ENFISEMA LOBAR CONGENITO
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HISTORIA

EL enfisema lobar congénito es

" una enfermedad caracterizada

por la aparicion de un enfisema gi-

gante que afecta a un l6bulo pul-:
monar, se inicia desde el nacimien-
to, suele ser progresivo en su evo-
lucién y se manifiesta fundamen- -

talmente por un grave cuadro de
insuficiencia respiratoria.

Creemos interesante resaltar que
la nocién de enfisema lobar se opo-
ne, en cierto modo, a la de enfisema

pulmonar generalizado. En éste, la-

dilatacién de los alvéolos y la pér-

dida de elasticidad se extienden a’
todos los territorios pulmonares; -
ademas, es un proceso mas propioi
de edades avanzadas y suele apare-
cer como consecuencia y concomi-

tantemente con otros procesos pa-

tolégicos. En el enfisema lobar, por-

‘el contrario, es caracteristico que
el proceso enfisematoso esté bien
localizado en un solo 16bulo pulmo-
nar, es propio de las primeras eda-
des de la vida, no guarda relacién
manifiesta con otro proceso patolo-
gico, es progresivo y habitualmen-
te letal, a corto plazo, si no se
adoptan las medidas terapéuticas
oportunas,

Es extraordinaria la cantldad de

nombres que ha recibido esta en-
fermedad. Creemos interesante re-
gistrar aqui todos los que hemos

- hallado en la literatura y que, sin

duda alguna, se refieren a la mls-v
ma enfermedad. El nombre mas
extendido es el de enfisema lobar
congénito, que es el méas habitual
en la literatura anglosajona, con;

. mucho la mas abundante sobre el
. tema. Los restantes nombres que

ha recibido son: «enfisema pulmo-
nar localizado de la infancias, «en-
fisema infantil a tension», <<enﬁse4
ma infantil progresivo, <<enﬁsema
lobar infantily, «enfisema locahza-
do hipertréfico», «enfisema lobal!
obstructivo», «enfisema obstructi-
vo regional> y «enfisema lobar
malformativo gigante del lactan-
tes.

En la historia de esta enferme-
dad, hay que distinguir dos épocas.
La primera, que dura hasta 1943,
estd formada por algunas observa-
ciones anatomoclinicas de nifios fa-
llecidos con insuficiencia respirato-
ria progresiva. En esta priméra
época, el aspecto quistoide que los
pulmones ofrecen en la radiogra-
fia, daba lugar a frecuentes confu-
siones entre enfisema lobar, quiste
congénito y pulmén bulloso. En
1943, Fischer publica el primer ca-
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so de lobectomia en un lactante
afecto de enfisema lobar, y, desde
esta fecha, con los progresos de la
cirugia toracica pediatrica, aumen-
ta rapidamente el nimero de casos
intervenidos con éxito, con lo cual,
al poder examinar directamente la

Figura 1

Figura 2

Figura 3

pieza operatoria, se consigue el
diagnostico preciso de la enferme-
dad. En 1957, Rabaud recoge 79 ca-
s0s publicados. En 1962, Fontan y
col. calculan en cerca de 100 el nu-
mero de los publicados en todo el
mundo, de los cuales, la mayoria
corresponde a la literatura anglo-
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sajona. En la nacional no hemos
hallado ningtn caso. Por ello, la
publicacién del primer caso espa-
nol de enfisema lobar congénito,
nos ha llevado a hacer una revision
de los principales problemas que
plantea la enfermedad.

CASO CLINICO

M. T. B,
peso al

nacido de parto normal, con

de 2.950
por vez primera el dia 17-X-62, a los 27
dias de vida, pesando 3.200 gramos.

nacer grs. Es observado

Al nacer no se le practicé ninguna manio-
bra de reanimacion. Los primeros dias des
pués del
anormal, Desde los 8 dias, vomitos y cur-

nacimiento no se observo nada

va de peso estacionaria. A partir de la ter-
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cera semana, empiezan a notar que el nifio
respira con dificultad en algunas ocasiones.
La dificultad respiratoria aumenta gradual-
mente, sufre dos crisis de cianosis y en las
dltimos 24 horas la disnea y la taquipnea
.se han hecho mas patentes.

