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El significado de la medicina 
para el médico

Editorial

El verdadero arquetipo de la formación del 
profesional de la salud se sustenta en la 
libertad interior que es la suprema guía y 
meta; es su herramienta que confiere a sus 
vidas intención y sentido en la toma de 
decisiones coherentes y sustentadas en los 
principios universales y en los tres 
principios básicos del tratamiento 
hipocrático: favorecer o al menos no 
perjudicar; abstenerse de lo imposible y 
atacar la causa del daño y contra el principio 
de la causa, que guían al médico durante el 
ejercicio de su profesión.

Esta libertad interior nadie se las puede 
arrebatar; dispensa a sus vidas el sentido 
lógico de la excelencia. Para empoderarse 
de la libertad interior, es necesario el 
esfuerzo que permite encontrarse con la 
verdad ontológica, fundamento de nuestro 
intelecto, preámbulo de la verdad lógica o 
razón; dos cualidades mentales 
indispensables en su ordenamiento y 
evidentes en su obrar.

La vida activa del referido profesional 
empapada con las herramientas 
mencionadas, cumple con la finalidad de 
brindar la capacidad de desempeñar el 
sagrado deber de velar por la salud a través 
del trabajo tesonero y en equipo, rodeados 
de un entorno axiológico creativo, para 
disfrutar de la plenitud, al experimentar la 
sublime belleza y el arte en su íntima 
expresión y solazarse atesorando sentido, 
contemplando el placer de servir a sus 
semejantes, e ir descubriendo el inexorable 
destino que nos permite deleitarnos al 

ejercer tan hermosa profesión como es la 
medicina. Es parte de este contexto, 
aprender a valorar lo significativo que 
trasunta la vida del médico; esta experiencia 
incluye el sufrimiento que es parte 
sustancial del profesional activo, como el 
destino y la muerte que también menudean 
en su diario accionar.

Por ello me animo a calificar a los 
profesionales de la medicina en permanente 
proceso de formación, como verdaderos 
adalides destacando su dedicación, amor por 
lo que hacen sin esperar recompensa sino la 
del deber cumplido.

Saboreando el esfuerzo y atreviéndonos a 
afirmar que los varios fracasos, son la 
escuela de la verdadera formación; sin ello, 
la monotonía se volverá rutinaria y 
desmotivará a los eternos aprendices de las 
ciencias de la vida; entonces el coquetear 
con el fracaso, es el verdadero sustrato de un 
real aprendizaje, porque es el molde de la 
consecución del verdadero éxito.

Los invito a escudriñar nuestra libertad 
interior, apoyados por nuestra conciencia, 
para encontrar el origen real de nuestra 
personalidad; seguro encontraremos que lo 
más importante de nuestra consolidación 
profesional, es el haber experimentado y 
superado frustraciones. En general 
disponemos de mucho tiempo, pero tan poco 
lo que vivimos; tanto deseamos y muy poco 
lo que logramos; defender la vida es 
suficiente para trascender.

En resumen somos creados para el juego 
arriesgado y hermoso de la vida; defenderla 
con alto sentido de celebridad y a su vez 
combatir la violencia; y claro que se puede 
sin distingos desde acogedores, generosos, 
de brazos y mente abierta, con alto espíritu 
de solidaridad; y también enjaulados sin 
desechar a delincuentes, sicarios, 
extorsionadores, secuestradores, ladrones 
que ejercen en calles o en cómodas oficinas; 
armados de temor pero con singular 
valentía, combatir la violencia con amor al 
arte de la medicina, que lo ejercen para 
todos y entre todos, en el juego arriesgado y 
hermoso de la vida, celebran esta melancolía 
por incuestionable vocación, incluso con sus 
vidas, como limosna que les dejan las horas 
y los años de su dedicación completa y 
exclusiva; el médico por esto y mucho más, 
no reclama reconocimientos ni 
condecoraciones; el mejor galardón es la 
sonrisa de su congénere que salvó su vida, 
que significa agradecimiento y  recompensa 
cotidiana y eterna. 
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El verdadero arquetipo de la formación del 
profesional de la salud se sustenta en la 
libertad interior que es la suprema guía y 
meta; es su herramienta que confiere a sus 
vidas intención y sentido en la toma de 
decisiones coherentes y sustentadas en los 
principios universales y en los tres 
principios básicos del tratamiento 
hipocrático: favorecer o al menos no 
perjudicar; abstenerse de lo imposible y 
atacar la causa del daño y contra el principio 
de la causa, que guían al médico durante el 
ejercicio de su profesión.

Esta libertad interior nadie se las puede 
arrebatar; dispensa a sus vidas el sentido 
lógico de la excelencia. Para empoderarse 
de la libertad interior, es necesario el 
esfuerzo que permite encontrarse con la 
verdad ontológica, fundamento de nuestro 
intelecto, preámbulo de la verdad lógica o 
razón; dos cualidades mentales 
indispensables en su ordenamiento y 
evidentes en su obrar.

La vida activa del referido profesional 
empapada con las herramientas 
mencionadas, cumple con la finalidad de 
brindar la capacidad de desempeñar el 
sagrado deber de velar por la salud a través 
del trabajo tesonero y en equipo, rodeados 
de un entorno axiológico creativo, para 
disfrutar de la plenitud, al experimentar la 
sublime belleza y el arte en su íntima 
expresión y solazarse atesorando sentido, 
contemplando el placer de servir a sus 
semejantes, e ir descubriendo el inexorable 
destino que nos permite deleitarnos al 

Por: Dr. Antonio Aguilar Guzmán
Pediatra - Catedrático Universitario

ejercer tan hermosa profesión como es la 
medicina. Es parte de este contexto, 
aprender a valorar lo significativo que 
trasunta la vida del médico; esta experiencia 
incluye el sufrimiento que es parte 
sustancial del profesional activo, como el 
destino y la muerte que también menudean 
en su diario accionar.

Por ello me animo a calificar a los 
profesionales de la medicina en permanente 
proceso de formación, como verdaderos 
adalides destacando su dedicación, amor por 
lo que hacen sin esperar recompensa sino la 
del deber cumplido.

Saboreando el esfuerzo y atreviéndonos a 
afirmar que los varios fracasos, son la 
escuela de la verdadera formación; sin ello, 
la monotonía se volverá rutinaria y 
desmotivará a los eternos aprendices de las 
ciencias de la vida; entonces el coquetear 
con el fracaso, es el verdadero sustrato de un 
real aprendizaje, porque es el molde de la 
consecución del verdadero éxito.

Los invito a escudriñar nuestra libertad 
interior, apoyados por nuestra conciencia, 
para encontrar el origen real de nuestra 
personalidad; seguro encontraremos que lo 
más importante de nuestra consolidación 
profesional, es el haber experimentado y 
superado frustraciones. En general 
disponemos de mucho tiempo, pero tan poco 
lo que vivimos; tanto deseamos y muy poco 
lo que logramos; defender la vida es 
suficiente para trascender.

En resumen somos creados para el juego 
arriesgado y hermoso de la vida; defenderla 
con alto sentido de celebridad y a su vez 
combatir la violencia; y claro que se puede 
sin distingos desde acogedores, generosos, 
de brazos y mente abierta, con alto espíritu 
de solidaridad; y también enjaulados sin 
desechar a delincuentes, sicarios, 
extorsionadores, secuestradores, ladrones 
que ejercen en calles o en cómodas oficinas; 
armados de temor pero con singular 
valentía, combatir la violencia con amor al 
arte de la medicina, que lo ejercen para 
todos y entre todos, en el juego arriesgado y 
hermoso de la vida, celebran esta melancolía 
por incuestionable vocación, incluso con sus 
vidas, como limosna que les dejan las horas 
y los años de su dedicación completa y 
exclusiva; el médico por esto y mucho más, 
no reclama reconocimientos ni 
condecoraciones; el mejor galardón es la 
sonrisa de su congénere que salvó su vida, 
que significa agradecimiento y  recompensa 
cotidiana y eterna. 
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Introducción
El trasplante renal es el tratamiento de 
elección de la Enfermedad Renal Crónica 
terminal, pues se asocia a una mejor calidad 
de vida y a una reducción de la mortalidad, 
en comparación con aquellos pacientes que 
se encuentran en otra modalidad de terapia 
sustitutiva renal, debido a diferentes 
dificultades que se pueden presentar, ya sea 
relacionado con los insumos o estructurales. 
(Sever et al., 2023).
Otras ventajas que ofrece el trasplante renal 
en el paciente pediátrico son: incremento en 
la esperanza de vida aproximadamente entre 
25 a 30 años y mejoría en el desarrollo 
académico y neurocognitivo en 
comparación con los niños que fueron 
sometidos a diálisis, lo que se relaciona con 
una mejor calidad de vida. Sin embargo, hay 
que recordar que un paciente pediátrico 
puede requerir más de un injerto a lo largo 
de su vida, por lo tanto, no será suficiente 
una sola intervención. (Fijo & 
Sánchez-Moreno, 2023).
Se ha demostrado que, durante el proceso de 
transferencia, es decir, dejar de ser atendido 
como paciente pediátrico y pasar a recibir 
atención como adulto, mismo que se lleva a 
cabo entre los 18 a 21 años se evidencia un 
alto índice de rechazo del injerto. Esto 
puede deberse a muchos factores como: 
mala adherencia al tratamiento, el desinterés 
del paciente o la poca accesibilidad al recibir 

Complicaciones tempranas postrasplante
renal pediátrico. Revisión bibliográfica.

MD. Allison Lisbeth Cumbe Barzola.
Médico rural. Centro de salud tipo A Chonta Punta – Napo. 

Dra. Jenny Maribel Velasco Wiesner.
 Nefróloga Pediatra hospital del niño Dr. Francisco De Icaza Bustamante.

las consultas de seguimiento, sin dejar de 
lado los insumos limitados con los que 
cuente la unidad operativa. (Fernandez & 
Foster, 2022).

