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CASO CLINICO 1

- Lactante de 32 dias derivado del Hospital de Elda
por cuadro de dificultad respiratoria

* Ingresa por cuadro compatible con bronquiolitis

* A su ingreso en hospital de referencia se realiza
radiografia de torax
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ANTE SOSPECHA DE
ENFISEMA LOBAR
CONGENITO SE
TRASLADA A HGUA
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INGRESO

EXAMEN FISICO:

Signos Vitales: FC:130lpm FR:
o0rpm, T:36,5

Buen estado general, leve
distres respiratorio, con
requerimiento de oxigeno por
gafas nasales

Cardiopulmonar: Leve tiraje
subcostal. Hipoventilacion en
hemitorax derecho,
principalmente en apex con
aceptable entrada en base
derecha. Buena entrada de aire
en hemitorax izquierdo

Resto normal

EVOLUCION:

6-8 DE ABRIL

Situacion clinica
Indistinguible de una
bronquiolitis con buena
evolucidn clinica, por lo
gue se decide
seguimiento ambulatorio
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Lobulo medio con signos de
atrapamiento aéreo. No obstruccion
central evidente. No alteraciones en
via aérea. Produceompresion y
desplazamiento de estructuras
adyacentes, atelectasias de LS y LI
ipsilateral. Desplaza mediastino hacia
la izquierda. No se visualiza
alteraciones vasculares N
mediastinicas. piriien de
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CASO CLINICO 2

 Recién nacido de sexo masculino a término de
41+2 semanas de gestacion

* Durante Gestacion:

v'Ecografia prenatal de la semana 20 sospecha
malformacion adenomatosa quistica pulmonar

v RMN semana 27+6, asimetria en tamafno y sefal
del pulmon derecho con respecto al izquierdo,
desviacion silueta cardiaca hacia lado derecho

vEcografia semana 35+4, no se observa
patologia pulmonar, Unicamente ligera hipertrofia
cardiaca e
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* Ingresa para vigilancia durante seis dias
permaneciendo asintomatico en todo momento por
lo que se decide seguimiento ambulatorio por
Cirugia Pediatrica y Neumologia Pediatrica

Silueta mediastinica desplazada hacia la derecha,

Leve hipoventilacion bilateral Servicio de

, . ) Pediatri
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Discreta desviacion de la silueta
hilio-mediastinica hacia la derecha.
El campo medio del hemitorax
izquierdo presenta mayor
radiolucencia, con desplazamiento
de la trama broncovascular del
parénquima adyacente
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CASO CLINICO 3

* Recién nacido de sexo masculino pretérmino de 35
semanas de gestacion, primer gemelo

* Ingresa por prematuridad y distres respiratorio leve
gue evoluciona favorablemente, en el contexto de
este cuadro se realiza una radiografia de torax
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Condensacion basal derecha

La zona de condensacion basal
derecha ha desaparecido,

evidenciando actualmente una

zona sin vasos, hiperclara

Dado que el paciente queda asintomatico se decide control

ambulatorio
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Hiperinsuflacion del segmento lateral del
LM, que condiciona leve compresion sobre
el segmento medial del mismo y
abombamiento posterior de la cisura
mayor derecha. No esta condicionando un
desplazamiento mediastinico significativo.
El arbol traqueobronquial es de
caracteristicas normales, sin identificar
imagenes sugestivas de compresion
bronquial. No se identifican estructuras
vasculares anémalas ni imagenes

uisticas.
q Xe
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* A los dos meses se realiza fibrobroncoscopia que
evidencia una estenosis congénita del bronquio
principal izquierdo.

* Alos 8 meses de vida se realiza lobectomia media
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ENFISEMA LOBAR CONGENITO

* Es una malformacién pulmonar de las vias respiratorias bajas
gue se caracteriza por una hiperinsuflacion de uno o mas

|6bulos

- Se le clasifica dentro de las malformaciones pulmonares
congénitas junto con la malformacion adenomatoide quistica,

el secuestro pulmonar y el quiste broncogénico

« Actualmente se prefiere el termino:

Pulmodn histologicamente normal, una zona del
parénquima pulmonar cuya unica alteracion es la
hiperinsuflacion
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Patogenia

Obstruccidn de los
bronguios durante el
desarrollo embrionario

——

EFECTO ¢
VALVULA

EXTRINSECA

- Anomalias vasculares:
anillos vasculares, arteria
pulmonar andOmala

- Masas intratoracicas

- Adenopatias hiliares o
mediastinicas

INTRINSECA

Defecto de la pared del
bronquio: Alteracion del
cartilago

Atresia bronquial
Obstruccion luminal:
Granuloma, meconio

Desplazamiento Compresion del >
. , Sobreexpansion
del mediastino pulmén normal ,
. <|" €— | del I6bulo Servicio de
hacia el lado circundante y Pediatri
afectado e
opuesto contralateral




40-50%

2-10%

El enfisema lobar
congeénito puede asociar
otra malformaciones en
un 14%-40% de los caso,
las mas comunes
cardiologicas:

- Ductus y defectos
Interventriculares

Otras:

- Hernias diafragmaticas
- Malformaciones renales
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Manifestaciones clinicas

Los sintomas suelen manifestarse;

» Al nacimiento en el 25%-33% de los casos
» Durante el primer mes de vida en el 50%

»Y la mayoria antes del afo de edad, siendo infrecuente su

manifestacion después de los 18 meses
» Pequena porcion hallazgos casual

PERIODO NEONATAL:

- Distres respiratorio progresivo, taquipnea, disnea, cianosis tiraje
intercostal, y subcostal puede haber abombamiento del hemitorax.

