
como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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Resumen

Las patologías febriles exantemáticas se las 
considera como un grupo de infecciones 
sistémicas, que presentan como 
característica la presencia de una erupción 
cutánea y se estima que tienen una causa 
infecciosa en el caso de evidenciarse fiebre 
en el cuadro. Por otro lado, se incluye la 
conjuntivitis membranosa formada por la 
secreción fibrinosa que se adhiere 
firmemente a la conjuntiva necrosada. En 
esta presentación se suma la mucositis 
asociada a mycoplasma con afectación 
prominente de las membranas mucosas con 
afectación cutánea limitada; es la 
presentación más común. En consecuencia, 
se presenta un caso de un paciente 
diagnosticado con síndrome exantemático 
febril, conjuntivitis membranosa, mucositis; 
se incluye evolución, tratamiento y 
exámenes de laboratorio, así como 
discusión. El objetivo de esta presentación 
es dar a conocer a la sociedad científica este 
caso importante, mediante su publicación.

Palabras clave: síndrome exantemático 
febril, conjuntivitis membranosa, mucositis.

Abstract

Exanthematous febrile pathologies are 
considered as a group of systemic 
infections, which are characterized by the 
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presence of a cutaneous eruption and are 
considered to have an infectious cause if 
fever is evidenced in the picture. On the 
other hand, membranous conjunctivitis is 
included, formed by fibrinous secretion that 
adheres firmly to the necrotic conjunctiva. 
In this presentation, mycoplasma associated 
mucositis with prominent involvement of 
the mucous membranes with limited 
cutaneous involvement is the most common 
presentation. Consequently, a case of a 
patient diagnosed with febrile 
exanthematous syndrome, membranous 
conjunctivitis, mucositis is presented; 
evolution, treatment and laboratory tests are 
included, as well as discussion. The aim of 
this presentation is to make this important 
case known to the scientific society through 
its publication.

Keywords: febrile exanthematous 
syndrome, membranous conjunctivitis, 
mucositis

Introducción

La infección por Mycoplasma Pneumoniae 
es común en el tracto respiratorio, no 
obstante, hasta el 25 % de pacientes pueden 
experimentar m a n i f e s t a c i o n e s 
extrapulmonares,  i n c l u y e n d o 
complicaciones severas mucocutáneas,2 

pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

Prueba Día 1 Día 3 

TP 14.1 
segundos 

13.6 
segundos 

TPT 42.9 
segundos 

39.4 
segundos 

Glicemia 104.29 
mg/dL 

66.06 
mg/dL 

Urea 12.59 
mg/dL 

13.24 
mg/dL 

Creatinina 0.43 mg/dL 0.42 mg/dL 

AST 18.24 U/L 16.8 U/L 

ALT 10.97 U/L 9.73 U/L 

Albúmina 4.01 g/dL 3.7 g/dL 
 

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

Prueba Resultado 

Parvovirus B 19 IgM 6.2 UI/ml 

Parvovirus B 19 IgG > 50 UI/ml 

Toxoplasma IgG 2.27 UI/ml 

Toxoplasma IgM 0.24 AU/ml 

Rubeola IgG 26.41 UI/ml 

Rubeola IgM 0.18 AU/ml 

CMV IgG 0.75 U/ml 

CMV IgM 0.49 AU/ml 

Herpes 1 IgG 95.55 COI 

Herpes 1 IgM 0.17 UI/ml 

Herpes 2 Ig G 0.82 COI 

Herpes 2 IgM 0.21 UI/ml 

Ig A 141 

Ig G 1393 

Ig N 158 

C3 117 

C4 25.4 
 

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.

Bibliografía   

1. Salinas, J. (2016). Patología pulmo-

nar congénita: Evaluación y manejo perina-
tal. Revista Médica Clínica de Condes, 
27(4), 485-498.

2. Martín de Vicente, C. (2016). Mal-
formaciones congénitas de las vías respira-
torias inferiores. Pediatría Integral, 20(1), 
51-61.

3. Ávila, P., Romero, I., Beltrán, V., & 
Moreno, M. (2022). Entendiendo las malfor-
maciones congénitas broncopulmonares 
más frecuentes: Diagnóstico prenatal y 
posnatal. Seram, 18(1), 1-16.

4. Ferrer, S., & Corominas, I. (1963). 
Enfisema lobar congénito. Anales de Medi-
cina y Cirugía, 24(3), 217-229.

5. Hermoso, C., Moreno, E., Pérez, E., 
& Caro, P. (2014). Hiperinsuflación lobar 
congénita: Manejo conservador como alter-
nativa terapéutica. Anales de Pediatría, 
81(1), 45-48.