A la exploraciéon se aprecia disnea con
marcada retraccion costal, taquipnea de 80
respiraciones por minuto, ligera cianosis. En
.aparato respiratorio se aprecia hipersonori-
«dad con abolicién del murmullo vesicular en
todo el hemitérax izquierdo. Los tonos car-
«diacos son normales,

La radiografia frontal (fig. 1) muestra hi-
perclaridad de todo el hemitérax izquierdo,
de aspecto seudoquistico, con gran desvia-
«cién mediastinica hacia la derecha. Dentro
de la imagen clara se aprecian las lineas co-
zrespondientes a la trama broncovascular
pulmonar.

La radiografia de perfil {fig. 2) muestra
.gran hiperclaridad retroesternal, que corres-
ponde a la hernia mediastinica anterior del
pulmén enfisematoso.

Los examenes de laboratorio no revelan
minguna anormalidad.

Se coloca al enfermo en tienda de oxige-
no, con lo que mejora ligeramente su di-
ficultad respiratoria, pero a las pocas horas
sufre dos crisis de cianosis y la situacién se
hace cada vez mas critica. En vista de ello,
se decide practicar una lobectomia a las 24
horas de su ingreso, con el diagndstico de
enfisema lobar o quiste pulmonar congénito.

Intervencion. (Operador Dr. I. Claret Co-
rominas). Enfermito en decuabito lateral de-
recho. Amplia toracotomia a través del cuar-
to espacio intercostal izquierdo. Incindida la
pleura parietal, el tejido pulmonar enfisema-
toso se hernia por la herida operatoria. El
aspecto externo macroscéopico del 16bulo en-
fisematoso es el de un lébulo de gran tama-
fio, sonrosado y que no sufre variacién con
las maniobras respiratorias que se efectiian
a través del tubo de intubacion. La consis-
tencia es algodonosa, no observandose nin-
.guna variacién con la compresién externa,
salvo ligeras féveas en los puntos de con-
tacto. Se practica lobectomia en el lobulo
ssuperior izquierdo, que es muy dificultosa de-
bido a las espaciales caracteristicas de tama-
flo y posicién del tejido enfisematoso. Una
vez efectuada la lobectomia, el 16bulo inferior
izquierdo 'se reexpande perfectamente. Cie-
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rre de la lobectomia, dejando dos tubos de
drenaje para aspiracion.

El curso postoperatorio es intrascendente.
A las 48 horas, previa comprobacion radio-
grafica de la completa reexpansién pulmo-
nar (fig. 3), se retira el drenaje toracico. A
los diez dias, el nifio es dado de alta en per-
fecto estado. A los seis meses de la inter-
vencion el estado del aparato respiratorio es
completamente normal.

El estudio anatomo-patolégico de la pie-
za operatoria (Dr. Bieto) no revelé ningu-
na anormalidad del aparato bronquial, sus-
ceptible de explicar el enfisema producido.

ETIOPATOGENIA

El enfisema lobar congénito, res-
ponde al tipo del enfisema obstruc-
tivo localizado. Tal tipo de enfise-
ma se produce en estados patologi- -
cos que afectan a la estructura
bronquial o en casos de obstruc-
cion de la luz del bronquio por
cuerpos extraflos exégenos o endo-
genos. En estas circunstancias, el
bronquio afectado, o su contenido,
pueden actuar a manera de valvu-
la que permita la entrada del aire
al inspirar, pero no su salida en la
espiracién; la constitucién de este
mecanismo valvular, conduce, si
persisten las circunstancias patolo-
gicas, al enfisema progresivo.

Dos hechos fisiologicos favore-
cen la formaciéon de una valvula
endobronquial: 1.2) en la inspira-
cibn el bronquio se dilata, mientras
que su luz se reduce en la espira-
cibn; 2.2) la inspiracién, movi-
miento activo y muscular, es mas
potente que la espiracién que es
fundamentalmente pasiva. Debido
a estos dos hechos, se comprende
que en la obstruccién progresi-
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va de la luz bronquial se puede lle-
gar a un punto en que es posible
la entrada en los pulmones de cier-
ta cantidad de aire, mientras que
su salida es imposible; con ello
(quedan constituidas las condiciones
patolégicas precisas, para el des-
arrollo del enfisema lobar obstruc-
tivo. ‘

Ahora bien, en el caso del eufi-
sema lobar congénito, no esté acla-
rada la causa que produce el me-
canismo valvular de Ja luz bron-
quial y la dilatacién progresive de
los alvéolos pulmonares. Revisare-
mos brevemente las diferentes cau-
sas que se han invocado.