* En caso mas leves taquipnea transitoria

DESPUES DEL PRIMER MES:

» Disnea, bronquitis obstructiva y neumonias recurrente, pobre alimentacion

y fallo de medro

ASINTOMATICOS
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Diagnodstico

« Radiolucidez marcada en el area del

| RADIOGRAFIA DE TORAX |EIITEUIET

* Vascularizacion disminuida I6bulo
afectado

« Atelectasia de los I6bulos inferiores
respectivos

* Segun el grado de hiperinsuflacion:

« Aplanamiento del diafragma,
aumento de los espacios
intercostales.

« Desviacion de la traquea y
mediastino hacia el lado contrario de
la lesion y "herniacion” del [6bulo a
traves del mediastino anterior [,x g
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TAC DE TORAX

* Permite realizar diagnostico cuando la
ﬁ radiografia no es concluyente.

'« Diferencia el enfisema lobar congénito
o - de otras malformaciones pulmonares

. congeénitas.
KV 120 . ° Importante para demostrar etiologia
30 . ,
obstructiva extrinseca.

| BRONCOSCOPIA

* No es necesaria para el diagnostico , pero puede ser util para
descartar una lesion obstructiva del bronquio como causa,
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Tratamiento

« Clasicamente se ha considerado la
lobectomia como tratamiento de
eleccion:

* Es curativa

* |Indicada en RN o nifios con distres
respiratorio grave

 Manejo conservador es razonable en
nuAios asintomaticos 0 Minimos
sintomas, exacerbaciones
respiratorias que se toleran
adecuadamente y estabilidad clinica
tras resolucion
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ORIGINAL BREVE

Hiperinsuflacion lobar congénita: manejo conservador como
alternativa terapéutica

C. Hermoso Torregrosa®, E. Moreno Medinilla, E. Pérez Ruiz,
P. Caro Aguilera y F.J. Pérez Frias

Seccion Neumologia Infantil, Unidad de Gestion Clinica Pediatria, Hospital Materno-Infantil Carlos Haya, Malaga, Espana

Recibido el 1 de mayo de 2012; aceptado el 29 de julio de 2013
Disponible en Internet el 23 de octubre de 2013

Manejo conservador, puede seguirse de resolucion
progresiva del mismo y, a largo plazo, el crecimiento
pulmonar suele ser normal, dado que se trata de un
parénquima pulmonar normal
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Original article

Conservative management of antenatally diagnosed
cystic lung malformations

Christabella Ng, Joanna Stanwell, David M Burge, Michael P Stanton

Mg C, et al. Arch Dis Child 2014;99:432—-437. doi:10.113&/archdischild-2013-3 04048

Serie de pacientes
comprendidos entre el periodo
2001-2011 con diagnostico
prenatal de malformacion
pulmonar congeénita y
asintomaticos desde
nacimiento, que se realizo

manejo conservador,

Antenatally diagnosed
CLMs

N=74 l b —

Live births
N=72

l—*

Conservatively managed
neonates
N=71

P —

Conservatively managed
infants
N=68

1
Conservatively managed

children
N= 65

Figure & Outcomes of all fetuses with antenatally diagnosed
lung malformations from 2001 to 2011.

1 intra-uterine death
1 termination for
hydrops fetalis

1 emergency neonatal
lobectomy

2 elective lobectomies at
parental request

1 elective lobectomy as
family history of synovial
sarcoma

2 lobectomies for
pneumonia within the
cystic lobe

1 feeding vessel
embolisation for
cyanosis
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Pediatric Pulmonology 51:525-530 (2016)

Morbidity After Elective Resection of Prenatally
Diagnosed Asymptomatic Congenital Pulmonary
Airway Malformations

Nigel J. Hall, ms Bchir PhD, 2 Priscilla P.L. Chiu, mppnp,’ and Jacob C. Langer, mp'™*

Serie de pacientes comprendidos entre el periodo 2004-2013 con
diagnostico prenatal de malformacion pulmonar congénita 'y
asintomaticos desde nacimiento a los cuales se le realizo cirugia.

TABLE 2— Complications According to Dindo®*

Minor complications (n=11)

Major complications (n=3)

Clavien-Inndo Grade 1

Clavien-Dhindo Grade II1

Prolonged air leak (=48 hr) 3 Chest wall fibromatosis
Large pleura] effusion 1 Clavien-Dindo Grade IV
Pneumothorax due to blocked chest drain 1 Tension pneumothorax and unrecogmazed diaphragmatic hernia
Prolonged post-operative fever (=48 hr)' 2 Life-threatening late hemorthage
Clavien-Dindo Grade 11
Staph. Auwrens bacteremia |
Empyema |
-

- - ¥
H}HL-{}FIJT‘d[I Ve prneumonia

'S pontaneous resolution without antibiotics, delayed discharge for 24 hr in each case.

“Defined as fever and tachypnea with clinical and radiological examination consistent with underlying pulmonary consolidation and treat

course of antibiodes.
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Comentarios finales

- El manejo conservador podria ser una opcion en pacientes
asintomaticos o con minimo distres respiratorio

 Tener en cuenta el riesgo beneficio de la intervencion
quirdrgica

« La cirugia en pacientes asintomaticos esta asociado con un
Incremento significativo de riesgo de complicaciones que en
ocasiones pueden ser potencialmente mortales

-+ Se necesitan estudios multicéntricos prospectivos para aportar
evidencia de calidad que permita resolver el dilema
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