Cir. pEL URuGUAY, V. 41, N 3: 290-297, mayo/junio 1971

Enfisema lobar congénito

Dres.
y FERNANDO

El enfisema lobar congénito se caracte-
riza por la sobredistensiéon de uno o mas
l6bulos pulmonares.

Puede producirse inmediatamente des-
pués del nacimiento originando la compre-
sion del o los restantes lébulos, con un
gran desplazamiento del mediastino. Fre-
cuentemente la distensiéon es progresi a y
los sintomas aparecen mas tardiamente.

El 16bulo afectado no se retrae normal-
mente en la espiracion. Ello es debido a
una deficiente elasticidad pulmonar o a
una obstruccién brénquica parcial. Son va-
rias las condiciones que pueden crear obs-
taculos al pasaje de aire en los bronquios:
‘1) deficiencia de la armazon fibro-musculo-
cartilaginosa bronquial, en general circuns-
crita a los bronquios de un lébulo aunque
puede ser generalizada; 2) obstruccion
parcial de los bronquios por aspiraciéon de
mucus o por exudado inflamatorio; 3) com-
presién bronquial por vasos anormales y
tumores. Pese a todas las investigaciones
la mitad de los casos de enfisema lobar
congénito publicados carecen de etiologia
conocida. El caso que presentamos ha sido
exhaustivamente estudiado en ese sentido.
Debe contribuirse ademas al conocimiento
de la afeccion, pues el tratamiento qui-
rargico precoz soluciona el problema de
manera feliz y definitiva.

DATOS CLINICOS
Y QUIRURGICOS

Lactante de sexo femenino nacida 9 dias
antes del ingreso actual y que 5 dias después
es dada de alta en buenas condiciones. En el
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momento del ingreso, un familiar relata que
desde hace 2 dias la nota disneica, con exa-
cerbaciones cuando se la alimenta. Tuvo vé-
mitos en varias oportunidades, aumentando
progresivamente la disnea en los dias si-
guientes.

El dia del ingreso rechazaba el alimento,
pero no tenia ni tos ni fiebre.

Al examen se comprueba intenso sindrome
funcional respiratorio, caracterizado por polip-
nea intensa y tiraje bajo. Cianosis de labios y
acrocianosis no muy marcada. Abdomen: se
palpa higado a 4 cm. por debajo del reborde
costal. Pleuropulmonar: la inspeccién muestra
el sindrome funcional respiratorio ya descrito.
La percusion pone en evidencia un hemitérax
izquierdo sonoro y un hemitérax derecho con
sonoridad normal posterior y ligera macidez
anterior. Se ausculta el murmullo vesicular en
ambos campos pulmonares. Cardiovascular
central: los latidos cardiacos se auscultan con
mayor claridad en el hemitérax derecho, sobre
la linea medio-clavicular. Taquicardia de 160
latidos por minuto.

Estudios radiogrdficos del téorax. Hiperclari-
dad del hemitérax izquierdo con desplazamiento
mediastinal a derecha (fig. 1). Fue puncio-
nado por médico, pensando en un neumotorax.
La radiografia tomada inmediatamente (fig. 2)
agregd a la imagen anterior la de un neumo-
téorax no muy marcado provocado por la
puncion,

Luego de un nuevo estudio radiografico se
decide intervenir quirtirgicamente con el diag-
noéstico de enfisema lobar congénito.