Causas bronquiales. — La causa
de la obstrucciéon de la luz bron-
quial se ha atribuido a defectos pu-
ramente bronquiales y, entre ellos,
a la existencia de unos repliegues
anormales de la mucosa bronquial.
Han sido observados por algunos
autores y se ha dicho que no se
hallan méas veces porque, al prac-
ticar la lobectomia, la zona pato-
légica puede quedar en la regién
del mufién bronquial.

Esta misma explicacién se ha da-
do para justificar las grandes dis-
crepancias que existen sobre el es-
tado del cartilago bronquial, pues,
mientras unos lo hallan normal,
otros encuentran diferentes altera-
ciones. Se ha descrito raramente la
ausencia de cartilago y, con mayor
frecuencia, una escasez global de

tejido cartilaginoso; la blandura -

exagerada de la pared bronquial
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motivaria su aplastamiento en Ia
espiracion, con la consiguiente di-
ficultad a la salida del aire inspira-
do. No obstante, hay que hacer ob-
servar, como recalca Engel, que el
bronquio lobar normal del lactante
tiene un aspecto microscépico po-
bre en tejido cartilaginoso, hasta
el punto de ser semejante al del pe-
queflo bronquio intrapulmonar del
adulto. Este hecho no parece ha-
berse tenido en cuenta por muchos
autores, al juzgar la anatomia pa-
tologica del bronquio de los lactan-
tes. Sloan admite como causa una
blandura patologica de la pared
bronquial, complementada por una.
secrecion excesivamente espesa.

Causas peribronquiales. — Se
han descrito una serie de posibles.
causas peribronquiales, que actua-
rian comprimiendo el bronquio y
creando asi un mecanismo valvu-
lar. Se han hallado cardiopatias
congénitas no precisadas (Jeune y
col.), conducto arterioso persisten-
te (Potts, Hollinger y Rosenblum),
una arteria pulmonar de curso
anémalo (Morse y Gladding) y
otras causas extrinsecas de com-
presion bronquial.

No obstante, no debe olvidarse
que la resistencia del bronquio a
la"compresién extrinseca es muy
grande, debido a su armazén rigi-
do cartilaginoso. Para poder admi-
tir que una causa peribronquial de
las mencionadas es el origen del
enfisema lobar, deberfa aceptarse,
al mismo tiempo, una blandura pa-
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tolégica de la pared bronquial o
‘una acciétn de la malformacion,
desde periodos muy precoces del
desarrollo intrauterino. Por otra
parte, hay que tener en cuenta que
la coexistencia de anomalias vas-
culares con un enfisema lobar con-
génito, no implica necesariamente
una relacion de causa a efecto, pues
puede tratarse de malformaciones
regionales asociadas.

Anowia neonatal. — Se ha habla-
do del papel que puede jugar en la
etiologia, la anoxia neonatal y las
‘maniobras de reanimacion del re-
" ¢ién nacido (Ehrenhaft). El estu-
dio de los casos publicados de enfi-
sema lobar, revela este anteceden-
te con alguna frecuencia, pero no
se ha logrado establecer qué tipo

de relacién puede existir entre am--

bos hechos. Se ha dicho que el es-
tado de anoxia neonatal, responsa-
ble de la inhalacién de mucosida-
des, puede ser un factor desenca-
denante del enfisema localizado, en
enfermos predispuestos por una
malformacién bronquial.

Defectos de los alvéolos. — To-
das las teorias patogénicas enume-
radas hasta ahora, pueden ser cier-
tas y ser el origen de un nimero
indeterminado de casos de enfisema
lobar. Pero sorprende que en gran
ntmero de casos, aproximadamen-
te la mitad de los publicados, no se

ha hallado ninguna lesién bronquial

o malformaciéon que pueda estar
etiolégicamente relacionada con el
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desarrollo de un enfisema obstruc-
tivo..

Hay un hecho sorprendente que
forzosamente debe valorarse: el
enfisema obstructivo que es habi-
tual observar, debido por ejemplo
a la aspiracion de un cuerpo extra-
fio, no da nunca una imagen radio-
l6gica tan hiperclara como la que

da el enfisema lobar congénito, en

el cual el aspecto radiografico es
francamente quistoide. El enfisema
obstructivo habitual no produce
jamés la enorme dilatacion del pa-
rénquima pulmonar que produce el
enfisema lobar congénito y que lle-
ga a quintuplicar el tamafio del 16-
bulo pulmonar normal.