Propósito 
Identificar de forma precoz las 
complicaciones en un post trasplante renal 
pediátrico, con el objetivo de tomar medidas 
terapéuticas inmediatas que permitan 
salvaguardar el injerto renal y evitar rechazo 
humoral/vascular en las primeras 24 a 48 
horas post trasplante renal. 
Seguimiento de los parámetros clínicos en 
relación a la enfermedad renal crónica 
terminal de base; así como evitar la 
hipertensión arterial, toxicidad por 
inmunosupresión e infecciones bacterianas 
y fúngicas.

Marco teórico
El trasplante renal se considera el 
tratamiento de elección para los pacientes 
que presenten Enfermedad Renal Crónica, 
presentando mejores resultados que la 
diálisis en cualquiera de sus modalidades. 
(Gomes-Neto et al., 2020)   La 
supervivencia del órgano y del paciente 
tiene relación con algunos factores, tales 
como: la edad del receptor, etnia, sexo, 
diálisis previas, enfermedades 
cardiovasculares, órganos de donador vivo o 
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fallecido. Se ha demostrado que aquellas 
personas que reciban un injerto de donador 
cadavérico presentan hasta un 65% de 
supervivencia, mientras que el injerto de 
donador vivo presenta un 90% de 
supervivencia. (Lugthart et al., 2021).  

Complicaciones inmediatas 
Las complicaciones suelen presentarse 
durante los tres primeros meses 
postrasplante. En ese periodo existen varias 
complicaciones como: función retardada del 
injerto que se asocia a la disfunción aguda 
del órgano; necrosis tubular por diversos 
factores como fármacos nefrotóxicos, 
infecciones, rechazo agudo, efectos 
adversos secundarios de fármacos en dosis 
muy altas y complicaciones que tengan 
relación con el procedimiento quirúrgico. 
(Karakaya et al., 2022).

Hipertensión Arterial (HTA)
Suele presentarse de manera inmediata 
posterior a la cirugía debido a los líquidos 
intravenosos y las altas dosis de esteroides.  
La hipertensión postrasplante renal ha 
aumentado en un 55% a 95%, debido a la 
cantidad de medicamentos antihipertensivos 
usados en el trasplante y también se 
relaciona al uso de la ciclosporina. (Son et 
al., 2022).

Se clasifica en: 
●HTA persistente: se presentan en los 
pacientes previo y posterior al trasplante. Se 
presenta en un 40%.
●HTA recuperada: se presenta solo previo 
al trasplante, posterior al trasplante 
desaparece. Se presenta en un 28%.
●HTA postrasplante: desarrolla 
hipertensión postrasplante. Se presenta en 
un 13%.
●Normotensión persistente:  no hay 
hipertensión previa al trasplante y se 
mantiene normotenso postrasplante. Se 
presenta en un 19%. (Son et al., 2022).

Existen factores de riesgo modificables y no 
modificables que tienen relación con la 
inmunosupresión con: (tacrolimus, 

ciclosporina, glucocorticoesteroides), una 
función retardada del órgano, enfermedad 
glomerular nueva y recurrente, nefropatía 
crónica, rechazo agudo, factores que se 
asocian con el receptor: (hipertensión 
primaria aumento de peso, riñón 
subyacente, riñón nativo presente, 
hiperparatiroidismo secundario) factores 
asociados al donante y a la cirugía (estenosis 
de la arteria renal del injerto). (Pickles et al., 
2020).
 
Hipervolemia 
La dosificación de líquidos por vía 
endovenosa durante y posterior a la cirugía 
suelen provocar hipervolemia y con mayor 
predominio en pacientes que presenten una 
función retardada del injerto. En un estudio 
se pudo demostrar que el 30% de los 
receptores fueron estables y que el 5% 
presentó una hipervolemia grave. 
(Tantisattamo et al., 2020).

La hipervolemia se asocia directamente con 
las presiones elevadas para ello es necesario 
utilizar los indicadores del volumen como 
son: la frecuencia cardíaca, presión venosa 
central, presión arterial, presión arterial 
pulmonar, producción de orina y también 
tenemos a las mediciones no convencionales 
tales como: el uso de ecografía 
transesofágica intraoperatoria y medir el 
gasto cardiaco dinámico no invasivo. 
(Tantisattamo et al., 2020)

Los esteroides en altas dosis son 
inmunosupresores, aún no está claro el 
mecanismo de la HTA inducida por 
esteroides, pero se sospecha que se relaciona 
con la respuesta presora intrínseca que 
produce una resistencia vascular arterial. 
Una dosis mayor de 20 mg de prednisona 
diaria es la cantidad mínima para tener HTA. 
(Hansen-Estruch et al., 2023)
Los pacientes con Enfermedad Renal 
Crónica suelen padecer de hipertensión no 
controlada por lo cual van a requerir algunos 
fármacos para su control. Previo al 
trasplante se suelen suspender la gran 
mayoría de fármacos antihipertensivos con 
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la finalidad de evitar una hipotensión 
temprana, esta interrupción brusca suele 
asociarse a una hipertensión de rebote, 
presentado valores elevados previos a la 
suspensión del tratamiento, dando como 
resultado la hiperactividad simpática. Tanto 
los agonistas betaadrenérgicos y los 
betabloqueantes y la clonidina se asocian 
frecuentemente a este fenómeno además 
esta última se ha relacionado con eventos 
cardiacos como la angina de pecho, IAM, 
muerte súbita cardiaca. (Hansen-Estruch et 
al., 2023) 
El manejo de dolor postoperatorio debe ser 
atendido de manera adecuada debido a que 
es una de las causas para que aumente la 
presión arterial, se asocia a la activación del 
sistema nervioso simpático (SNS), 
conduciendo al aumento de la resistencia 
vascular periférica, volumen sistólico y de la 
frecuencia cardiaca. La estimulación del 
sistema neuroendocrino por medio del eje 
hipotálamo-pituitario-suprarrenal causa 
hipertensión arterial guiada por el dolor. Es 
necesario evitar los antiinflamatorios no 
esteroideos (AINE’s) ya que, si bien es 
cierto, se obtienen resultados efectivos en la 
disminución del dolor posterior al 
trasplante, estos fármacos se asocian a daños 
renales directos debido a la reducción del 
flujo plasmático renal. (Maxeiner et al., 
2019).

Complicaciones metabólicas 

Existen varias alteraciones metabólicas 
como: Diabetes Mellitus (DM), obesidad e 
hiperparatiroidismo que debemos tener 
presentes al momento de evaluar a los 
futuros receptores del aloinjerto.

Diabetes Mellitus (DM)

Con relación a la DM, previo al trasplante 
renal se deben realizar pruebas de 
hemoglobina glicosilada, si e evidencian 
valores elevados el paciente presenta una 
mayor predisposición a presentar DM 
postrasplante renal. Se estima que entre el 
7% al 30% de los pacientes tienen la 

predisposición de empezar a desarrollar 
diabetes postrasplante, por lo cual será 
necesario llevar un control de glucosa en 
ayunas además debemos tener presente que 
una glucosa elevada es una puerta abierta no 
solo para la falla del injerto, sino también, 
representa un factor de riesgo para el 
desarrollo de infecciones. De igual manera 
en sentido inverso el presentar infección por 
virus de la hepatitis C y citomegalovirus 
(CMV) predispone al paciente a presentar 
DM. (Cohen et al., 2020).

La DM postrasplante se asocia al rechazo de 
injerto en un 10 a un 40% de los casos, los 
factores de riesgo para presentar diabetes 
postrasplante son: disfunción en células β en 
conjunto con la resistencia a la insulina, 
edad, raza, sexo masculino, tratamiento con 
corticosteroides planificada post trasplante, 
tratamiento farmacológico para la gota, 
IMC, historia familiar de 
hipertrigliceridemia, antecedentes de DM 
tipo 2, obesidad, hepatitis C y uso de 
tacrolimus en lugar de ciclosporina. 
(Alajous & Budhiraja, 2024) En un estudio 
realizado en Clinical journal of the 
American Society of Nephrology se 
recomendó que a los pacientes pediátricos 
que ya han sido trasplantados se debe 
realizar monitorizaciones de glucosa de 
manera continua durante los primeros cuatro 
días, debido que los pacientes que 
presentaron hiperglucemia el primer día en 
ayunas fueron los que desarrollaron en 3 
meses postrasplante diabetes mellitus, 
aumentando el riesgo de que exista un 
rechazo o infecciones. (Cohen et al., 2020) 
La monitorización continua de glucosa nos 
ha podido mostrar cuadros de hipoglucemia 
que se relación con pacientes intolerantes a 
la glucosa, que han sido de gran ayuda para 
realizar un manejo adecuado a largo plazo. 
(Alajous & Budhiraja, 2024).

La insulina se ha utilizado como profilaxis 
postrasplante renal para proteger las células 
B y evitar que exista mayor daño y que 
aparezca la diabetes postrasplante, a 
diferencia de los hipoglicemiantes orales 
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como la metformina y sulfonilureas, que han 
presentado malos resultados debido a que 
los pacientes han experimentado una serie 
de efectos metabólicos no deseables como 
acidosis láctica y eventos de hipoglicemia, 
respectivamente. (Cohen et al., 2020).

Hipertiroidismo

El hipertiroidismo se considera un marcador 
relacionado a mala adherencia al órgano 
trasplantado además de su asociación con 
pérdida ósea, problemas cardiovasculares, 
peor calidad de vida y más cuando el 
paciente presenta diabetes mal controlada. 
Por lo que, es necesario que previo a la 
intervención los pacientes sean estudiados 
de manera adecuada, garantizando la 
adherencia del aloinjerto. Se recomienda 
entonces el estudio no solo de los valores de 
la hormona paratiroidea, sino también los 
valores de fosfato, calcio, diálisis y la 
función del injerto postrasplante. (Sutton et 
al., 2022)
Estudios han demostrado que pacientes que 
se han realizado una paratiroidectomía 
previo al trasplante, presentan una mejor 
densidad ósea en comparación con los 
pacientes que se realizaron la 
paratiroidectomía posterior al trasplante. 
(Cohen et al., 2020).
 