Intervencién quirdrgica. Se realiza la inter-
vencién 10 dias después del nacimiento. Previa
descubierta venosa en el cuello del pie se co-
loca en posicion dectbito lateral derecha.
Se practica toracotomia en quinto espacio in-
tercostal izquierdo. Abierto\el téorax se com-
prueba lébulo superior insuflado, que hace
hernia en la brecha operatoria. Se exterioriza.
Loébulo inferior colapsado. Se clampea el pe-
diculo del 1l6bulo superior y se comprueba que
el lobulo inferior al ser insuflado se expande
bien. Lobectomia superior. Triple ligadura del
pediculo (dos transfixiantes). Buena expansion
del lobulo inferior. Drenaje pleural exterio-
rizado de la manera habitual. Control de aero
y hemostasis. Cierre por planos.
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Fic. 1: P.R. Q (25-V-70). Radiografia frontal de térax cuando el paciente contaba 9 dias de edad. Se observa
la hiperciaridad del hemitérax izquierdo y la notable desviacién del mediastino a la derecha. Fic. 2: P.R. Q
(25-V-70). Radiografia efectuada el mismo dia cuando por sospecha de un neumotérax se hizo puncién pleural.
Se ha sumado ahora un moderado neumotérax iatrogénico visible a nivel de la porciéon inferior del hemitérax
izquierdo. Fic. 3: P.R. Q (26-V-70). Postoperatorio inmediato. Radiografia obtenida inmediatamente después
en la intervencién quirurgica. El 1obulo inferior izquierdo se ha distendido adecuadamente y el mediastino
muestra franca tendencia a ocupar su posiciéon normal. Fic. 4: P.R. @ (29-V-70). Cuatro dias después de
la lobectomia el aspecto del torax es muy semejante al normal.
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Fic. 5: Corte sagital que pasa por el plano de divisién del bronquio principal del lébulo superior izquierdo
en nuestro caso. Las flechas sefialan las delgadas laminas de cartilago. P.A.S.-azul alcian-Haemalum. X 8.
Fic. 6: Bronquiolo notablemente insuflado que permanecié con esta disposicion a pesar de que la fijacion se
efectué con bronquio abierto. Una delgada capa de mucus cubre la superficie interna. P.A.S.-azul alcian-
Haemalum. X 150. Fic. 7: Corte sagital que pasa por el plano de division del bronquio principal del 1lébulo
superior izquierdo de un prematuro de 7 meses cuyo pulmoén, normal para la edad, fue tomado como elemento
de comparaciéon. Las laminas de cartilago sefialadas por las flechas son mas gruesas, mas acianéfilas y mucho
mas continuas que las mostradas en la figura 5. P.A.S.~azul alcian-Haemalum. X 8. Fia. 8: Corte de una de
las ramas primarias del bronquio principal del 16bulo superior izquierdo en el enfisema lobar agudo. El reves-
timiento epitelial es normal, seudoestratificado cilindrico ciliado con células caliciformes (flecha). La trama
subepitelial, fibro-musculo-elastica, es muy pobre. El sector corresponde al sefialado por el recuadro en la
figura 5. P.A.S.-azul alcian-Haemalum. X 450.
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r G. 9: Reconstruccién fotografica que muestra con maygor detalle la zona hiliar del l6bulo afectado. Se observa

corto ector de bronquio lobar principal que vino con el 1ldbulo resecado. Pueden verse también las ramas
princi a es de divisiéon superior e inferior. Es notoria la delgadez del cartilago, la falta del mismo en sectores
como do de su distribucién irregular y la distensién permanente de las ramas bronquiales. P.A.S.-azul
alcian-Haemalum. X 16. Fic. 10: Rama bronquial secundaria del 1lébulo superior izquierdo de un prematuro
de 7 eses. Observar el grueso cartilago y las glandiulas bronquiales. P.A.S.-azul alcian-Haemalum. X 50.
F1c. 11: Extremo de la rama bronquial encuadrado en la figura 9 aproximadamente a la misma altura que
la normal mostrada en la figura 10. Si bien hay glandulas bronquiales el cartilago ya ha desaparecido.
El bronquio esta dilatado y en su extremo se abren algunos bronquiolos terminales que van a dar a corre-

dores alveolares. P.A.S.-azul alcian-Haemalum. X 50.
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Evolucion. Inmediatamente de la interven-
cion quirargica se practica una radiografia que
muestra la expansion del lébulo inferior iz-
quierdo y la correccion de la posicion del
mediastino (fig. 3).

Dos dias después de la operacién_se retira
el tubo de drenaje previa radiografia‘de control.
La ultima radiografia (fig. 4) muestra la abso-
luta normalizacién toracopulmonar. Diez dias
mas tarde con una buena evolucién/es dada
de alta.

ANATOMIA PATOLOGICA

El 16bulo pulmonar superior izquierdo
permaneci6 sin colapsarse, incluso luego de
seccion de la via aérea. A la inspeccién
era evidente la trama alveolar regular-
mente hiperinsuflada. El bronquio del 16-
bulo superior estaba seccionado muy cerca
de su bifurcacion.

Describiremos primero los cambios mi-
croscopicos en el arbol bronquial y luego
las modificaciones alveolares.