6. Rivera, A., Carrillo, J., & Ojeda, P. 
(2005). Hiperinsuflación lobar congénita. 
Archivos de Pediatría del Uruguay, 76(2), 
176-177.

7. Molina, F., Soskin, A., Bray, C., & 
Vera, V. (2012). Enfisema lobar congénito: 
Reporte de 2 casos y revisión de la literatura. 
Pediatría, 20(1), 37-40.

8. Acitores, E., Lalinde, M., & Lamela, 
M. (2007). Enfisema lobar congénito: Causa 
de dificultad respiratoria en un neonato. 
Pediatría Atención Primaria, 9(1), 41-46.

9. Ordoñez, M., Artega, J., Marcano, 
L., & Endis, M. (2021). Enfisema lobar 
congénito en un recién nacido: Reporte de 
caso. Revista de la Facultad de Ciencias 
Médicas de la Universidad de Cuenca, 
19(1), 73-78.

10. Mondéjar, P., & Sirvent, J. (2017). 
Malformaciones pulmonares congénitas: 
Malacia y otras malformaciones congénitas 
de la vía aérea. Protocolo de Diagnóstico y 

Terapia Pediátrica, 3(2), 273-297.

11. Ortolá, J., Negre, S., & Sánchez, A. 
(2010). Enfisema lobar congénito: A propó-
sito de un caso. Acta Pediátrica Española, 
68(1), 36-38.

REVISTA MÉDICO 
CIENTÍFICA

“DR. FRANCISCO DE ICAZA BUSTAMANTE”

Coordinación 
de Docencia 

e Investigación

Noviembre, 2024 Vol. 7 / ISSN 2806-5948 40



como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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como es el caso del paciente que se describe 
a continuación.

Reporte de un caso

Antecedentes

- Prenatales: madre de 23 años, durante el 
embarazo registra 4 controles médicas, 
todos normales sin requerimiento d e 
hospitalización. Nace por parto normal a las 
38 semanas, sin datos de hipoxia neonatal.

- Familiares: abuela paterna con 
hipertensión arterial

- Alergias a medicamentos: no refiere

- Vacunas: esquema completo para la edad.

-  Antecedentes p a t o l ó g i c o s 
personales: herpes bucal a los 8 meses de 
edad; hace un mes: cuadro gripal 
inespecífico.

Niño de 5 años; madre refiere cuadro clínico 
de 4 días de evolución; inicia con exantema 
periocular bilateral de leve intensidad y 
conjuntivitis bilateral; con el paso de las 
horas familiar menciona que ambos globos 
oculares presentaron mayor inyección 
conjuntival razón por cual familiar decide 
aplicar gotas oftálmicas de gentamicina + 
dexametasona; dos gotas en cada ojo; a la 
mañana siguiente (día dos) el edema e 
inflamación aumentan, por lo que es llevado 
a centro de salud tipo C donde tras 
valoración de medicina general, le 
prescriben gotas de gentamicina + 
dexametasona, aciclovir, amoxicilina, 
paracetamol e ibuprofeno (medicación que 
no fue administrada, según refiere familiar).

Con el paso de las horas se agrega fiebre 
cuantificada mayor de 38°C. 
Adicionalmente, familiar menciona que 
presenta fotofobia como agregado al cuadro 
clínico; por ende, deciden aplicarle 
compresas húmedas con agua oxigenada. 
Posteriormente, tercer día, es traído 
nuevamente al servicio de emergencia de 

este Hospital, debido a que después del 
desayuno paciente presenta hematemesis y 
moderado enantema en mucosa oral y 
lesiones hipercrómicas en piel.
Es envidiado a domicilio con la siguiente 
medicación: aciclovir/ dicloxacilina y 
nistatina.

Sin embargo, al regresar a domicilio 
paciente presenta dolor abdominal EVA 
(Escala Visual Analógica) 7/10 tras lo cual 
familiar administra magaldrato con 
simeticona oral.

Al cuarto día es traído nuevamente al 
servicio de emergencia por persistencia de 
cuadro clínico y aumento de la fotofobia e 
inyección conjuntival junto a secreción 
ocular amarilla, por lo que se decide su 
ingreso a este Hospital, servicio de choque. 
(Imagen 1)

Imagen 1: paciente en el servicio de 
emergencia del hospital del niño Dr. 
Francisco De Icaza Bustamante.

Se procede a evaluarlo por sistemas:

- Neurológico; paciente irritable, álgido, 
pupilas isocóricas reactivas- marcada 
fotofobia, razón por la cual se dispone 
protección ocular más aplicación de 

lubricantes tópicos.