  
Obesidad

La obesidad es un trastorno que se debe 
solucionar previo a la cirugía para que el 
paciente presente mejor adherencia al aloin-
jerto, para ello, los pacientes deben cumplir 
con ciertos requisitos como presentar un 
IMC 35 a 45 kg/m 2 para poder iniciar una 
evaluación de caso y poder incluirse en lista 
de espera,  según las encuestas realizadas en 
la Studies using United Network for Organ 
Sharing (UNOS) aquellos pacientes que 
presenten un IMC >25 kg/m 2  tendrán 
menor oportunidad de ser candidatos para el 
trasplante. La UNOS demostró que el 20% 
de los centros de trasplante no acepto a 

pacientes con IMC>40 kg/m 2  y que solo el 
15% se arriesgó en incluir pacientes con 
obesidad grave con un IMC>35 kg/m 2(Ab-
delrahman et al., 2022). Existen varias alter-
nativas para que un paciente pueda corregir 
su sobrepeso, este será acompañado de 
dieta, actividad física y en ciertas ocasiones 
pueden acceder a cirugías o toma de medica-
mentos para cumplir el objetivo de presentar 
IMC<35 kg/m 2  y así poder acceder al injer-
to puesto que si un paciente cumple la meta 
este no solo nos asegura la supervivencia del 
injerto , sino que estaremos seguros que se 
compromete a cambiar su ritmo de vida y 
cumplirá con el tratamiento. (Cohen et al., 
2020).

Estos tres trastornos metabólicos no son 
aislados de sí mismo. La DM acelera la 
arterioesclerosis y aumenta la    rigidez 
arterial, la hormona paratiroidea en valores 
elevados se asocia a cambios en la estructura 
de los vasos de resistencia y variación en la 
respuesta de vasodilatación y por último la 
obesidad activa al Sistema Nervioso Simpá-
tico (SNS) y altera las respuestas del Siste-
ma renina-angiotensina-aldosterona 
(SRAA). (Cohen et al., 2020).

Complicaciones vasculares 

 Existen diversas etiologías que pueden 
poner en riesgo la perfusión del injerto 
como: estenosis de la arteria del injerto, 
trombosis arterial y venosa y el ateroembo-
lismo. (Concepción Rodríguez Adaneroa, 
Lourdes Pérez Tamajóna, s. f.).

Estenosis arterial

La estenosis de la arteria renal es una com-
plicación que se presenta con una incidencia 
del 3 al 12.5% y se puede diagnosticar 
posterior a 3 y 24 meses. Los receptores de 
injerto pueden llegar a ser asintomáticos o 
presentar hipertensión resistente al trata-
miento con función o disfunción del injerto. 
(Irdam et al., 2021) Una de las etiologías 
más frecuentes para que exista la estenosis 
son las complicaciones que existen en el 
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momento de la cirugía en el momento que 
anastomosan la parte vascular, pueden exis-
tir lesión vascular o una disección de la 
íntima por un mal manejo de las pinzas 
vasculares y esto se puede deber a que la 
arteria iliaca receptora es el principal objeti-
vo para anastomosar la arteria renal del 
donante, por lo general la conexión de esas 
arterias pequeñas puedes influir al estrecha-
miento y posteriormente se puede desarro-
llar la estenosis arterial renal. (Madken et 
al., 2022).

No hay sintomatología específica que pueda 
indicar que el receptor esté presentando una 
estenosis, pero se debe tener en cuenta un 
empeoramiento de la función del injerto 
inexplicable o una hipertensión no controla-
da. Siendo el principal causante el aumento 
del SRAA y la retención de sodio que 
ocasiona edema periférico, edema pulmonar 
e insuficiencia cardiaca congestiva. (Verloh 
et al., 2023).

Como métodos de diagnóstico está la 
ecografía Doppler a color, que, si bien es un 
método accesible, no invasivo, este va a 
depender mucho de la técnica y experticia 
que presente el ecografista. También se 
cuenta con otros métodos para determinar y 
clasificar la estenosis como es la velocidad 
sistólica máxima de la arteria renal principal 
y el índice de resistencia arterial intrarrenal 
postestenótica pero este método también 
dependerá del eco Doppler a color. La TAC 
o una angiografía de la arterial renal por 
medios de una resonancia magnética, a 
pesar de que podría ocasionarse una nefro-
patía por el contraste es necesaria para 
confirmar el diagnóstico. (Verloh et al., 
2023).

Trombosis 

La trombosis es una de las principales 
etiologías para que exista un fracaso tempra-
no del injerto puede estar relacionada con 
una mala técnica quirúrgica en el momento 
de anastomosar o su vez podemos estar 
frente un paciente que padezca del déficit 

del factor V Leiden o un síndrome antifosfo-
lipídico, por lo general podemos detectar los 
trombos en base a oliguria o anuria repenti-
na con una limitación en el funcionamiento 
del trasplante. Esta incidencia se puede 
encontrar entre 0.2 a 7.5% y 0.1 a 8.2%. 
(Fadaizadeh et al., 2020)
El ateroembolismo puede ser causado direc-
tamente por el árbol vascular tanto el recep-
tor como el donador pueden ser la fuente de 
émbolos. (Verloh et al., 2023)

Infecciones 

Las infecciones posteriores al trasplante son 
una de las complicaciones más frecuentes, 
los pacientes pediátricos pueden adquirir 
infecciones virales que aumentan el porcen-
taje de mortalidad y morbilidad. Los virus 
más frecuentes que se encuentran postras-
plante es el: citomegalovirus (CMV), polio-
mavirus BK, Epstein barr (EBV), virus 
herpes simple, hepatitis B y C, varicela-zos-
ter, virus respiratorio como: sincitial, 
influenza, parainfluenza y adenovirus. 
(Ranawaka et al., 2024)

Citomegalovirus (CMV)

El CMV es uno de los virus con mayor 
prevalencia entre 40% a 70% a nivel mun-
dial, familia del virus herpes simple, por lo 
general el primer contacto con el virus lo 
tendremos durante la infancia y se manten-
drá en fase latente. Existen diferente meca-
nismo de infección y uno de los más 
frecuentes es cuando el receptor siendo sero-
negativo recibe un injerto seropositivo 
aumentando la probabilidad de fallo del 
injerto y en las peores condiciones la muerte 
del paciente, la inmunosupresión con 
anticuerpos depletores de linfocitos también 
dejan al paciente expuesto a las infecciones 
postrasplante. (Nowak et al., 2021)
El virus de CMV puede afectar diferente 
aparatos y sistema, presentando manifesta-
ciones clínicas gastrointestinales, cardiacas, 
hepatitis, infecciones secundarias como 
fúngicas y listeriosis. (Nowak et al., 2021)
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Complicaciones gastrointestinales
 
Las complicaciones gastrointestinales como 
gastritis, colitis, esofagitis en los receptores 
renales se pueden dar por infecciones de 
CMV o por las lesiones en la mucosa 
gastrointestinal que ocasiona el tratamiento 
de inmunosupresión, suelen representar el 
5% de las infecciones, pero puede llegar 
aumentar un 25% en pacientes que presen-
ten sintomatología. El tratamiento con mico-
fenolato de mofetilo y ácido micofenolato 
que se ha considerado uno de los mejores 
tratamientos de inmunosupresión puede ser 
una de las principales causas para que exista 
desregulación en el sistema inmune intesti-
nal y ocasione enfermedad inflamatoria 
intestinal. (Gioco, Puzzo, et al., 2020)

Enfermedad inflamatoria intestinal (EII)

La enfermedad inflamatoria intestinal ha 
presentado manifestaciones clínicas como 
diarrea, erupción cutánea considerando 
como medida resolutiva reducir la inmuno-
supresión con corticoides. Las EII más 
frecuentes suelen ser la colitis presentando 
diferente manifestaciones clínicas y resulta-
dos de laboratorio dependiendo al virus 
responsable de la infección, en el caso del 
CMV los receptores suelen presentar: 
diarrea, malestar general, fiebre, dolor abdo-
minal y en el momento que se realice estu-
dios de laboratorio se podrá observar leuco-
penia, viremia PCR-ADN CVM elevada y 
los niveles de transaminasas elevados consi-
derando como método de tratamiento redu-
cir el micofenolato de mofetilo, valganciclo-
vir vía oral, foscarnet, ganciclovir endove-
noso y cidofovir. (Pongsakornkullachart et 
al., 2022) Mientras que, por otro lado, la 
colitis causada por micofenolato de mofetilo 
presenta manifestaciones clínicas como 
dolor abdominal, diarrea y en los exámenes 
de laboratorio se ha podido observar una 
leucopenia, como tratamiento se ha optado 
reducir dosis de micofenolato de mofetilo o 
a su vez, si se presenta en condiciones 
graves se verá en la obligación de interrum-
pir el tratamiento con el inmunosupresor. 

(Gioco, Corona, et al., 2020)

Pese a que se encuentren con terapia inmu-
nosupresora algunos receptores han sido 
capaz de desarrollar una enfermedad infla-
matoria intestinal de novo en donde las 
manifestaciones clínicas que se han podido 
observar han sido: diarreas disentéricas, 
dolor abdominal y suboclusiones intestina-
les. (Gioco, Corona, et al., 2020)

En un reporte de caso en el año de 2022 de 
un receptor renal proveniente de un donador 
cadavérico en el año 2019, se observó lesio-
nes en la cavidad bucal de dos semanas de 
evolución causadas por el CMV, en donde el 
receptor presentó manifestaciones clínicas 
como: fiebre, odinofagia y al realizar 
exámenes de laboratorio se observó una un 
neutropenia y pancitopenia, por lo cual se 
decide su ingreso y se pudo observar resis-
tencia en baja dosis al letermovir, valganci-
clovir, ganciclovir. (Doraiswamy et al., 
2022)

El tratamiento con foscarnet obtuvo resulta-
dos negativos, puesto que a su administra-
ción los valores de CMV fueron indetecta-
bles, complicándose a una lesión renal 
aguda tomando como medida resolutiva al 
valganciclovir en dosis altas. (Doraiswamy 
et al., 2022)

Se realizó una biopsia de la lesión de la 
lengua que posterior a la tinción mostró ser 
positivos para CMV, posterior se le realiza 
una TAC de tórax teniendo como hallazgo 
un nódulo al cual se le realizó una biopsia y 
los resultados fueron positivos para CMV y 
neumonía. (Doraiswamy et al., 2022). Es 
necesario detectar las infecciones por CMV 
puesto que, a pesar de ser raras, estas suelen 
acompañarse de sintomatología como úlce-
ras profundas, eritema en mucosas y erosio-
nes, este virus tiene la capacidad de usar 
como reservorio a los paquetes periodonta-
les y la saliva por esto es necesario que estos 
pacientes tengan un estricto seguimiento 
con respecto a la salud oral. (Doraiswamy et 
al., 2022)
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Virus de Epstein Barr (EBV)

La infección primaria con el EBV es durante 
la infancia, en los primeros años de vida los 
seres humanos suelen tener contacto con 
este virus por medio de las secreciones 
orofaríngeas y se queda en fase latente en 
dentro de los linfocitos B y es capaz de reac-
tivarse cuando exista la presencia de inmu-
nidad de las células T deterioradas. Una de 
las principales complicaciones que se 
pueden llegar a presentar gracias a este virus 
es el trastorno linfoproliferativo postras-
plante (PTLD) presentando un alto riesgo de 
mortalidad al 50%. (Ranawaka et al., 2024)

Dentro del primer año de haber recibido el 
injerto suele presentar el trastorno prolifera-
tivo postrasplante, que es un tipo de cáncer 
que se presenta en receptores de órganos 
sólidos hasta el 21%. 