Por ello hay que pensar que es
probable exista un defecto o mal-
formacioén congénita de la fina es-
tructura de la pared alveolar. El
hecho de que tal alteracion estu-
viera limitada al territorio de un
solo 16bulo, haria pensar que su
origen se puede deber a un tras-
torno circulatorio o nervioso loca-
lizado. Marie propone para este
proceso patologico, por ahora no
demostrado, la denominaciéon de
«megaalveolosis lobar». La apari-
ci6n del enfisema, no tendria pro-
piamente su origen en un defecto
de la dinAmica respirtoria, sino
que, antes de entrar por primera
vez el aire en los alvéolos pulmona-
res, éstos se hallarian malforma-
dos y enormemente agrandados.

Asociacion con otras malforma-
ciones. — Aparte las anomalias
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vasculares ya mencionadas, se han
hallado otras anomalias del me-
diastino anterior (Gross y Lewis,
Lewis y Potts, Williams).

Se han descrito algunos casos de
existencia de un bronquio suple-
mentario destinado a una parte del
16bulo afectado (Marie y See, Santy
y colaboradores).

- La asociacién con una hernia
diafragmatica ha sido descrita por
White-Jones y Temple y por Leahy
y Butsch).

Christiaens ha descrito un caso
en un nino afecto de «cutis laxas.

De cuanto llevamos expuesto, se
deduce la poca unanimidad existen-
te entre los diferentes autores, re-
ferente a la patogenia del enfisema
lobar congeénito. Resumiendo, lo
que puede decirse es que, probable-
mente, se trata siempre de un pro-
ceso malformativo que afecta a un
I6bulo pulmonar, que esta frecuen-
temente asociado con otras malfor-
maciones congénitas y que no se
han podido precisar todavia el fac-
tor, o factores, que impiden la sa-
lida del aire inspirado de los pul-
mones y que conducen a la enorme
dilatacién seudoquistica del 16bulo
pulmonar afectado.

ANATOMIA PATOLOGICA

El 16bulo pulmonar en que asien-
ta el enfisema lobar esta uniforme-
mente distendido hasta el punto de
llegar a quintuplicar su tamaifio
normal. Es blando, flota en el agua
y no se deshincha cuando se deja
con el bronquio cortado y sin ligar.
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Su coloracién es rosa palido y, so-
bre la superficie lisa, se observan.
a veces unas ampollas enfisemato--
sas subpleurales. Al corte, el tejido.
pulmonar tiene un aspecto espon-
joso.

El proceso enfisematoso afecta.
casi siempre a uno de los dos 16bu-~-
los superiores. En algunos casos se:
ha hallado en el 16bulo medio. No.
se ha dado ninguna explicacion.
aceptable al hecho de que los 16~
bulos inferiores permanezcan siem-.
pre. indemnes. '

Al examen microscopico se ha-
llan los alvéolos dilatados como es
caracteristico en todo enfisema obs-
tructivo. Los septos interalveolares.
estan adelgazados y en algunos lu--
gares estan rotos, formando bullas
de variado tamafo. No se hallan.
signos inflamatorios de ninguna.
clase. En el examen de los bron--
quios se han hallado deficiencias
del cartilago o repliegues de la mu-.
cosa, que se han considerado res-:
ponsables de la producciéon del me-
canismo valvular. En la mayoria de:
las ocasiones, no se ha hallado en
el bronquio anormalidad alguna.
Practicando coloraciones especia--
les, Jewett y Adler no han conse-
guido hallar, en sus cuatro casos,
ninguna anormalidad del tejido
elastico del bronquio lobar.

SINTOMATOLOGIA

La enfermedad se manifiesta en
recién nacidos o lactantes de pocos
meses, que no suelen presentar nin-
gun antecedente que llame la aten-
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cién. Se presenta en prematuros,
con la misma frecuencia relativa
que en los nacidos a término. En
cuanto al sexo, se ha hallado con
doble frecuencia en el masculino
que en el femenino (21 veces frente
a 11, en la revisién de Jewett y
Adler).

Lo que caracteriza fundamental-
mente al enfisema lobar congénito,
es la aparicién, sin causa infeccio-
sa alguna, de signos de dificultad
:respiratoria que van progresiva-
‘mente en aumento. La aparicién de
,estos signos puede ser muy precoz,
,incluso el segundo dia de vida, pero
puede diferirse varios meses su ob-
'servacion, sobre todo si el pequefio
'es examinado con poca atencién o
'si, sus episodios de dificultad res-
'piratoria, se atribuyen a infeccio-
“nes respiratorias banales.