El corto segmento de bronquio lobar su-
perior izquierdo resecado muestra una del-
gada pared (figs. 5 y 9), llamando la aten-
cién el escaso espesor del cartilago. Esto
es muy notorio cuando se compara con pul-
mones supuestamente normales (fig. 7).
El cartilago ademas presenta menor alcia-
nofilia de la matriz que el normal cuando
se colorea con P.A.S.-azul alcian. El resto
de los componentes de la pared bronquial
también estan disminuidos. Hay asi menor
cantidad de glandulas bronquiales, las cé-
lulas musculares lisas aparecen en muy
escasa cantidad y la armazén fibroelastica
del bronquio esta reducida a escasas fibras.
El revestimiento epitelial no presenta ma-
yores alteraciones, manteniendo un aparato
ciliar normal (fig. 8). Los defectos sefia-
lados en la pared del bronquio lobar se ex-
tienden a todo el resto del arbol bronquial
del 16bulo afectado. El delgado cartilago
pronto desaparece y asi a una distancia
dada del hilio, mientras las ramas bronquia-
ies de un pulmén normal presentan ar-
mazoén cartilaginosa (fig. 10), nuestro caso
ya no las tiene (fig. 11). Todo el arbol
bronquial esta dilatado, insuflado, aspecto
notorio a nivel bronquiolar (fig. 6).

La trama alveolar ha sufrido también
alteraciones. En todo el 16bulo los alvéolos
estan dilatados predominando en areas
subpleurales donde pueden verse algunos
tabiques fragmentados. Alternando con
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éstos hay alvéolos que no se han dilatado
v tienen un escaso contenido proteinaceo y
ocasionalmente escamas amnio6ticas. Si
bien la luz alveolar en general esta libre,
el intersticio alveolar ha aumentado de
grosor por la presencia de macréfagos y
edema minimo. Los capilares en cambio
estan colapsados. La trama elastica alveo-
lar y las fibras de reticulina no muestran
diferencias notorias con el control normal.
Los septos conjuntivos que dividen los lo-
bulillos pulmonares estan engrosados por
edema y en ocasiones derrames hemorra-
gicos minimos. Presentan ademas macré-
fagos cargados de pigmentos ocasionalmen-
te hemosiderinicos que no encontramos en
los pulmones normales. La trama fibrilar
esta discretamente aumentada.

En las ramas vasculares pulmonares no
encontramos cambios mencionables.

COMENTARIO

El enfisema lobar congénito no es muy
frecuente y menos aun en los recién na-
cidos. En 1967, Murray (1), autor de uno
de los trakajos mas completos al respecto,
e is6 166 observaciones en la literatura
de habla inglesa.

En el Boston Children Hospital Medical
Cen.er se trataron 26 enfisemas lobares
congéni os pero no todos eran recién na-
cidos. Las observaciones de la Mayo Cli-
nic 2 en los ultimos quince ahos llegan
a 6. En Li erpool (3) se han tratado por
enfisema lobar congénito tinicamente 4 re-
cién nacidos en el periodo 1955-1969.

En nuestro pais el primer caso, en un
recién nacido de 22 dias de edad, excelen-
temente documentado, pertenece a Cassi-
nelli (4) y data de 1940. Posteriormente,
Curbelo Urroz 5 primero y Arruti (6)
y Arruti y col. (7 mas tarde, se ocuparon
del tema reuniendo 7 observaciones, de las
cuales 3 eran enfisemas lobares congénitos
que curaron con lobectomia (2 del 1l6bulo
superior y la restante del 16bulo medio) y
4 eran enfisemas obstructivos que curaron
con broncoaspiracion.

Nuestra observacion actual es la de edad
mas tempranamente tratada en nuestro me-
dio. El diagnéstico en esta etapa no es
dificil si se cuenta con una buena radio-
grafia de térax. La comprobaciéon de una
disnea progresiva y de rapida evolucion
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en un lactante obligara entonces al estu-
dio radiografico. Una vez establecido el
diagnostico de enfisema agudo, sera nece-
cario descartar las causas obstructivas del
mismo (enfisema obstructivo). Asila bron-
coaspiraciéon mostrara en algunos casos que
se trataba del “sindrome del tap6n mucoso”
y en otros la toracotomia permitira la exci-
sion de un guiste bronquial. En buen nu-
mero de caso§ la causa del enfisema no
sera aparel;t/e y en esas condiciones debera
procederse a la lobectomia (8).