El factor de riesgo más importante para 
saber si el paciente puede desarrollar esta 
patología es saber el grado de inmunosupre-
sión y la detección sistemática del virus del 
Epstein Barr, para ello es necesario realizar 
pruebas de ácido nucleico y tener conoci-
miento si estamos frente un donante seropo-
sitivo y un receptor seronegativo para el 
virus del Epstein Barr. Se debe tener en 
cuenta que la reducción de la inmunosupre-
sión en pacientes receptores que no hayan 
tenido un tratamiento previo contra el EBV 
y la carga viral se encuentre en aumento, 
puesto que se lo relaciona con los peores 
resultados durante el primer año postras-
plante hasta en un 40%. (Wang et al., 2022)

El tratamiento que ha tenido mejores resul-
tados para e PTLF/EBV es la reducción de la 
inmunosupresión, se ha podido observar una 
regresión entre el 20% a 80% de casos, este 
tratamiento debe ser llevado de la mano con 
el oncólogo puesto que él podría recomen-
dar una terapia con rituximab (anti-células 
B), quimioterapia o radioterapia. (Agrawal 
et al., 2022)

Poliomavirus BK

Durante la infancia nos exponemos al polio-
mavirus BK y se mantendrá en fase latente 
en urotelio y epitelio tubular renal permi-
tiendo de igual manera su replicación, 
dejando al 80% y 90% de los adultos 
expuesto a este virus. los pacientes inmuno-
comprometidos pueden presentar una viru-
ria asintomática hasta llegar a una viremia, y 
por lo general suele hacerse presente en los 
receptores como nefropatía asociada al 
poliomavirus BK. (Hall et al., 2021)

La viruria asintomática temprana se presen-
ta en un 25% a 40% durante el primer año 
postrasplante, detectándose en los exámenes 
de rutina, mientras que los receptores que 
presentan viruria persistente y cargas virales 
elevadas corren riesgo de un 10 a 20% en 
desarrollar viremia. (Ranawaka et al., 2024)

Como consecuencia de que el receptor reali-
ce viremia, le da paso a una nefropatía por el 
poliomavirus BK y se presenta en un 1 a 
10% de los trasplantados durante el primer 
año en donde la inmunosupresión es mayor. 
También se ha considerado otros factores de 
riesgo para que se pueda desarrollar nefro-
patía en caso de los donadores  se toma en 
cuenta (sexo femenino, viruria, donante 
fallecido) y por el lado del receptor se tendrá 
presente (falta de coincidencia de la HLA, 
sexo masculino, anticuerpos neutralizantes 
específicos del poliomavirus con bajo nivel 
de BK, estado de alta sensibilización, activi-
dad de células T, Incompatibilidad ABO) 
por otro lado también se debe tener presente 
los factores de riesgo relacionados con el 
trasplante (exposición a tacrolimus, stent 
ureteral, tratamiento para el rechazo agudo). 
(Shen et al., 2021)

El mejor tratamiento que pueden recibir 
estos pacientes para la nefropatía por BK y 
la viremia es la reducción de la medicación 
inmunosupresora. Se ha podido observar 
que el 8 a 12% posterior a la reducción de 
inmunosupresión ha presentado rechazo 
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agudo y este debería ser el punto de inicio 
para comenzar a investigar por medio de 
biopsia. (Kho et al., 2021)

También se incluyen otros tratamientos 
como la leflunomida que presenta una buena 
actividad antiviral e inmunosupresora que se 
lo ha implementado para sustituir las 
antimetabolitos que los receptores que 
tengan mayor probabilidad de rechazo, Ig 
intravenosa se la podría usar en pacientes 
que presenten hipogammaglobulinemia 
grave, altos riesgo inmunológico o rechazo 
concomitante y por último el cidofovir que 
es muy poco recomendado debido a los 
efectos adversos que presenta. (Rondaan et 
al., 2020)

El virus de la varicela zoster se caracteriza 
por provocar erupción vesicular y neuralgia 
esto es debido a que posterior a la infección 
primaria queda en fase latente en los 
ganglios de la raíz dorsal y puede provocar 
una alta tasa de mortalidad y morbilidad. 
Los receptores de órganos sólidos quedan 
expuestos al virus debido a la inmunosupre-
sión que reciben, presentando una prevalen-
cia de un 48.7 % de neuralgia posherpética. 
Otra de las complicaciones raras causadas 
por el virus del herpes zoster es la afectación 
víscera, pares craneales y la enfermedad 
diseminada, presentado resultados letales. 
(Hanna et al., 2020)

La tasa de mortalidad por herpes zoster en 
receptores renales es de 30%, se debe estar y 
atentos a cualquier sintomatología como 
erupciones o síntoma prodrómico como el 
entumecimiento, dolor o también que no 
muestre un patrón dermatomal clásico esto 
es debido a que lo receptores renales suelen 
presentar manifestaciones atípicas. (Ron-
daan et al., 2020)

Virus respiratorios

Los virus respiratorios como el VRS, la 
influenza, parainfluenza, adenovirus es el 
grupo de virus que se podrá observar con 
más frecuencia en pacientes pediátricos y la 

inmunosupresión prolongada se asocia con 
las complicaciones postrasplante. 
(Ranawaka et al., 2024)

El adenovirus está asociado con infecciones 
graves y mortales que comprometen la 
supervivencia del injerto con una incidencia 
del 4.1%. El factor de riesgo más frecuente 
es la inmunosupresión con timoglobulina, 
basiliximab y OKT3. Las manifestaciones 
clínicas son variables: disuria, fiebre, nefri-
tis tubular, cistitis hemorrágica, disfunción 
del órgano. (Mihaylov et al., 2022)

Infecciones bacterianas 

Las infecciones suelen ser un desafío duran-
te el primer año postrasplante, debido a que 
existe riesgo de rechazo. El receptor presen-
ta cambios en el microbioma y esto puede 
ser debido a la inmunosupresión, cirugía 
exposición a patógenos nosocomiales, profi-
laxis antibiótica y derivados del donante.  
Por eso es necesario la detección temprana 
de cualquier agente patógeno puesto que 
estas infecciones no solo llevan al rechazo, 
sino que también pueden bloquear la 
tolerancia o estimular la aloinmunidad celu-
lar de reacción cruzada. Dentro de los 
primeros 5 años el 8.6% de los receptores 
postrasplante fallecieron. (Massicotte-Azar-
niouch et al., 2021)

El C. difficile es una bacteria gram positiva, 
los pacientes hospitalizados tienen 5 veces 
mayor probabilidad de ser infectados por 
esta bacteria. A los receptores renales en 
fase temprana afecta del 3 al 16%. La mani-
festación más grave es la colitis fulminante 
que se ha presentado en un 5.3% necesitan-
do colectomía en un 2.7% de los casos 
asociándose a la pérdida del aloinjerto. 
(Agrawal et al., 2022)

Las manifestaciones clínicas que suelen 
presentar son: dolor abdominal, fiebre, 
leucocitosis. Como métodos diagnóstico se 
tiene en cuenta la presencia de 3 o más heces 
no formadas en un tiempo de 24 horas, la 
cual se le debe realizar la prueba de PCR en 

REVISTA MÉDICO 
CIENTÍFICA

“DR. FRANCISCO DE ICAZA BUSTAMANTE”

Coordinación 
de Docencia 

e Investigación

Noviembre, 2024 Vol. 7 / ISSN 2806-5948 12



heces esperando observar la presencia de 
toxina C. difficile. El tratamiento primario 
para eventos graves o no graves será con 
fidaxomicina y vancomicina vía oral, en 
casos fulminantes se considera el uso de 
metronidazol intravenoso y vancomicina vía 
oral, teniendo en consideración la interven-
ción quirúrgica, en casos de recurrencia se 
puede utilizar fidaxomicina y vancomicina 
vía oral de uso prolongado, pulsada o 
gradual. (Khedr et al., 2023)

Infecciones del tracto urinario (IVU)

Las IVU son frecuentes en receptores rena-
les, tiene una prevalencia entre el 7 al 80%, 
son más frecuentes en receptores, mujeres 
debido a la anatomía, niños y ocurren dentro 
del primer año postrasplante. Las bacterias 
gram negativas son responsables de hasta el 
90% de los casos y la más común es la 
Escherichia coli. (Agrawal et al., 2022)

Se ha tomado como profilaxis el uso de 
trimetoprima-sulfametoxazol para reducir el 
riesgo de las infecciones de vías urinarias y 
bacteriemia. En caso de que el paciente no 
pueda consumir la trimetoprima-sulfame-
toxazol es necesario que reciba otro antibió-
tico que ayude a prevenir las infecciones, 
por lo menos hasta que se le retire el stent 
ureteral. (Agrawal et al., 2022)