. En su forma mas frecuente, las
manifestaciones clinicas empiezan
a las dos o tres semanas de vida.
'Hasta este momento el recién na-
'cido progresa bien y ningln sinto-
'ma respiratorio llama la atencion;
a lo mas, puede apreciarse retros-
pectivamente que el nifio se cansa-
:ba mas de lo habitual al tomar el
pecho o el biberén. En algunas oca-
siones pueden existir vomitos des-
de el nacimiento y una curva de
peso poco satisfactoria.

De una manera inesperada, se
‘gmpieza a apreciar disnea con ta-
‘quipnea que no halla explicacién
en ningun proceso respiratorio de
tipo infeccioso. Existe retraccion
costal inspiratoria y puede oirse
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quejido espiratorio. No se suelen
apreciar sibilancias. Con bastante
frecuencia aparece cianosis, desde
el principio de las manifestaciones.

de dificultad respiratoria.

Este cuadro clinico tiende a agra-
varse de manera progresiva, mas o
menos rapidamente, hasta llegar, a
veces en poco tiempo, a una insufi-
ciencia respiratoria gravisima, que
apenas es mejorada por la adminis-
tracién de oxigeno y que puede con-
ducir rapidamente al desenlace fa-
tal. Pero, en general, la evolucién
es mas lenta en dias o semanas,
asistiéndose a remisiones relativas
del cuadro clinico, intercaladas con
agudizaciones cada vez peores, que
pueden aparecer con motivo de in-
fecciones respiratorias o sin causa
aparente alguna.

Las crisis de insuficiencia respi-
ratoria, cada una de las cuales pone
en peligro la vida del nifio, pueden
repetirse con gran frecuencia, in-
cluso varias veces en el mismo dia,
perc en otras ocasiones, después de
un periodo inicial tormentoso, el
cuadro clinico tiene tendencia a es-
tabilizarse, la disnea y taquipnea.
se hacen menos graves en los inter-
valos, mientras los brotes agudos
se van sucediendo de manera mis
espaciada, aunque sin dejar de re-
presentar, cada uno de ellos, un
grave peligro para la vida del en-
fermo. De esta manera, ha habido
enfermos en quienes la intervencién.
quirdrgica resolutiva se ha ido de-
morando hasta edades muy tardias.

La exploracién clinica aporta da-
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tos que ayudan al diagnéstico en
‘cualquier fase o momento de la evo-
lucion. Aparte los signos de insufi-
ciencia respiratoria que ya hemos
mencionado (disnea, taquipnea, cia-
nosis, retraccién inspiratoria cos-
tal), lo mas llamativo es la aboli-
cion o disminucion del murmullo
vesicular del laco afecto, acompa-
fiada de hipersonoridad a la percu-
sién. También puede apreciarse una
gran desviacion contralateral del
mediastino, que se manifiesta espe-
cialmente por el desplazamiento del
latido de la punta cardiaca. Si no
existe una infeccién respiratoria
asociada, no se oyen fenémenos
bronquiales patoldgicos.

Los exdamenes de laboratorio no
suelen proporcionar ningin dato de
interés, aunque esta negatividad
ayuda a descartar otras enfermeda-
des, como la bulla del pulmén esta-
filocoeico que, desde un punto de
vista puramente clinico, puede
prestarse a confusion,

Los datos méas decisivos nos los
proporciona. el estudio radiolégico.
En la radiografia toracica en posi-
cién frontal destaca en primer lu-
gar el enorme enfisema del 16bulo
pulmonar enfermo. Cuando se ob-
serva el enfermo a radioscopia, la
hiperclaridad del enfisema destaca
aun mas en el momento de la espi-
racién. El aspecto de la imagen pa.-
tologica es netamente quistico, sin
que en el interior de tal pseudo-
quiste se halle jamas nivel liquido.
Los contornos de la imagen pue-
den ser borrosos, mal limitados. Es
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importante recalcar que, en la pe-
licula radiografica, la imagen hiper-
clara pseudo-quistica del enfisema
lobar, se halla cruzada por una fina
trama broncovascular, bien visible
si se busca, que denota la existen-
cia de parénquima pulmonar y, por
lo tanto, el caracter «habitado» de
la zona de aspecto quistico.