En algunos casos el estudio anatomopa-
tologico sera capaz de encontrar elementos
que justifiquen la produccién del enfisema.
Sin embargo si el estudio no es cuidadoso
o si el patélogo no tiene informacién previa
acerca del proceso, los resultados seran
inadecuados. En efecto, debe estudiarse el
pediculo del lébulo resecado sondando el
bronquio fuente de manera que los cortes
sigan el plano de division de las ramas
bronquiales principales. De esa manera los
defectos de constitucién del bronquio prin-
cipal y sus ramas seran facilmente obser-
vados. En nuestro caso el defecto era
multiple y difuso en el 1lébulo resecado.
Miltiple porque no solamente el cartilago
era el afectado y difuso porque participaba
toda la arborizaciéon bronquial sin quedar
localizado el defecto al bronquio princi-
pal. La pared bronquial estaba adelgazada,
como resulta facil comprobar al comparar
con un pulmén normal. El cartilago era
delgado, escaso y dejaba segmentos bron-
quiales sin armazén. Distalmente desapa-
recia rapidamente luego de las primeras
ramificaciones. El cartilago no mostraba
alteraciones notorias de los condroblastos,
pero la sustancia intersticial era menos al-
ciano6fila con mas sectores P.A.S. positivos.
Esto demuestra menos riqueza en mucopo-
lisacaridos acidos, concordando con los re-
.ultados de Binet y col. (9) que revelaron
una falta relativa de acido hialurénico y
condroitin sulfirico. El aspecto es muy se-
mejante al que presenta el cartilago de las
ramas bronquiales periféricas, aparente-
mente mas “inmaduro” que el de las ramas
principales. El tejido muscular liso y las
fibras elasticas que rodean los bronquios
tamb’én estan disminuidos. A pesar de que
la insuflacién se extiende en el arbol bron-
quial la distensién de la pared no parece
suficiente para dar cuenta de la reduccién
de estos componentes. Esa distension ex-
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plicaria en cambio la moderada disminu-
ci6n de glandulas bronquiales. En nuestro
caso son los elementos de origen meso-
dérmico los responsables mas notorios de
la hipoplasia, mientras que el epitelio pa-
rece conservado.

Otros autores han insistido fundamen-
talmente en los defectos del cartilago. Asi
la broncomalacia [Engel (10)] seria el re-
sultado de la presencia de cartilago anormal
como lesién focal en el bronquio princi-
pal (11,12, 12) o fundamentalmente en los
bronquiolos periféricos (14). El hecho de
que la lesion se extienda a todo el arbol
bronquial del lébulo afectado ha sido de-
ducido por Sloan (15) con fundamentos
clinicos aunque sin demostraciéon anaté6-
mica.

Se ha dicho que el cartilago es flacci-
do (15), hipoplastico (9), inmaduro (16, 17),
deficiente (11) o completamente ausen-
te (18). Stovin (12) encontré que el car-
tilago tiene una forma aracnoidea orien-
tada en el sentido longitudinal. Se ha
sugerido como patogenia mas probable del
enfisema lobar congénito que la bronco-
malacia permite en la etapa de espiracion
con el aumento de presion intratoracica el
colapso de pared bronquial que no dejaria
escapar el aire. Seria un mecanismo de
valvula. Si bien esta teoria toma en cuenta
la resistencia elastica en el sentido trans-
versal bronquial, algunos de los hechos
cbservados por nosotros nos permiten su-
poner un compromiso del componente de
retraccion elastica longitudinal. En efecto,
la disminucién notoria del tejido elastico
bronquial y en parte del musculo afecta
la retraccién elastica espiratoria. Con cada
movimiento inspiratorio el arbol bronquial
se elonga longitudinalmente, volviendo a
sus dimensiones previas en la espiraciéon
por la retraccion elastica. No sabemos sin
embargo qué trastornos puede producir en
la mecanica lobar la disminucién de esa
fuerza.

Se discute si las alteraciones encontradas
en el lébulo afectado deben considerarse
como un verdadero enfisema. Actualmente
existen dos definiciones utilizables del vo-
cablo enfisema. Para Fletcher (19), enfi-
sema es el aumento por encima de lo
normal del tamafno de los espacios aéreos
distales al bronquiolo terminal. Ese aumen-
to puede ser por dilatacién o por destruc-
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cién de sus paredes. Para la Sociedad To-
racica Americana (20) y la Organizacién
Mundial de la Salud (21), enfisema es el
agrandamiento de esos espacios aéreos que
se acompania de destruccién. Cuando no
hay destruccién denominan al proceso
hiperinsuflaciéon. Infortunadamente no se
define qué debe entenderse exactamente
por destrucciéon. En nuestro caso, en el
area subpleural, donde el proceso era mas
evidente, algunas paredes alveolares pa-
recian definitivamente fragmentadas. No
hemos podido documentar, asi como tam-
poco otros autores (13, 22, 23,24 235), dis-
minucién del tejido elastico al eolar. Ade-
mas, en favor de conservar la denominacion
de enfisema para el cuadro que nos ocupa
queda todavia el hecho de que la dila a-
ciéon alveolar persista luego de seccionado
el bronquio y con el mismo abierto. Esto
se explicaria por falta del retroceso o re-
traccion elastica obvia en un enfisema ge-
nuino con destruccién de fibras elasticas.