Infecciones fúngicas

Existen varios agentes patógenos fúngicos 
como la blastomicosis, histoplasmosis, 
coccidioidomicosis que son micosis endé-
micas. (Spiwak et al., 2022)

Histoplasmosis

La micosis invasiva más frecuente entre el 5 
al 9% es la histoplasmosis. En pacientes 
renales han causado el 0.1% a 0.3% de las 
infecciones y se han presentado un tiempo 
de 2 a 5 años postrasplante. En los recepto-
res renales se presentará como neumonía o 
enfermedad diseminada pero las presenta-
ciones más raras serán lesiones cutáneas, 

hemofagocítica, linfocitosis. Los factores de 
riesgo de la histoplasmosis son el CMV, 
leucopenia y neumonía bacteriana. (Spiwak 
et al., 2022)

Los métodos diagnósticos si direccionan en 
observar de manera directa, lavado bron-
coalveolar o tejido, cultivo de esputo 
también se cuenta con los métodos no inva-
sivos es el inmunoensayo enzimático de 
antígeno de histoplasma en orina o suero de 
los probables infectados el tratamiento más 
usado en estos casos son el itraconazol, 
anfotericina, posaconazol y voriconazol. No 
se recomienda ninguna profilaxis en estos 
casos. (Khedr et al., 2023)

Blastomicosis

La blastomicosis es poco frecuente y suele 
presentarse 2 años después del trasplante. 
Los métodos diagnósticos son similares a 
los del histoplasma aunque este tiene mayor 
sensibilidad y puede llegar a sufrir una reac-
ción cruzada por otros hongos. El tratamien-
to usado en este caso será con anfotericina 
liposomal, con cambio a los azoles posterior 
a una recuperación inicial y en casos leves 
se puede iniciar con azoles. (Wings et al., 
2022)

Coccidioidomicosis
 
La coccidioidomicosis es causada por el C. 
posadasii y el C.immitis y puede provenir 
del donante, ser adquirida posteriormente al 
trasplante o reactivarse de su fase latente. 
Las manifestaciones de esta infección son 
enfermedades esqueléticas, pulmonares, 
dérmicas, diseminadas y meningitis. En los 
casos pulmonares graves y diseminados el 
tratamiento recomendado será con anfoteri-
cina liposomal con cambio a fluconazol y en 
caso pulmonares leves y meningitis se 
puede iniciar con tratamiento de fluconazol. 
(Wings et al., 2022)
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Conclusiones

Esta revisión bibliográfica nos permite iden-
tificar en forma temprana aquellas compli-
caciones vasculares y clínicas en relación 
con la inmunosupresión por su toxicidad de 
anticalcineurínicos. Además de las compli-
caciones mediatas como son la hipertensión 
arterial, diabetes mellitus y la falla del injer-
to renal tardío. Condiciones que posterior-
mente no permiten al paciente continuar con 
su Trasplante Renal, sino que debe lamenta-
blemente volver a su terapia de reemplazo 
renal hasta poder desensibilizarlo y ofrecer-
le una segunda oportunidad en la Lista de 
Espera Única Nacional (LEUN), para exten-
der con tratamiento quirúrgico definitivo de 
su enfermedad renal crónica terminal.
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Virus respiratorios y su comportamiento
epidemiológico en pacientes hospitalizados
con infección respiratoria aguda en el
período 2018 a 2023.

Resumen

Objetivo: Establecer el comportamiento 
epidemiológico de virus respiratorios en 
pacientes hospitalizados con infección 
respiratoria aguda en el periodo 2018 a 2023. 

Metodología: estudio descriptivo, 
retrospectivo donde se estudiaron pacientes 
hospitalizados con diagnóstico de IRAG en 
quienes se realizó hisopado nasofaríngeo con 
resultado positivo para virus por PCR, 
utilizando variables de edad, sexo, 
procedencia, mes y año de ingreso, 
comorbilidades, necesidad de ingreso a 
unidad de cuidados intensivos pediátricos, y 
condición de egreso.

Resultados: se identificaron 917 casos de 
IRAG con resultado de hisopado nasofaríngeo 
positivo. El grupo etario más afectado fueron 
lactantes menores de 12 meses. El sexo con 
mayor predominio fue el masculino. La 
procedencia fue mayor en la provincia del 
Guayas principalmente de los cantones 

Guayaquil y Durán. Los meses con más 
reporte de casos fueron marzo y abril en el año 
2021, mayo y junio en el 2022 y febrero y 
junio de 2023. El agente etiológico más 
detectado fue el virus sincitial respiratorio en 
los años 2019,2021 y 2022 y en el 2020 
SARS-Cov 2. Las comorbilidades que con 
mayor frecuencia se observaron fueron 
cardiopatías, enfermedades neurológicas e 
inmunodeficiencias no superando el 20%.  
La necesidad de ingreso a terapia 
intensiva no superó al 12 %. La 
mortalidad no excedió del 11%. 

Conclusiones: se concluye que el sexo 
masculino y los lactantes menores son los 
pacientes con mayor riesgo de presentar 
IRAG de origen viral y el virus con mayor 
prevalencia es el virus sincitial respiratorio.

Palabras clave: Infecciones Respiratorias, 
virus, dificultad respiratoria.

Dra. Aracelly Patricia Parrales Cedeño
Pediatra. Hospital Dr. Francisco De Icaza Bustamante

Dra. Mercedes Margarita Chimbo Jiménez 
Pediatra. Hospital Dr. Francisco De Icaza Bustamante

Dra. Karen Estefanía Guillén Pacheco 
Pediatra. Hospital Dr. Francisco De Icaza Bustamante

Noviembre, 2024 Vol. 7 / ISSN 2806-5948 18



REVISTA MÉDICO 
CIENTÍFICA

“DR. FRANCISCO DE ICAZA BUSTAMANTE”

Coordinación 
de Docencia 

e Investigación

Introducción

Las infecciones respiratorias agudas (IRA) y 
la enfermedad diarreica aguda representan en 
la población pediátrica el motivo de consulta 
más frecuente en los servicios de emergencia e 
internación en los hospitales, en especial en 
niños menores de 5 años, causa importante de 
morbilidad, mortalidad o discapacidad 
representando aproximadamente el 11% y 
6,7% respectivamente de años de vida 
ajustados por discapacidad. (Organización 
Mundial de la Salud, 2013)

Las infecciones respiratorias agudas, ya sean 
del tracto bajo o alto, se caracterizan por la 
presentación de signos síntomas como tos, 
rinorrea, congestión nasal, dificultad 
respiratoria, que se puede acompañar o no de 
fiebre, en la que se engloba neumonía, 
bronquiolitis, rinitis, faringitis bronquitis y 
otitis media aguda, de  etiología infecciosa y 
con diferentes grados de severidad; los 
cuadros respiratorios pueden auto limitarse y 
requerir tratamiento sintomático y/o 
ambulatorio, o presentarse como un cuadro 
severo, con datos de dificultad o insuficiencia  
respiratoria que requieren hospitalización por 
compromiso en la oxigenación y/o ventilación 
pulmonar. (Organización panamericana de la 
salud, 1992)

En los pacientes pediátricos los cuadros 
respiratorios principalmente se dan por 
agentes virales en un 70 a 90%, y en menor 
frecuencia de origen bacteriano 
aproximadamente de 15 a 30%; el conocer 
esta información es importante para el 
tratamiento y las medidas de prevención. Los 
virus respiratorios más frecuente relacionados 
con IRA son: virus respiratorio sincitial 
(VRS), influenza A y B, parainfluenza 1,2,3 y 
adenovirus (ADV) y en los últimos años a este 
grupo se agrega coronavirus, responsable de la 
pandemia del 2020; estos virus son causantes 
de cuadros respiratorios graves que son 
considerados un gran problema de salud en 
este grupo etario. (Alvarez Yupanqui, 2016)

Desde el año 1990 existe en el Ecuador un 
sistema de vigilancia epidemiológica 

mediante el cual se notifican los casos 
sospechosos de patologías que tengan impacto 
en la salud pública. Once años después, en 
2001 se crea un nuevo Sistema Integrado de 
Vigilancia Epidemiológica, SIVE, que consta 
de 5 partes, y una de ella es el SIVE ALERTA 
que funcionó desde el 2002 a nivel nacional. A 
través de éste se notifican situaciones 
consideradas emergencias sanitarias que 
podrían afectar a nivel nacional o 
internacional la estabilidad en el sistema de 
Salud. (Ministerio de Salud Publica, 2013)

Desde el año 1990 existe en el Ecuador un 
sistema de vigilancia epidemiológica median-
te el cual se notifican los casos sospechosos de 
patologías que tengan impacto en la salud 
pública. Once años después, en 2001 se crea 
un nuevo Sistema Integrado de Vigilancia 
Epidemiológica, SIVE, que consta de 5 partes, 
y una de ella es el SIVE ALERTA que funcio-
nó desde el 2002 a nivel nacional. A través de 
éste se notifican situaciones consideradas 
emergencias sanitarias que podrían afectar a 
nivel nacional o internacional la estabilidad en 
el sistema de Salud. (Ministerio de Salud 
Publica, 2013)

Debido al impacto de las infecciones respira-
torias agudas graves (IRAG), en la población 
pediátrica, se requiere del sistema de vigilan-
cia epidemiológica para establecer acciones 
de control y prevención. Así como, identificar 
nuevos casos, nuevas cepas o brotes y regis-
trar prevalencia y distribución de los diferen-
tes agentes causales que puede afectar a los 
niños en cualquier época del año, por lo que en 
el hospital del niño Dr. Francisco De Icaza 
Bustamante, desde el departamento de Epide-
miología, realiza la vigilancia epidemiológica, 
manteniendo operativo el SIVE ALERTA, 
durante todo el año. (Ministerio de Salud 
Publica, 2013)

Este trabajo de investigación tiene como obje-
tivo establecer el comportamiento epidemio-
lógico de virus respiratorios en pacientes 
hospitalizados con infecciones respiratorias 
agudas graves (IRAG), detectadas por reac-
ción en cadena de la polimerasa (PCR), 
mediante hisopado nasofaríngeo en los 

pacientes ingresados en el hospital del niño 
Dr. Francisco De Icaza Bustamante, en el 
periodo comprendido entre los años 2018 a 
2023. Así también, las características epide-
miológicas de los casos de IRAG diagnostica-
dos. 