El hemidiafragma correspon-
diente estad rechazado hacia abajo.
Existe un gran desplazamiento con-
tralateral del mediastino que, en el
examen radioscopico, se observa
cOmo tiene tendencia a corregirse
en el momento de la inspiracion.
En los casos mas graves, se obser-
va una verdadera hernia mediasti-
nica, que estd favorecida por la
gran movilidad que tiene el medias-
tino en el lactante. Pueden obser-
varse zonas de pulmén atelectasi-
co, producidas por la compresién
ejercida por el 16bulo enormemente
agrandado. A la vista de una de es-
tas imagenes radiogréficas, es facil
imaginar la escasa cantidad que
resta de parénquima pulmonar fun-
cionante.

En la radiografia de perfil se de-
tecta perfectamente la hernia me-
diastinica, en forma de un Aarea
anormalmente transparente, situa-
da detras de la porcién superior del
esternén.

La practica de la broncografia
es de poco valor y, en estos lactan-
tes, no carece de peligros. Muestra
el arbol bronquial del pulmoén afec-
to, torsionado y desplazado de su
lugar habitual. En la regién del 16-
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bulo afectado, los bronquios se sue-
len ver mas estrechos de lo habi-
tual, como si todo el arbol bron-
quial de tal 16bulo fuera hipopla-
sico.

La broncoscopia también puede
ser peligrosa si existe una grave
dificultad respiratoria. Est4 indica-
da fundamentalmente en aquellos
casos en que existen dudas sobre
la. posible existencia de un cuerpo
extrafio intrabronquial. En los ca-
sos en que realmente se trata de
un enfisema lobar congénito, la
broncoscopia no logra hallar la cau-
sa productora del enfisema. En al-
gunos casos se ha creido ver que
el bronquio lobar era mas facilmen-
te colapsable de lo habitual. Pero
la experiencia de la mayoria de los
autores que la han practicado indi-
ca que la broncoscopia no propor-
ciona ningdn dato valioso en el es-
tudio del enfisema lobar congénito.

| DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Siendo el diagnoéstico preopera-
'torio de esta afecci6n fundamental-
mente radiolégico, podra ser con-
‘fundido con todas aquellas enfer-
‘medades que, en el examen radio-
légico del toérax, muestren image-
lnes de hiperclaridad pulmonar que,
en alglin momento de su evolucidn,
tengan cierta semejanza con la del
enfisema lobar.

| Hernia diafragmdtica. — Puede
confundirse con ella y, de hecho, se
citan casos en que se llegd a la in-
'tervencién con este diagnéstico. Es
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cierto que, en un examen radiol6-
gico superficial, ambos cuadros pue-
den tener, a veces, cierta semejan-
za; pero el diagnostico de hernia
diafragmética puede quedar pronto
eliminado, mediante la administra-
cioén de papilla baritada.

Neumotérax cspontdneo. — La
presencia de un neumotérax en las.
primeras semanas o meses de vida.
es un hecho poco frecuente. Casi
Ginicamente se observa como con-
secuencia de una reanimacién poco
cuidadosa de un recién nacido as-
fictico o en el curso de una neumo-
patia estafilocOcica; pero, en reali-
dad, en este Gltimo caso es con esta.
afeccién con la que hay que hacer
el diagnostico diferencial.

En el neumotdrax espontaneo, el
momento de aparicion es el primer
dia de vida casi con seguridad; en
este caso, tendremos el anteceden-
te de que el nifio ha nacido asfitico’
y de que se le ha practicado una
reanimacién vigorosa, con insufla-
cién de aire en los pulmones.

Aparte los antecedentes, en el
examen radiografico se ve el pul-
mén colapsado de manera unifor-
me, formando un muifién junto al
hilio y con un limite muy neto entre:
él y la claridad producida por el
neumotdrax periférico. Ademas, en
el neumotérax no se observa trama.
pulmonar en el interior de la ima-
gen aérea.

Quiste pulmonar congénito. —
Es la entidad que se puede confun-
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dir mas facilmente con el enfisema
lobar. Tales quistes se pueden po-
mer rapidamente a gran tensién, en
cualquier momento a partir del ins-
tante de la primera respiracién.
‘Cuando este hecho se produce en
recién nacidos o lactantes peque-
_hos, se realiza un cuadro clinico to-
talmente superponible al que hemos
descrito en el enfisema lobar. Sélo
un dato radioldgico puede darse

que tenga valor diagnéstico dife-

rencial: en los quistes pulmonares
a tensién no se observa trama bron-
covascular en el interior de la ima-
.gen aérea, mientras que en el enfi-
Sema. lobar es bien visible. Por lo
demas, la confusion diagndstica en-
‘tre estos dos procesos no acarrea
mingin perjuicio al enfermo, pues
€l criterio terapéutico es idéntico
en ambos y el diagnéstico definiti-
vo lo dari el examen directo de la
‘pieza operatoria obtenida por lobec-
tomia. '