- Respiratorio: frecuencia respiratoria en 
percentil 50 a la edad- se deja mascarilla 
simple como soporte, saturación de oxígeno 
por encima de 97%; campos pulmonares 
ventilados con roncus bilateral.

- Cardiovascular: tórax simétrico con 
presencia de ruidos cardiacos rítmicos
- Renal: balance hídrico desde su ingreso al 
amanecer en +413 cc aproximadamente- 
con los líquidos estipulados a flujo y medio; 
presión arterial sistólica en percentil 25 y
 
diastólica en el 75 con una frecuencia 
cardiaca en percentil 90- sin soporte 
inotrópico se vigilará el balance hídrico con 
manejo dinámico.

- Gastro- nutricio: abdomen blando, 
depresible; existe un marcado componente 
exantemático que impide alimentación y la 
mucosa oral se encuentra friable- se 
prescribe vaselina tópica al momento para 
mantener húmeda la zona y evitar fisuras o 
laceraciones.

- Tegumentario: piel con exantema 
eritematoso- vesicular diseminado en cara, 
tronco, máculas eritematosas y vesículas en 
manos y pies. Evidencia de lesiones 
ampollosas, con sangrado al contacto en 
región bucal.

- Infectológico: se mantienen datos de 
síndrome de respuesta inflamatoria 
sistémica.

Dentro de las primeras horas de 
hospitalización se abordó al paciente con la 
siguiente prescripción omeprazol 40 mg 
polvo para infusión 40 mg intravenosa, 
cloruro de sodio 0.9% solución para 
infusión intravenosa, oxacilina 1 g polvo 
para inyección 1 gramo, paracetamol 10 mg 
por vía intravenosa y lágrimas artificiales y 
otros preparados de aplicación ocular.

En los estudios paraclínicos iniciales se 
observó leucocitosis de 21800 células/mm³ 

con predominio de segmentados 93.7%, 
plaquetas normales, hemoglobina 11.7 g/dL, 
hematocrito 34.8%. En control de 48 horas 
con leucopenia de 5540 células/mm³ con 
fórmula de monocitosis de 15.1% y 
eosinofilia 10.2%, plaquetas normales, 
hemoglobina 10.6 g/dL,  hematocrito
 
31.6%. Adicional serología para herpes 1 
IGG elevada, herpes 1 IGM y 2 IGG e IGM 
negativos.

Con base a estas observaciones se integró 
las diversas interconsultas que se le realizó 
conforme a su estado clínico. De acuerdo 
con interconsultas propuestas por área de 
choque a oftalmología; en su primera visita 
su médico tratante refirió una anormalidad; 
dando como diagnóstico: Conjuntivitis 
membranosa.

Adicionalmente, se pidió valoración más 
específica a oftalmología en donde se 
verificó los siguientes parámetros:

1. Motilidad ocular extrínseca:
● Ojo derecho: bien
● Ojo izquierdo: bien

2. Agudeza visual sin corrección:
● Ojo derecho: sigue y mantiene
● Ojo izquierdo: sigue y mantiene

3. Examen biomicroscópico:
● Ojo derecho: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.
● Ojo izquierdo: secreción amarillenta 
en canto interno +/+++, edema palpebral 
++/+++, rubor
++/+++, calor ++/+++, abundantes 
membranas en conjuntiva tarsal superior e 
inferior, hiperemia conjuntival 360, córnea 
clara, cristalino claro.

4. Presión intraocular: se difiere el 
examen por condición del paciente.
 

Debido a lo anterior se procede a prescribir 
lo siguiente:
1. Ciprofloxacino en colirio 1 gota 
cada 4 horas por 10 días ambos ojos.
2. Ácido poliacrílico 1 aplicación en 
cada ojo cada 6 horas prescrito por 21 días.
3. Aseo palpebral TID y PNR
4. A orden de servicio de base.

En el servicio de UAI/ infectología se recibe 
al paciente con diagnóstico de síndrome 
exantemático febril y conjuntivitis 
membranosa.

Evaluación: al momento reactivo, responde 
a estímulos, orientado en tiempo y espacio, 
algo irritable a manipulación; tono: reflejos 
adecuados, pupilas isocóricas reactivas.

No presenta alcance respiratorio signos de 
dificultad respiratoria, campos pulmonares 
ventilados, murmullo vesicular audible, 
saturando 98%, al momento de la visita. 
Ritmos cardiacos rítmicos, no soplos.
Abdomen blando, no visceromegalias, 
ruidos hídricos presentes.