Materiales y métodos

Se realizó un estudio descriptivo y retrospecti-
vo en pacientes ingresados al hospital del niño 
Dr. Francisco De Icaza Bustamante con diag-
nóstico de infección respiratoria aguda grave 
(IRAG) en el periodo enero de 2018 a diciem-
bre 2023 con resultado de hisopado nasofarín-
geo positivo.

La recolección de la información se obtuvo 
por el servicio de epidemiología del hospital, 
se solicitó los datos de los pacientes que se 
realizaron hisopado nasofaríngeo en el perio-
do comprendido desde enero de 2018 a 
diciembre de 2023, que fueron enviados al 
sistema integrado de vigilancia epidemiológi-
ca. 

Las variables estudiadas fueron sexo, edad, 
procedencia, agente etiológico mes y año de 
hospitalización, comorbilidades, ingreso a 
ucip y condición de egreso. Dichos datos 
fueron tabulados en hoja de Microsoft Excel 
para obtener gráficos y tablas de las variables 
para análisis y descripción respectiva.

Desde el punto de vista bioético al tratarse de 
un trabajo retrospectivo descriptivo donde no 
se realiza ninguna intervención directa sobre 
la población en estudio, se considera el 
consentimiento informado que se obtuvo 
cuando se realizó el ingreso al hospital.

Resultados
Durante los años estudiados, se realizaron un 
total de 5717 hisopados nasofaríngeos (PCR) 
en pacientes ingresados con diagnóstico de 
IRAG, de los cuales tuvieron reporte positivo 
en 917 casos que representa el 16 % del total 
estudiado.

Tabla 1: Casos de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

Para este estudio se realizaron 5 grupos etarios 
comprendidos de la siguiente manera:  menor 
de 1 año ,1- 4 años, 5- 9 años, 10-14 años y 
mayores de 15 años.  El grupo etario más afec-
tado por infección respiratoria aguda (IRAG) 
fueron los menores de 1 año con porcentajes 
de más del 50 % excepto en el 2020 que el 
resultado fue muy diverso con predominio en 
las edades de 1 a 4 años con el 30%, seguido 
los pacientes de 5 a 9 años con el 26% y en 
tercer lugar los menores de 1 años con el 22 
%.

Gráfico 1: Distribución por Grupo etario 
de los casos de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

La incidencia de los casos de infección respi-
ratoria aguda grave (IRAG) tuvo predominio 
en el sexo masculino en los años estudiados 
con porcentajes por encima del 50%, excepto 
en el 2018 que hubo predominio en el sexo 

femenino con el 52%.

Gráfico 2: Distribución por sexo de los 
casos de IRAG.

Fuente: SIVE ALERTA

La mayor cantidad de casos de IRAG proce-
dían de la provincia del Guayas principalmen-
te de los cantones de Guayaquil y Durán. 

Tabla 2: Distribución por procedencia de 
los casos de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

Se reportaron más casos de IRAG en los meses 
de marzo y abril en el año 2021, en los meses de 
mayo y enero de 2022 y febrero y junio de 2023.

Gráfico 3: Distribución por mes de los casos 
de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

En los años estudiados el agente etiológico 
más detectado por hisopado nasofaríngeo 
(PCR) fue en el 2018 AHIN1 2009 con 47%, 
en los años 2019, 2021 y 2022 el más detecta-
do fue el VSR y en el 2020 fue el SARS CoV 
2 en el 84% de los casos y en el 2023 fue virus 
Influenza B en el 30 % de los hisopados naso-
faríngeos. 

Gráfico 4: Distribución por Agente Viral de 
los casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Se observa que los pacientes ingresados por 
IRAG que presentaron comorbilidades no fue 
mayor al 20 % en los años estudiados e inclu-
so en el año 2020 fue el porcentaje más bajo 
con el 10%.
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Introducción

Las infecciones respiratorias agudas (IRA) y 
la enfermedad diarreica aguda representan en 
la población pediátrica el motivo de consulta 
más frecuente en los servicios de emergencia e 
internación en los hospitales, en especial en 
niños menores de 5 años, causa importante de 
morbilidad, mortalidad o discapacidad 
representando aproximadamente el 11% y 
6,7% respectivamente de años de vida 
ajustados por discapacidad. (Organización 
Mundial de la Salud, 2013)

Las infecciones respiratorias agudas, ya sean 
del tracto bajo o alto, se caracterizan por la 
presentación de signos síntomas como tos, 
rinorrea, congestión nasal, dificultad 
respiratoria, que se puede acompañar o no de 
fiebre, en la que se engloba neumonía, 
bronquiolitis, rinitis, faringitis bronquitis y 
otitis media aguda, de  etiología infecciosa y 
con diferentes grados de severidad; los 
cuadros respiratorios pueden auto limitarse y 
requerir tratamiento sintomático y/o 
ambulatorio, o presentarse como un cuadro 
severo, con datos de dificultad o insuficiencia  
respiratoria que requieren hospitalización por 
compromiso en la oxigenación y/o ventilación 
pulmonar. (Organización panamericana de la 
salud, 1992)

En los pacientes pediátricos los cuadros 
respiratorios principalmente se dan por 
agentes virales en un 70 a 90%, y en menor 
frecuencia de origen bacteriano 
aproximadamente de 15 a 30%; el conocer 
esta información es importante para el 
tratamiento y las medidas de prevención. Los 
virus respiratorios más frecuente relacionados 
con IRA son: virus respiratorio sincitial 
(VRS), influenza A y B, parainfluenza 1,2,3 y 
adenovirus (ADV) y en los últimos años a este 
grupo se agrega coronavirus, responsable de la 
pandemia del 2020; estos virus son causantes 
de cuadros respiratorios graves que son 
considerados un gran problema de salud en 
este grupo etario. (Alvarez Yupanqui, 2016)

Desde el año 1990 existe en el Ecuador un 
sistema de vigilancia epidemiológica 

mediante el cual se notifican los casos 
sospechosos de patologías que tengan impacto 
en la salud pública. Once años después, en 
2001 se crea un nuevo Sistema Integrado de 
Vigilancia Epidemiológica, SIVE, que consta 
de 5 partes, y una de ella es el SIVE ALERTA 
que funcionó desde el 2002 a nivel nacional. A 
través de éste se notifican situaciones 
consideradas emergencias sanitarias que 
podrían afectar a nivel nacional o 
internacional la estabilidad en el sistema de 
Salud. (Ministerio de Salud Publica, 2013)

Desde el año 1990 existe en el Ecuador un 
sistema de vigilancia epidemiológica median-
te el cual se notifican los casos sospechosos de 
patologías que tengan impacto en la salud 
pública. Once años después, en 2001 se crea 
un nuevo Sistema Integrado de Vigilancia 
Epidemiológica, SIVE, que consta de 5 partes, 
y una de ella es el SIVE ALERTA que funcio-
nó desde el 2002 a nivel nacional. A través de 
éste se notifican situaciones consideradas 
emergencias sanitarias que podrían afectar a 
nivel nacional o internacional la estabilidad en 
el sistema de Salud. (Ministerio de Salud 
Publica, 2013)

Debido al impacto de las infecciones respira-
torias agudas graves (IRAG), en la población 
pediátrica, se requiere del sistema de vigilan-
cia epidemiológica para establecer acciones 
de control y prevención. Así como, identificar 
nuevos casos, nuevas cepas o brotes y regis-
trar prevalencia y distribución de los diferen-
tes agentes causales que puede afectar a los 
niños en cualquier época del año, por lo que en 
el hospital del niño Dr. Francisco De Icaza 
Bustamante, desde el departamento de Epide-
miología, realiza la vigilancia epidemiológica, 
manteniendo operativo el SIVE ALERTA, 
durante todo el año. (Ministerio de Salud 
Publica, 2013)

Este trabajo de investigación tiene como obje-
tivo establecer el comportamiento epidemio-
lógico de virus respiratorios en pacientes 
hospitalizados con infecciones respiratorias 
agudas graves (IRAG), detectadas por reac-
ción en cadena de la polimerasa (PCR), 
mediante hisopado nasofaríngeo en los 

pacientes ingresados en el hospital del niño 
Dr. Francisco De Icaza Bustamante, en el 
periodo comprendido entre los años 2018 a 
2023. Así también, las características epide-
miológicas de los casos de IRAG diagnostica-
dos. 

Materiales y métodos

Se realizó un estudio descriptivo y retrospecti-
vo en pacientes ingresados al hospital del niño 
Dr. Francisco De Icaza Bustamante con diag-
nóstico de infección respiratoria aguda grave 
(IRAG) en el periodo enero de 2018 a diciem-
bre 2023 con resultado de hisopado nasofarín-
geo positivo.

La recolección de la información se obtuvo 
por el servicio de epidemiología del hospital, 
se solicitó los datos de los pacientes que se 
realizaron hisopado nasofaríngeo en el perio-
do comprendido desde enero de 2018 a 
diciembre de 2023, que fueron enviados al 
sistema integrado de vigilancia epidemiológi-
ca. 

Las variables estudiadas fueron sexo, edad, 
procedencia, agente etiológico mes y año de 
hospitalización, comorbilidades, ingreso a 
ucip y condición de egreso. Dichos datos 
fueron tabulados en hoja de Microsoft Excel 
para obtener gráficos y tablas de las variables 
para análisis y descripción respectiva.

Desde el punto de vista bioético al tratarse de 
un trabajo retrospectivo descriptivo donde no 
se realiza ninguna intervención directa sobre 
la población en estudio, se considera el 
consentimiento informado que se obtuvo 
cuando se realizó el ingreso al hospital.

Resultados
Durante los años estudiados, se realizaron un 
total de 5717 hisopados nasofaríngeos (PCR) 
en pacientes ingresados con diagnóstico de 
IRAG, de los cuales tuvieron reporte positivo 
en 917 casos que representa el 16 % del total 
estudiado.