Neumopatia estafilocécica. —
Debe tenerse igualmente en cuenta
en el diagnostico diferencial. En los
-€asos en que se han observado los
focos neumoénicos de la fase inicial
v las rapidas variaciones subsi-
guientes de la imagen radiogréfica,
€l diagnodstico de neumopatia esta-
filocécica se impondri sin dificul-
‘tad. Tampoco cabe confusién con
€l enfisema lobar en los casos en
que, en vez de una sola bulla, se
'visualizan dos o méis. Pero en los
<€asos observados por primera vez
lejos del periodo de recién nacido,
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en que se desconozca el antecedente
de una enfermedad pulmonar agu-
da y en los que, adem4s, la imagen
aérea sea Unica y cause una gran

- desviaciéon mediastinica, la confu-

sion con el enfisema lobar congéni-
to es posible.

Las variaciones especificas del
cuadro hemético y una elevada eri-
trosedimentacion, son datos a favor
de neumopatia estafiloccica. Tam-
bién lo es el hallazgo de estafiloco-
cos en el frotis faringeo. En los
casos de duda debe hacerse un in-
tenso tratamiento antibiético; la
mejoria del cuadro clinico y radio-
légico, constituye un argumento de
primer orden a favor de la etiolo-
gia infecciosa de la bulla pulmonar
gigante.

Enfisema adquirido. — Queda fi-
nalmente el diagnéstico diferencial
con el enfisema adquirido, obstruc-
tivo o compensatorio. Ciertamente,
en estos casos, la imagen radiogra-
fica no suele prestarse a confusion,
porque estos enfisemas no adoptan
una forma seudoquistica como el
enfisema. lobar congénito. En los ca-
sos de obstruccion bronquial por
cuerpos extrafios exogenos o endo-
genos, en que pudiera existir con-
fusién, la broncoscopia puede ser
decisiva para el diagnéstico. La
mayor dificultad se hallarid en los
casos de agenesia total de un pul-
moén con enfisema contralateral
compensador, pues la imagen radio-
grafica puede ser muy sugestiva de
enfisema lobar congénito.
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El tratamiento de eleccion del en-
fisema lobar congénito es la extir-
pacién quirtrgica del 16bulo afec-
tado. Pero la rapidez evolutiva de
la enfermedad, el grado de afecta-
cion de la funcién respiratoria y la
posible existencia de fases en que
el enfermo se adapte relativamente
bien a las condiciones cardio-respi-
ratorias creadas por el proceso pa-
tolégico, hacen que puedan variar
las circunstancias y el momento en
que tal intervencion deba llevarse
a cabo.

A la pregunta de si existe algin
tratamiento conservador, debe con-
testarse con la negativa absoluta.
Cuando la cirugia toracica infantil
estaba en sus comienzos, se intent
en algunos enfermos un tratamien-

- to puramente sintomatico, con la
esperanza de conseguir la curacién
espontanea de la enfermedad. Sin
negar que este hecho se pueda pro-
ducir excepcionalmente, la expe-
riencia recogida con esta conducta
ha sido desastrosa.

Nelson publica nueve casos, de
los cuales los dos primeros no fue-
ron intervenidos por no haberse lle-
gado en vida al diagnoéstico; ambos
fallecieron y se hizo el diagnostico
en la necropsia. Los otros siete fue-
ron intervenidos de lobectomia con
seis curaciones completas y una
sola defuncién,

Jewett y Adler recogieron en
1957, 40 casos publicados de enfise-
ma lobar. En 35 se practico lobec-
tomia con sb6lo dos defunciones.
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Los 5 casos no intervenidos, falle-
cieron. '
Santy y col. encuentran 15 casos
de la literatura en que se adoptd
una actitud expectante; de ellos so-
brevivieron 6; al no haber compro-
bacién histolégica, queda atn la
duda de si todos los que se salva-
ron estaban verdaderamente afec-
tos de enfisema lobar congénito.

En un intento de evitar la lobec-
tomia, Korngold y Baker publica-
ron dos casos curados mediante la
introduccién de una aguja en el in-
terior del parénguima pulmonar en-
fisematoso, por lo cual extrajeron
aire; dejaron introducida la aguja
durante 24 horas y después aspi-
raron el neumotdérax que se habia
producido. Estos resultados no han
podido ser confirmados por otros
autores y la practica de este méto-
do ha llevado consigo importantes
complicaciones pues, sobre no redu-
cir practicamente el enfisema, se
produce siempre un neumotérax
que complica la evolucién. Potts
dice que, aparte los malos resulta-
tados que proporciona, este trata-
miento es ilégico; no alcanza a
comprender qué clase de logica es
la que induce a meter una aguja
en el interior de un pulmén enfise-
matoso.