Hamilton y Gillespie (26) dudan de que
el proceso pueda ser producido simplemen-
te por la obstruccién en la corta vida del
nino. Potter (27) ha demostrado que el
feto respira “in utero” y es posible en-
tonces que se produzca una considerable
hiperinsuflacién previamente al nacimien-
to. En favor de esto los tabiques interlo-
bulillares del pulmén estudiado por noso-
tros mostraban ensanchamiento en parte
por edema, pero en parte por aumento de
fibras reticulares. También la presencia
anormal en esos sectores de macrofagos
cargados de pigmentos diversos, algunos
hemosiderinicos, sugieren una evolucién
mayor que los 10 dias de vida. El aumento
de la trama fibrosa ha sido descrito, en
el enfisema agudo congénito, por Bolande
y col. (28) y Leape y Longino (29), quie-
nes sostienen en estos casos la existencia
de una verdadera displasia fibrosa.

Diriamos para resumir, que si bien la
mayoria concuerda en cuanto a la patoge-
nia, la etiologia es oscura. Cassinelli (4)
presume con bases anatéomicas que un
grueso vaso pulmonar anormal puede in-
terferir embriolégicamente con el desarro-
llo del bronquio afectado. Otros autores
afirman la existencia de una verdadera dis-
plasia fibrosa de la trama bronquioalveolar.

Los hallazgos anatémicos en nuestro caso
permiten hablar de una verdadera hipo-
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plasia mesodérmica bronquial total, en la
que cada elemento tiene una constitucion
similar a una rama colocada en posicion
mucho mas periférica en un pulmoén normal.

RESUMEN

Se describe un caso de enfisema lobar
agudo en un lactante de 10 dias de edad,
caracterizado clinica y radiolégicamente.
El 16bulo afectado era el lébulo superior
cel pulmoén izquierdo. La evoluciéon fue
excelente luego que se practicara la lobec-
tomia correspondiente.

El estudio anatémico demostré una dis-
minucién de los componentes mesodérmi-
cos (cartilago, musculo liso y fibras elas-
ticas) de todo el arbol bronquial, de tal
manera cada rama bronquial tiene una
constituciéon semejante a otra situada mu-
cho mas periféricamente en un pulmén
normal. El aumento del colageno en los
tabiques interlobulillares, asi como la
presencia de macréfagos anormales con
hemosiderina, sugieren que el proceso de
insuflacién comienza “in utero” con los
movimientos respiratorios del feto, ya que
10 dias de evolucién en nuestro caso no
parecen ser suficientes para esos cambios.

RESUME

Description d’un cas d’emphyséme lo-
baire aigu chez un nourrisson agé de
10 jours décelé cliniquement et radiologi-
quement. Le lobe affecté était le lobe su-
périeur du poumon gauche. L’évolution a
é¢té excellente apreés avoir pratiqué la lo-
bectomie correspondante.

L’étude anatomique a revélé une dimi-
nution des composants mésodermiques (car-
tilage, muscle lisse et fibres élastiques) de
tout l’arbre bronchial, de telle sorte que
chaque branche bronchiale a une constitu-
tion semblable a celle qui est située beau-
coup plus a la périphérie dans un poumon
normal. L’augmentation du collagéne dans
les parois interlobulaires ainsi que la pré- .
sence de macrophages anormaux avec
hémosidérine font penser que le processus
d’insufflation commence “in uterus” avec
les mouvements respiratoires du foetus,
étant donné qué dans notre cas 10 jours
d’évolution ne semblent pas suffisants pour
ces modifications.
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SUMMARY

A case of lobar emphysema in a 10 day
old infant is described. The upper left
pulmonar lobule was affected as demon-
strated by clinical and radiological signs.
After lobectomy all sypmtoms subsided
and the present condition status of the
child is excellent.

The anatomical study showed a marked
reduction of the mesodermic complex
throughout the bronchial tree of the
affected lobule (car ilage, smooth muscle
and elastic fibers . Each bronchial ramifi-
cation is similar to another which is placed
more periferically in a normal lung. The
increase of coilagen fibers in interlobulillar
septa and the presence of abnormal macro-
phages with haemosiderine suggest that the
process of pulmonar insufflation began “in
utero”, since 10 days are not sufficient to
bring about such changes.
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