Lesiones dérmicas generalizadas, 
exantemáticas con base eritematosa, costras 
en mayor parte oral, palmas de manos y 
plantas de pies, moderadamente 
pruriginosas (Imagen 2, 3, 4, 5). Región 
bucal con lesiones ampollosas, con sangrado 
al contacto.

Imagen 2: Lesiones dérmicas generalizadas 
y marcado edema palpebral propio de la 
conjuntivitis

Imagen 3: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa de 
mayor tamaño en miembro superior

Imagen 4: Lesiones dérmicas 
exantemáticas con base eritematosa del 
cuello, tronco y parte del miembro superior.

Imagen 5: Mayor visualización de lesiones 
dérmicas exantemáticas con base 
eritematosa en la superficie corpórea del 
paciente. 

Se hace seguimiento de laboratorio, días 1 y 
3, a través de la tabla 1.

Tabla 1. Seguimiento de laboratorio

El manejo inicial en el servicio de 
infectología, el paciente empieza con la 
prescripción de omeprazol 20 mg IV, 
protector gástrico; oxacilina 900 mg IV, 
antibiótico contra infecciones bacterianas 

sensibles, paracetamol 250mg IV analgésico 
y antipirético; solución salina 0.9% 1000 ml 
+ cloruro de potasio 10 ml
IV 60 ml/H + dextrosa 5% 1000 ml; 
gluconato de calcio 10 ml, restaurador 
electrolítico, ácido ascórbico, antioxidante. 
Adicionalmente, se recapitula que, dentro de 
la segunda interconsulta a oftalmología, el 
médico tratante refiere que el paciente se 
encontraba evolucionando adecuadamente, 
en comparación a su primera visita.

De acuerdo con sus interconsultas a 
dermatología, en su primera visita su 
médico tratante refirió que el paciente 
presentaba eritema y edema bipalpebral,
 
secreción ocular (sin apertura), edema y 
costras amarillentas, blandas en labios, 
vesículas en base eritematosa y escasas 
costras generalizadas, máculas eritematosas 
y vesículas subepidérmicas en manos y pies, 
el médico considera exantema vesiculoso de 
predominio acral: enfermedad de 
mano-pie-boca atípica, varicela atípica, 
menos probable eritema multiforme 
(Imagen 6).

Imagen 6: escasas costras generalizadas, 
máculas eritematosas y vesículas 
subepidérmicas en manos y pies, el 
especialista considera exantema vesiculoso. 
Soporte de oxígeno con mascarilla.

De acuerdo con lo mencionado, se considera 
el uso de aciclovir 30 mg/kg/día, antiviral 
frente al virus del herpes simple. Debido a la 
pronta aparición de impetiginización se 
procedió a cubrir con 

piperacilina/tazobactam + clindamicina.

En su segunda visita el médico tratante 
refirió que el paciente permanecía con la 
secreción ocular que impedía su apertura, 
edema, costras hemorrágicas en labios 
(Imagen 7) y eritema prepucial, costras y 
escasas vesículas generalizadas sobre piel 
sana, su médico considera mucositis y rash 
inducido por mycoplasma pneumoniae 
(MIRM), por lo que sugiere serología para 
el mismo y es por eso que se calificó como 
útil el uso de metilprednisolona para la 
cobertura de an t i tubercu losos , 
antiinflamatorio e inmunosupresor.
Imagen 7: costras hemorrágicas en labios, 
paciente se encuentra en el pico de la 
enfermedad.

En su tercera visita al servicio de 
dermatología con diagnóstico de mucositis 
(M. pneumoniae) el médico tratante refiere 
una mejoría en la evolución del paciente, 
presentando lesiones residuales costrosas en 
piel, disminución de edema de labios con 
costras serohemáticas y áreas sangrantes 
(Imagen 8). Adicionalmente, se consideró el 
uso de prednisona 20 mg conforme a la 
adecuada evolución del paciente.

Imagen 8: Mejoría en la evolución del 
paciente, en donde es evidente disminución 
de edema de labios con costras 
serohemáticas y áreas sangrantes.

Es importante considerar el apoyo del 
laboratorio de seguimiento; se evidencia a 
través de la tabla 2.

Tabla 2. Alcance de laboratorio

Discusión

Junto con el equipo de especialistas, se 
evidenció mejoría a los nueve días de hospi-
talización en donde las lesiones dérmicas en 
fase costrosas han disminuido en número y 
tamaño; a nivel de mucosa oral persiste 
mucositis, aunque hay evidencia de mejoría 
en relación con los días anteriores tolerando 
alimentación incluso a base de sólidos.
Al inicio del manejo se trató al paciente con 
las medidas correspondientes en el área de 
hospitalización, además de los antibióticos 
asignados, los cuales fueron oxacilina, 
seguido de piperacilina/ tazobactam, finali-
zando con clindamicina, medicación nece-
saria para potencializar el efecto sobre la 
rápida impetiginización.