Tabla 1: Casos de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

Para este estudio se realizaron 5 grupos etarios 
comprendidos de la siguiente manera:  menor 
de 1 año ,1- 4 años, 5- 9 años, 10-14 años y 
mayores de 15 años.  El grupo etario más afec-
tado por infección respiratoria aguda (IRAG) 
fueron los menores de 1 año con porcentajes 
de más del 50 % excepto en el 2020 que el 
resultado fue muy diverso con predominio en 
las edades de 1 a 4 años con el 30%, seguido 
los pacientes de 5 a 9 años con el 26% y en 
tercer lugar los menores de 1 años con el 22 
%.

Gráfico 1: Distribución por Grupo etario 
de los casos de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

La incidencia de los casos de infección respi-
ratoria aguda grave (IRAG) tuvo predominio 
en el sexo masculino en los años estudiados 
con porcentajes por encima del 50%, excepto 
en el 2018 que hubo predominio en el sexo 

femenino con el 52%.

Gráfico 2: Distribución por sexo de los 
casos de IRAG.

Fuente: SIVE ALERTA

La mayor cantidad de casos de IRAG proce-
dían de la provincia del Guayas principalmen-
te de los cantones de Guayaquil y Durán. 

Tabla 2: Distribución por procedencia de 
los casos de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

Se reportaron más casos de IRAG en los meses 
de marzo y abril en el año 2021, en los meses de 
mayo y enero de 2022 y febrero y junio de 2023.

Gráfico 3: Distribución por mes de los casos 
de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

En los años estudiados el agente etiológico 
más detectado por hisopado nasofaríngeo 
(PCR) fue en el 2018 AHIN1 2009 con 47%, 
en los años 2019, 2021 y 2022 el más detecta-
do fue el VSR y en el 2020 fue el SARS CoV 
2 en el 84% de los casos y en el 2023 fue virus 
Influenza B en el 30 % de los hisopados naso-
faríngeos. 

Gráfico 4: Distribución por Agente Viral de 
los casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Se observa que los pacientes ingresados por 
IRAG que presentaron comorbilidades no fue 
mayor al 20 % en los años estudiados e inclu-
so en el año 2020 fue el porcentaje más bajo 
con el 10%.
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dos. 
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vo en pacientes ingresados al hospital del niño 
Dr. Francisco De Icaza Bustamante con diag-
nóstico de infección respiratoria aguda grave 
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fueron tabulados en hoja de Microsoft Excel 
para obtener gráficos y tablas de las variables 
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Desde el punto de vista bioético al tratarse de 
un trabajo retrospectivo descriptivo donde no 
se realiza ninguna intervención directa sobre 
la población en estudio, se considera el 
consentimiento informado que se obtuvo 
cuando se realizó el ingreso al hospital.

Resultados
Durante los años estudiados, se realizaron un 
total de 5717 hisopados nasofaríngeos (PCR) 
en pacientes ingresados con diagnóstico de 
IRAG, de los cuales tuvieron reporte positivo 
en 917 casos que representa el 16 % del total 
estudiado.

Tabla 1: Casos de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

Para este estudio se realizaron 5 grupos etarios 
comprendidos de la siguiente manera:  menor 
de 1 año ,1- 4 años, 5- 9 años, 10-14 años y 
mayores de 15 años.  El grupo etario más afec-
tado por infección respiratoria aguda (IRAG) 
fueron los menores de 1 año con porcentajes 
de más del 50 % excepto en el 2020 que el 
resultado fue muy diverso con predominio en 
las edades de 1 a 4 años con el 30%, seguido 
los pacientes de 5 a 9 años con el 26% y en 
tercer lugar los menores de 1 años con el 22 
%.

Gráfico 1: Distribución por Grupo etario 
de los casos de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

La incidencia de los casos de infección respi-
ratoria aguda grave (IRAG) tuvo predominio 
en el sexo masculino en los años estudiados 
con porcentajes por encima del 50%, excepto 
en el 2018 que hubo predominio en el sexo 

femenino con el 52%.

Gráfico 2: Distribución por sexo de los 
casos de IRAG.

Fuente: SIVE ALERTA

La mayor cantidad de casos de IRAG proce-
dían de la provincia del Guayas principalmen-
te de los cantones de Guayaquil y Durán. 

Tabla 2: Distribución por procedencia de 
los casos de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

Se reportaron más casos de IRAG en los meses 
de marzo y abril en el año 2021, en los meses de 
mayo y enero de 2022 y febrero y junio de 2023.

Gráfico 3: Distribución por mes de los casos 
de IRAG por año.

Fuente: SIVE ALERTA

En los años estudiados el agente etiológico 
más detectado por hisopado nasofaríngeo 
(PCR) fue en el 2018 AHIN1 2009 con 47%, 
en los años 2019, 2021 y 2022 el más detecta-
do fue el VSR y en el 2020 fue el SARS CoV 
2 en el 84% de los casos y en el 2023 fue virus 
Influenza B en el 30 % de los hisopados naso-
faríngeos. 

Gráfico 4: Distribución por Agente Viral de 
los casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Se observa que los pacientes ingresados por 
IRAG que presentaron comorbilidades no fue 
mayor al 20 % en los años estudiados e inclu-
so en el año 2020 fue el porcentaje más bajo 
con el 10%.
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Gráfico 5: Distribución por Comorbilida-
des de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Las comorbilidades más frecuentes encontra-
das fueron: las cardiopatías, enfermedad 
neurológica e inmunodeficiencia.

Gráfico 6: Distribución por Tipo de 
Comorbilidades en los Casos de IRAG por 
Año.

Fuente: SIVE ALERTA

La necesidad de ingreso a la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) fue mayor en los 
años 2019 y 2020 con 12% y 10%, respectiva-
mente.

Gráfico 7: Distribución por Ingreso a UCIP 
de los casos de IRAG por Año.

La mortalidad de los pacientes con IRAG no 
excedió del 11% en los diferentes años estudia-
dos e incluso en el año 2018 fue del 4% de los 
casos.

Gráfico 8: Distribución por Condición de 
Egreso de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Discusión

En el presente estudio se analizaron los pacien-
tes ingresados por IRAG en el periodo 2018 
hasta 2023, se obtuvo un total de 5717 pacientes 
con definición de caso de IRAG y de los cuales 
917 casos con asilamiento viral positivo 
mediante hisopado nasofaríngeo (PCR) la detec-
ción de etiología viral fue de 16% en el periodo 
de estudio, datos que coinciden con lo publicado 
por Chirinos-Saire Y et al, que menciona en su 
estudio “Virus respiratorios y características 
clínico-epidemiológicas en los episodios de 
infección respiratoria aguda” en el año 2017 
(10,2%) y 2018 (15,8%) con una frecuencia total 
en los años estudiados de 13,4% de agente viral 
en la IRAG. (Chirinos, Reyna, Aguilar, & Santi-
llán, 2021 )

En el estudio de Falcón et al., en el periodo octu-
bre de 2021 hasta abril de 2022, el asilamiento 
viral fue del 42% excluyendo los resultados de 
SARS-CoV-2 2 positivos, cuyo resultado difiere 
de este estudio, posiblemente debido a que se 
realizada toma de muestra a todos los pacientes 
atendidos (ambulatorios y hospitalizados); el 
porcentaje de detección viral de los pacientes 
hospitalizados fue del 6,3% que se acerca más a 
la prevalencia presentada en este trabajo. 

(Falcón & Simon, 2022)
 Dicha situación se repite en la tesis para obten-
ción de título de master en epidemiología  de 
Benavides Osorio que  reporta una determina-
ción viral de 76 % en menores de 5 años en el 
periodo abril de  2016 hasta julio de 2017, dicho 
resultado difiere totalmente del obtenido; esto se 
explica porque se incluye IRA altas y bajas con 
diagnóstico que abarca  cie 10 desde J00 al J22 y 
todos los que acudieron a urgencias, a diferencia 
de la presente investigación que solo son los 
pacientes que requirieron ser hospitalizados y 
con diagnóstico generalmente de IRAG de vías 
respiratorias inferiores (neumonía y bronquioli-
tis). (Benavides, 2017)

Respecto al grupo etario más afectado en los 
años analizados fueron los menores  de 1 año de 
edad, lo que coincide con lo publicado por 
Falcón-Rosell en el artículo “Identificación de 
agentes virales en niños con infección respirato-
ria aguda” que reporta que el 40% de los casos 
de IRA se presentaron en pacientes entre 1 – 11 
meses de edad (Falcón & Simon, 2022) resulta-
dos que no cambian en otros estudios consulta-
dos como Macia, et al., en los años 2014 -2016  
menciona predominio en el grupo etario de 2 a 
11 meses del 57.9%. (Macias, James, Tamayo, 
& Murray, 2021)

Mendoza- Pinzón en el estudio realizado en la 
ciudad de Medellín-Colombia en el periodo 
2014 – 2015 reporta que la frecuencia de IRAG 
de origen viral según la edad, se distribuyó de la 
siguiente forma: en menores de 2 meses el 23%, 
2 a 6 meses, el 42.6% y de 7 a 12 meses, el 19%, 
lo que nos indica que el grupo etario más vulne-
rable son los lactantes menores. (Mendoza, 
2018)

El sexo que presentó mayor predominio fue el 
masculino con porcentaje superior al 50%, datos 
que coinciden con el estudio de Córdova et al., 
que reporta que de 1234 pacientes con diagnósti-
co de IRAG de sexo masculino fueron 630 casos 
que representa el 51%. (Cordova, Chávez, & 
Bermejo, 2020). Al igual que lo mencionado por 
Alomia, et al., en el estudio realizado en Loja, 
Ecuador que incluía solo niños menores de 5 
años reportó que el sexo masculino fue el más 
frecuente con 53.4%. (Alomia, Rodas, Gallegos, 

Calle, & González, 2019). El estudio de Lovera 
et al., que abarca pacientes hasta los 15 años, 
con tiempo mayor de estudio desde enero de 
2019 hasta mayo de 2023 que guarda similitud   
al estudio que se presenta, menciona que el 
predominio es mayor en el sexo masculino con 
54.3%. (Lovera, Peralta, González, & Amarilla, 
2023)