Descartado el conservador, no
queda méas tratamiento que el qui-
rargico. La lobectomia es el unico
tratamiento que permite curar el
enfisema lobar congénito. Perdido
el miedo a la cirugia toracica in-
fantil, e incluso a la del lactante
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muy pequeilo, los éxitos del trata-
miento radical del enfisema lobar
se multiplicaron y en las ultimas
publicaciones no se hallan apenas
estadisticas de mortalidad, porque
es bajisima. Santy recoge 34 lobec-
tomias por enfisema lobar, todas en
lactantes, con s6lo 4 defunciones.
Jewett y Adler, en nifios de todas
las edades, hallan 2 fallecimientos
entre 35 lobectomizados por esta
enfermedad. Fischer, una muerte
entre 36 intervenciones.

El momento de la intervencién
debe ser independiente de la edad
del nifio, pues son ya numerosisi-
mas las comunicaciones de casos
operados dentro del primer mes de
vida, como el nuestro, con resulta-
dos tan excelentes como en edades
posteriores. El mejor momento sera,
aquel en que se haga el diagnos-
tico de enfisema lobar congeénito
con seguridad.

Cuando el enfermo esta con una
crisis aguda, con dificultad respira-
toria progresiva y cianosis, la in-
tervencién es imperativa, urgente
¥y salvadora de la vida del nifio. Las
primeras lobectomias por enfisema
lobar, en los tiempos «heroicos» de
la cirugia torécica infantil, se prac-
ticaron todas en este momento cri-
tico para la vida del enfermo.

Cuando el problema respiratorio
no es tan grave, existe tan sélo una
disnea bien tolerada y la vida, por
consiguiente, no estd comprometi-
da, es aconsejable la observacién
durante unos dias o semanas, bajo
vigilancia cuidadosa, en previsién
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de una agravacién stibita. Si no se
observa una franca regresion de la
imagen patoldgica (en cuyo caso
habriamos de pensar en revisar el
diagnéstico), deberi procederse sin:
demora a la intervencion, para evi-
tar los graves riesgos que se deri-
varian de cualquier infeccién res-
piratoria banal que adquiriera el
nifio. ‘

Quedan finalmente los casos en
que la evoluciébn es mas crénica,
pues después de pasar los primeros
meses con episodios agudos de ma-
yor o menor gravedad, el enfermo
queda, por asi decirlo, estabilizado,
con la imagen radiografica tipica
siempre persistente, con disnea mo-
derada o aun ausente, que se hace
s6lo manifiesta en el curso de una
infeccién respiratoria. La induda-
ble existencia de casos de esta in-
dole explica las observaciones de
la literatura en las que se llegb a
la lobectomia curativa a una edad
tardia, como uno de Nelson que fue
intervenido con éxito a los siete
afios de edad. Es mas, Santy cita
los casos de Daumet y Le Melletier
que lo diagnosticaron en una ra-
dioscopia sistematica de una mu-
chacha de 15 afios y el sorprenden-
te caso de Royes, quien descubrid
el enfisema, lobar en la autopsia de
un hombre de 39 afios, muerto por
accidente.

Estos hechos no permiten adbp-
tar, en ninglin caso, una actitud de
abandono terapéutico frente a la
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enfermedad, pues parece evidente
que, en cualquier caso, son mayores
los riesgos del desplazamiento me-
diastinico y de la atelectasia que se
producen, que los peligros inheren-
tes a una lobectomia en un pulmén
no infectado. Si siempre es conve-
niente asegurar al maximo el diag-
néstico antes de la intervencioén, en
estos raros casos debe extremarse
la prudencia, para no tomar por en-
fisema lobar un pulmén estafiloco-
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cico u otra afeccion susceptible de
curar sin lobectomia.

Pero, cuando el diagnéstico es
acertado, sea cual sea la edad del
nifio y la modalidad evolutiva que
adopte la enfermedad, debera pro-
cederse sin demora a la lobectomia.
El éxito de esta intervencion en el
enfisema lobar congénito, se debe
a los grandes progresos de la ciru-
gia toracica infantil y constituye
uno de sus mayores triunfos.
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