Se hizo en su momento diagnóstico diferen-
cial con la conjugación de síndrome de 
Steven Johnson/necrólisis epidérmica 
tóxica, por lo que es una reacción cutánea 
grave de alta mortalidad; en ella se produce 
pérdida de piel y mucosas, además de 
presentar síntomas sistémicos por sus conse-
cuentes afectaciones.4

Se pone de manifiesto uno de los datos 
predispuestos donde el paciente presenta 
signo de Nikolsky positivo, lo que podría ser 
el paso inicial para la sospecha de la existen-
cia del síndrome de Steven Johnson/necróli-
sis epidérmica tóxica, ya que dicho signo 
está incluido en las manifestaciones del refe-
rido síndrome.

Es importante saber que el signo de Nikols-
ky es positivo en áreas de enrojecimiento de 
la piel. Esto significa que las ampollas y 
erosiones aparecen cuando la piel se frota 
suavemente.24
 
Dicho síndrome trata de la afectación del 
10% - 30% de la superficie de la piel, lo que 
concuerda con el caso. Sin embargo, el 
paciente al presentar exantema eritematoso 
vesicular diseminado en cara, tronco y 
extremidades no solo relaciona al síndrome 
Steven Johnson, sino que también relaciona-
ría a los otros diagnósticos como la enferme-

dad de mano-pie-boca o varicela atípicas, es 
decir que la afectación en la piel podría 
relacionar causa- efecto con diferentes pato-
logías. 18

Considerando lo mencionado anterior-
mente, en mejores condiciones del paciente 
(imagen 9) y con la respectiva diferencia-
ción de diagnóstico, se procede a dar el alta 
hospitalaria. Adicional, se continuará con 
control por medio de consulta externa de 
dermatología, oftalmología e infectología.

Imagen 9: Se evidencia mejoría de lesiones 
dérmicas en fase costrosa. Hogar del menor

Dentro del control posegreso hospitalario, se 
solicita examen para mycoplasma pneumo-
niae, en donde refleja IgG 16.5 (Negativo < 
20), IgM 7.4 (Positivo > 25).
 

Para esto, se menciona que streptococcus 
pneumoniae, mycoplasma pneumoniae y 
klebsiella pneumoniae son los tres principa-
les patógenos bacterianos (29,9%, 18,6% y 
15,8%).23

La patogenia exacta de la mucositis induci-
da por mycoplasma pneumoniae no está 
completamente dilucidada. Sin embargo, los 
mecanismos propuestos incluyen la activa-
ción inmunitaria, que da lugar a la produc-
ción de células B policlonales y anticuerpos, 
lo que conduce a la deposición de complejos 
inmunitarios y a la activación del comple-
mento, lo que posteriormente provoca lesio-

nes cutáneas.

Por otro lado, también se tiene conocimiento 
que dicho síndrome mencionado podría 
incluirse en el término erupción mucocutá-
nea infecciosa reactiva (RIME) debido a que 
comparten manifestaciones clínicas simila-
res como es el caso de las erupciones muco-
sas o cutáneas, relacionado a infecciones 
respiratorias, generalmente de mycoplasma 
pneumoniae. Este tipo de manifestación 
clínica producida por dicho agente causal 
ocurren hasta en el 25 por ciento de los 
pacientes.

El RIME además de relacionarse con las 
infecciones respiratorias, también se la 
asocia con las erupciones mucocutáneas, y 
en los distintos casos establecidos de RIME, 
las erupciones cutáneas se han asociado en 
mayor proporción con Chlamydia pneumo-
niae, aunque también se la relaciona con 
metapneumovirus humano, virus de la para-
influenza tipo 2, virus de la influenza B, 
rinovirus, enterovirus (incluido el coxsac-
kievirus), adenovirus,
 
norovirus y síndrome respiratorio agudo 
severo por coronavirus.

Por otro lado, existe la posibilidad de que el 
paciente no posea el RIME, más bien sea el 
síndrome de Steven-Johnson/ necrólisis 
epidérmica tóxica el que lo sustituya. Si 
bien, las manifestaciones clínicas del síndro-
me de Steven-Johnson/ necrólisis epidérmi-
ca tóxica, comparten similitudes, sus dife-
rencias son las que lo vuelven un tipo de 
síndrome particular y más complejo.

Dicho síndrome generalmente es desencade-
nado por fármacos (antibióticos, antiepilép-
ticos), éste presenta una necrosis cutánea 
extensa y una menor afectación mucosa.

