hallazgos referidos son diferentes a
los de cualquier tipo de malformacion
adenomatoide quistica pulmonar
(malformacion quistica de las vias
aéreas).
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