Recordar que aproximadamente el 25% de 
los pacientes diagnosticados con MP experi-
mentan manifestaciones extrapulmonares, 
que incluyen pericarditis (es decir, inflama-
ción del pericardio), trombosis (es decir, 

coágulo de sangre), hepatitis (es decir, infla-
mación del hígado), anemia hemolítica (es 
decir, destrucción de glóbulos rojos), artritis 
(es decir, inflamación de las articulaciones), 
encefalitis (es decir, inflamación del cere-
bro), glomerulonefritis (es decir, inflama-
ción de los riñones), mucositis (es decir, 
inflamación de la mucosa) y diversas mani-
festaciones dermatológicas.
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pulmón. La clasificación es extensa y com-
pleja siendo las más frecuentes Malforma-
ción congénita de la vía aérea pulmonar 
(MCVAP), secuestro pulmonar (SP), quiste 
broncogénico (QB), hiperinsuflación lobar 
congénita (HLC) y atresia bronquial (AB). 
(Avila, Romero.Inma, Beltrán, & Moreno, 
2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta el pulmón, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio , que actúa como válvula permitiendo 
la entrada de aire e impidiendo su salida 
generando distensión  del lóbulo que 
comúnmente es el lóbulo superior y atrapa-
miento aéreo del lóbulo afectado  con colap-
so del pulmón sobrante, secundario a esta 
situación se produce desplazamiento de las 
estructuras del mediastino opuesto que se 
manifiesta con  datos de dificultad respirato-
ria que progresa a insuficiencia  según vaya 
aumentando la insuflación del lóbulo afecto 
y no mejora con medidas terapéuticas reali-
zadas. El diagnóstico es clínico e imageno-
lógico observándose en la radiografía de 
tórax hiperclaridad, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto y desvia-
ción de las estructuras del mediastino 
cuando existen dudas la tomografía de tórax 
es de mucha utilidad para su confirmación y 
diagnóstico diferencial con otras entidades 
del mismo grupo. (Ferrer & Corominas, 
1963)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas, puede ser conservador en 
los asintomáticos o con escasos síntomas o 
en los sintomáticos tratamientos quirúrgicos 
donde se realiza lobectomía del lóbulo 
afecto. (Hermoso, Moreno, Perez, & Caro, 
2014)

El objetivo del presente caso clínico es 
describir la presentación clínica, diagnóstico 
y tratamiento de la hiperinsuflación lobar 
congénita en el recién nacido. 

Materiales y métodos: Se realiza la revi-
sión del expediente clínico y de la literatura 
médica sobre el tema. 

Caso clínico
Recién nacido a término de sexo femenino 
que nace por parto vaginal valorado en 40 
semanas de gestación con Apgar 8-9-9, peso 
3.300 gramos y talla 50 cm, sin antecedentes 
prenatales, con 3 ecografías obstétricas 
normales.  

Inmediatamente después del nacimiento 
presenta signos de dificultad respiratoria  
requiriendo inicialmente soporte de oxígeno 
de bajo flujo con empeoramiento clínico por 
lo que es derivada a unidad de mayor com-
plejidad, además presenta convulsiones y 
deterioro del sensorio por lo que se decide 
sedo analgesia, intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica con parámetros venti-
latorios altos donde permanece 14 días con 
evolución tórpida con los diagnósticos de 
Neumonía ,Sepsis y Convulsión del recién 
nacido y se deriva a otra institución .

 Al momento de su llegada al examen físico 
paciente acoplada a la ventilación mecánica, 
luce hidratada y perfundido, a la ausculta-
ción hemitórax izquierdo murmullo vesicu-
lar no audible con Signos vitales: Sato2 100 
%, Fc 143 lpm, TA 87/60 mmHg, sus pará-
metros ventilatorios altos, con resultados de 
gasometría arterial pH 7,31, Pco2 65 
mmHg, Po2 167 mmHg, Hco3 32 meq/l, Be 
4.8 meq/l acidosis respiratoria compensada 
y biometría hemática dentro de valores 
normales con reactantes de fase agudas PCR 
12.69 mg/l, Procalcitonina 10.6 ng/ml. 

Radiografía de tórax AP del ingreso se 
observa hemitórax izquierdo hiperclaridad 
pulmonar y desplazamiento de las estructu-
ras al mediastino contralateral (Imagen 1) 
por los hallazgos mencionados se solicita 
tac de tórax que reporta lóbulo superior 
izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho (Imagen 2).

Imagen 1: Radiografía antero posterior de 
tórax al ingreso: hiperclaridad pulmonar 
hemitórax izquierdo y desplazamiento de las 
estructuras al mediastino que comprime 
pulmón derecho, atrapamiento aéreo.

 

Imagen 2: Tac simple de tórax: lóbulo supe-
rior izquierdo hiperinsuflado, herniación del 
lóbulo afectado a través del mediastino ante-
rior, desplazamiento de las estructuras del 
mediastino al hemitórax contralateral y 
compresión del pulmón derecho.

A los 17 días se solicita valoración por 
neumología que ante la clínica, examen 
físico y estudios de imagen con impresión 
diagnóstica de malformación pulmonar 
congénita de tipo hiperinsuflación lobar 
congénita, decide ampliar estudio con Angio 
tac (Imagen 3) confirmando la hiperinsufla-
ción del lóbulo superior izquierdo y la 
disminución de la vascularización de lóbulo 

inferior. Se realiza interconsulta al servicio 
de cardiología que reporta corazón sano y a 
cirugía torácica quien decide programación 
de cirugía a los 19 días de vida  , realizando 
toracotomía posterolateral izquierda más 
lobectomía superior izquierda y colocación 
de tubo de tórax con hallazgos quirúrgicos: 
lóbulo superior izquierdo hiperinsuflado 
ocupando el 90% de la cavidad pleural con 
control radiológico posquirúrgico (Imagen 
4) donde se evidencia la re expansión del 
lóbulo sobrante, con evolución clínica favo-
rable y descenso de parámetros ventilatorios 
en las primeras72hs. A las 72 horas posqui-
rúrgico presenta desmejora clínica se realiza 
radiografía de tórax donde se evidencia 
neumotórax en hemitórax izquierdo por lo 
que se decide mantener intubación y tubo de 
tórax lado izquierdo (Imagen 5).

A los 7 días de su postquirúrgico con mejo-
ría clínica y radiológica se extuba y se retira 
tubo de tórax. (Imagen 6). A los 29 días de 
vida se decide alta hospitalaria sin compli-
caciones y seguimiento por especialidades 
de neumología, neurología y urología por 
reporte ecográfico de riñón en herradura 
Se obtiene informe anatomopatológico que 
reporta parénquima pulmonar con disten-
sión multifocal de espacios alveolares con 
eventual formación de quistes, estructuras 
bronquiales y vasculares de arquitectura 
histológica conservada que confirma el 
diagnóstico de hiperinsuflación lobar congé-
nita. (Imagen 7- 8).

Desde su alta hospitalaria hasta la actualidad 
ha presentado varios episodios de broncoes-
pasmos y broncorrea que ha requerido 
manejo por emergencia e incluso una hospi-
talización al año donde se aisló en cultivo de 
aspirado traqueal S. aureus cumpliendo 
antibioticoterapia según sensibilidad y se 
realizó fibrobroncoscopía (Imagen 9) donde 
se evidencia broncomalacia bilateral, con 
peso, talla y desarrollo psicomotriz acorde a 
la edad. 
 

Imagen 3: Angio tac de tórax con recons-
trucción 3D: hiperinsuflación del lóbulo 
superior izquierdo que comprime al pulmón 
derecho sano disminuyendo la vasculariza-
ción de lóbulo inferior  comprometiendo la 
ventilación.

Imagen 4: Radiografía de tórax posquirúr-
gico: se evidencia la expansión del lóbulo 
inferior del lado izquierdo, y se descompri-
me pulmón derecho

Imagen 5: Radiografía de tórax a las 72 
horas: neumotórax izquierdo y tubo de tórax 
lado izquierdo

Imagen 6: Radiografía de tórax al alta 
hospitalaria: expansión de pulmón residual 
izquierdo , centralización de estructuras 
mediastinales , y pulmón derecho expandi-
do. 

 

Imagen 7: Examen macroscópico: corte 
seriado de lóbulo pulmonar superior izquier-
do.

 

Imagen 8:  Examen microscópico: parén-
quima pulmonar con distensión multifocal 
de espacios alveolares con eventual forma-
ción de quistes, estructuras bronquiales y 
vasculares de arquitectura histológica 
conservada

Imagen 9: Fibrobroncoscopía se evidencia 
broncomalacia bilateral. 

Discusión
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un conjunto heterogé-
neo de alteraciones estructurales que se 
producen en la vida intrauterina cuya afecta-
ción dependerá del momento que se produce 
la noxa en la embriogénesis del árbol 
traqueo –bronquial y del pulmón. Dentro de 
todo el espectro de malformaciones son 
consideradas poco frecuentes representando 
el 7.5 % al 18,7%, con incidencia de 56 
casos por cada 100000 en neonatos y en 
otros grupos etarios entre 30 a 42 casos por 
cada 100000 individuos. Su patogenia es 
desconocida, y su clasificación es extensa. 
(Salinas, 2016)

Dentro de este grupo las más frecuentes son: 
Malformación congénita de la vía aérea 
pulmonar (MCVAP), secuestro pulmonar 
(SP), quiste broncogénico (QB), hiperinsu-
flación lobar congénita (HLC) y atresia 
bronquial (AB). (Avila, Romero.Inma, 
Beltrán, & Moreno, 2022)

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 

conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una entidad poco 
frecuente que afecta al pulmón, aproximada-
mente el 10 - 14 % de los casos, su etiopato-
genia en el 50 % de los casos es secundaria 
a la obstrucción parcial o completa del bron-
quio principal que puede ser extrínseca o 
intrínseca produciendo un efecto valvular. 

La localización más frecuente es el lóbulo 
superior izquierdo 40-45 % seguido del 
lóbulo medio 30% y lóbulo superior dere-
cho20,7%, rara vez es de todo el pulmón o 
bilateral. (Rivera, Carrillo, & Ojeda, 2005)
 En un 15% de los casos se puede acompañar 
de otras malformaciones siendo las más 
frecuente la cardiológicas como persistencia 
de ductus arterioso o defecto del tabique 
interventricular, malformaciones renales 
como fue el caso de esta paciente y hernia 
diafragmática. (Molina, Soskin, Bray, & 
Vera, 2012)

 Las manifestaciones clínicas dependerán de 
la edad, en el recién nacido se presenta en el 
25% al 33% de los casos con datos de 
dificultad respiratoria progresiva y persis-
tente, cianosis y hemitórax afecto abombado 
que no mejora con medidas terapéuticas 
realizadas.  Después del primer mes de vida 
se diagnostica en el 50% de los casos con 
cuadros respiratorios a repetición (bronqui-
tis obstructivas y neumonía recurrentes) y 
fallo del medro y en otros grupos etarios 
generalmente después de los 18 meses es 
infrecuente y asintomático. (Acitores, Lalin-
de, & Lamela, 2007)

El diagnóstico es clínico e imagenológico 
observándose en la radiografía de tórax 
radio lucidez llamativa, disminución de la 
vascularización del lóbulo afecto, atelecta-
sia, aplanamiento diafragmático, espacios 
intercostales aumentados, desviación de las 
estructuras del mediastino según la severi-
dad de la insuflación pulmonar, cuando exis-
ten dudas la tomografía de tórax nos es de 
mucha utilidad para su confirmación y diag-
nóstico diferencial con otras entidades del 
mismo grupo, también para conocer la loca-
lización y posible etiología, la broncoscopía  

es útil para valorar la morfología de los 
bronquios y el diagnóstico definitivo lo  
realiza la anatomía patológica que reporta 
no destrucción de la pared alveolar. (Ordo-
ñez, Artega, Marcano, & Endis, 2021)

El diagnostico diferencial se debe realizar 
con entidades que presenta radiografía de 
tórax con hiperclaridad pulmonar como 
hernia diafragmática, neumotórax, malfor-
mación adenomatosa quística, quiste bron-
cogénico y síndrome de Swyer-james-Ma-
cLeod. (Mondéjar & Sirvent, 2017)

El tratamiento dependerá del momento del 
diagnóstico y de la gravedad de las manifes-
taciones clínicas. En los recién nacidos con 
síntomas respiratorio severo y riesgo vital la 
terapéutica de elección es quirúrgica lobec-
tomía que presenta evolución favorable en 
los años posteriores reexpansión progresiva 
de lóbulo restantes y prueba de función 
pulmonar normal, en niños con síntomas 
leve o asintomáticos se considera el trata-
miento conservador con seguimiento por 
especialidad según evolución. (Ortolá, 
Negre, & Sanchez, 2010)

Conclusión

Las malformaciones congénitas broncopul-
monar son poco frecuentes o tal vez no sean 
diagnosticadas debido a que sus manifesta-
ciones clínicas son inespecíficas y puede 
simular cualquier otra entidad más prevalen-
te en la población pediátrica.
El diagnóstico de hiperinsuflación lobar 
congénita debe ser incluido como diagnósti-
co diferencial en el abordaje del síndrome de 
dificultad respiratoria en el neonato con 
datos dificultad respiratoria persistente y 
progresiva que pese al manejo habitual no 
mejora.

El retraso en el diagnóstico conlleva a trata-
mientos innecesarios y hospitalizaciones 
prolongadas.
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