La mayoría de los casos de IRAG procedían de 
la provincia del Guayas, con el 87 % del total de 
casos, siendo del cantón Guayaquil el 67% de 
los casos, lo que coincide con lo reportado por 
Moya - Maridueña que el 90.9% de los pacientes 
proceden de Guayaquil (Moya & Madruñero, 
2019), al igual que la tesis de posgrado de pedia-
tría de Rivera Ernesto que menciona que la 
mayor cantidad de casos proceden del área 
urbana de la ciudad con el 58%. (Rivera, 2016 )
Los casos de IRAG se reportaron con mayor 
frecuencia en el primer semestre de los años 
estudiados, al igual que la publicación de Orella-
na – Urgilez et al, realizada en Ecuador en el año 
2016, resalta que los meses con mayor diagnós-
tico de IRAG fueron enero, febrero, marzo y 
mayo. (Orellana, Urgilez, Larriva, & Fajardo, 
2017) En otro estudio internacional en Lima-Pe-
rú del año 2014 de Mezarina-Esquivel H et al., 
menciona que las IRAG presentaron ligero 
predominio en los meses junio, julio y agosto. 
(Mezarina, Bada, & Catañeda, 2017)
En otro estudio de pacientes ingresados con 
diagnóstico de IRAG, en la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos del Instituto Nacional de 
Salud del Niño en Lima, de Becerra María et al., 
reporta un leve predominio en los meses de 
abril, mayo, junio y julio, lo que demuestra que 
las infecciones respiratorias agudas están 
presentes durante todo el año. (Becerra, Victor, 
& Tantaleán, 2019).

El agente viral más frecuente detectado por 
hisopado nasofaríngeo (PCR) fue el virus sinci-
tial respiratorio (VSR) en la mayoría de los años 
estudiados, lo que es similar a lo que reporta 
Silva L, Guayasamín S, et al., en el estudio 
“Perfil epidemiológico de infecciones respirato-
rias agudas en pacientes pediátricos en Ecuador” 
publicado en el 2022, menciona que, en la 
población infantil, especialmente en el grupo 
etario de 0 a 12 meses, con el 90% de las infec-

ciones respiratorias agudas son por virus sinci-
tial respiratorio (VSR). (Silva, Callejas, Silva, & 
Silva, 2022)

En el estudio de Lovera et al., menciona predo-
minio del VSR en todos los años estudiados, a 
excepción del año 2020 en el que el virus más 
frecuente fue el SARS – CoV2, causante de la 
pandemia. (Lovera, Peralta, González, & Amari-
lla, 2023)

Becerra María et al, menciona como etiología 
viral más frecuente de los pacientes ingresados a 
la terapia intensiva por IRAG fue el virus sinci-
tial respiratorio, determinado por dos técnicas 
diagnósticas PCR en tiempo real e inmunofluo-
rescencia directa, en los años estudiados. (Bece-
rra, Victor, & Tantaleán, 2019)

Del total de pacientes con diagnóstico de IRAG 
con resultado de hisopado  nasofaríngeo positi-
vo en los años estudiados, el porcentaje de 
pacientes que presentaron comorbilidades no 
excedió el  20%, lo que difiere de la publicación 
de Becerra María et al, que reportaron que el 
66% de los casos presentaba una patología pre 
existente; dicha diferencia se debe que el estudio 
fue realizado en pacientes hospitalizados en la 
terapia intensiva con cuadros clínicos más seve-
ros complicados por la enfermedad de base; 
también menciona que las comorbilidades más 
encontradas fueron cardiopatías congénitas, 
enfermedades crónicas pulmonares y neurológi-
cas y trisomía 21, similar a las encontradas en 
este estudios en que prevalecieron  las cardiopa-
tías, enfermedades neurológicas e inmunodefi-
ciencias. (Becerra, Victor, & Tantaleán, 2019)
Situación similar reportó la Sociedad Argentina 
de Pediatría en los años 2019-2020 con la 
presencia de comorbilidades del 58% y 77%, 
respectivamente, lo que se debe a las caracterís-
ticas de los pacientes que son atendidos en un 
hospital de especialidades pediátricas de mayor 
complejidad y menciona que la comorbilidad 
más frecuente fue la enfermedad respiratoria 
crónica con cifras de 79% y 74% en los años 
estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 

estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
y 14.3%, respectivamente. (Mezarina, Bada, & 
Catañeda, 2017) (Torrico & Torrico, 2022)
La condición de egreso por cada año determina 
que la mortalidad reportada no superó el 11%, 
que coincide con los siguientes estudios de 
Lovera et al., y Rivera Ernesto, que reportaron 
porcentajes de mortalidad de 7.8% y de 6% 
respectivamente. (Lovera, Peralta, González, & 
Amarilla, 2023) (Rivera, 2016 )

Conclusiones

Podemos concluir que epidemiológicamente la 
etiología viral en infecciones respiratoria agudas 
graves fue de 917 casos que representa el 16%, 
en el período 2018 a 2023 con predominio  en el 
sexo masculino y en  lactantes menores de 1 año, 
este hecho se debe a la inmadurez del sistema 
inmune que cursa con menor función de la 
inmunidad celular, disminuida actividad de los 
fagocitos,  macrófagos y del complemento, 
además también juega un papel importante la 
inmadurez anatómica y fisiológica de los meca-
nismos protectores  de la vías respiratorias que 
tiene el paciente pediátrico, lo que  produce una 
disminución en la respuesta a los agentes infec-
ciosos.

El agente viral más frecuentemente aislado 
mediante técnica PCR fue el virus sincitial respi-
ratorio en los años 2019,2021 y 2022 el virus 
sincitial respiratorios. Sin embargo, en el 2018 
predominio AHIN1 2009, en el 2020 virus 
SARS CoV 2 y en el 2023 Influenza B. El VSR 
es el de mayor circulación y guarda también 
relación al grupo etario más susceptible ya que 
es el responsable en lactantes menores de infec-
ciones respiratorias bajas. 

A diferencia de otros países que presenta las 4 
estaciones, en Ecuador solo hay dos conocidas 
como húmeda o invierno y seca o verano que 
varía según la región del país su inicio y dura-
ción lo que hace que no presenten las IRAG 
patrones estacionales fijos, por lo que se presen-
tan durante todo el año con leve predominio en 
unos meses sin embargo no es un comporta-

miento constante que se replique en todos los 
años. 
En relación con la provincia más afectada, este 
estudio reporta la provincia del Guayas, particu-
larmente el cantón Guayaquil con 78% de casos, 
esto se debe probablemente a la situación 
geográfica y el alcance poblacional de la unidad 
hospitalaria con relación a la distribución por 
zonas.
El ingreso a la unidad de cuidados intensivos no 
excedió del 12 % y la mortalidad no fue mayor 
al 11% en los años estudiados, se puede observar 
que la mortalidad es baja como menciona la 
literatura, esto se debe a la evolución natural de 
las infecciones respiratorias agudas en niños son 
autolimitadas salvo en la población con factores 
de riesgos que puede complicar y ser causa de 
muerte.
Aquellos pacientes con comorbilidades que no 
superó el 20% las más frecuentes fueron las 
cardiopatías congénitas, enfermedades neuroló-
gicas e inmunodeficiencias.
ciones respiratorias agudas son por virus sinci-
tial respiratorio (VSR). (Silva, Callejas, Silva, & 
Silva, 2022)

En el estudio de Lovera et al., menciona predo-
minio del VSR en todos los años estudiados, a 
excepción del año 2020 en el que el virus más 
frecuente fue el SARS – CoV2, causante de la 
pandemia. (Lovera, Peralta, González, & Amari-
lla, 2023)

Becerra María et al, menciona como etiología 
viral más frecuente de los pacientes ingresados a 
la terapia intensiva por IRAG fue el virus sinci-
tial respiratorio, determinado por dos técnicas 
diagnósticas PCR en tiempo real e inmunofluo-
rescencia directa, en los años estudiados. (Bece-
rra, Victor, & Tantaleán, 2019)

Del total de pacientes con diagnóstico de IRAG 
con resultado de hisopado  nasofaríngeo positi-
vo en los años estudiados, el porcentaje de 
pacientes que presentaron comorbilidades no 
excedió el  20%, lo que difiere de la publicación 
de Becerra María et al, que reportaron que el 
66% de los casos presentaba una patología pre 
existente; dicha diferencia se debe que el estudio 
fue realizado en pacientes hospitalizados en la 
terapia intensiva con cuadros clínicos más seve-

ros complicados por la enfermedad de base; 
también menciona que las comorbilidades más 
encontradas fueron cardiopatías congénitas, 
enfermedades crónicas pulmonares y neurológi-
cas y trisomía 21, similar a las encontradas en 
este estudios en que prevalecieron  las cardiopa-
tías, enfermedades neurológicas e inmunodefi-
ciencias. (Becerra, Victor, & Tantaleán, 2019)
Situación similar reportó la Sociedad Argentina 
de Pediatría en los años 2019-2020 con la 
presencia de comorbilidades del 58% y 77%, 
respectivamente, lo que se debe a las caracterís-
ticas de los pacientes que son atendidos en un 
hospital de especialidades pediátricas de mayor 
complejidad y menciona que la comorbilidad 
más frecuente fue la enfermedad respiratoria 
crónica con cifras de 79% y 74% en los años 
estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 
estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
y 14.3%, respectivamente. (Mezarina, Bada, & 
Catañeda, 2017) (Torrico & Torrico, 2022)
La condición de egreso por cada año determina 
que la mortalidad reportada no superó el 11%, 
que coincide con los siguientes estudios de 
Lovera et al., y Rivera Ernesto, que reportaron 
porcentajes de mortalidad de 7.8% y de 6% 
respectivamente. (Lovera, Peralta, González, & 
Amarilla, 2023) (Rivera, 2016 )
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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 22



Gráfico 5: Distribución por Comorbilida-
des de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Las comorbilidades más frecuentes encontra-
das fueron: las cardiopatías, enfermedad 
neurológica e inmunodeficiencia.

Gráfico 6: Distribución por Tipo de 
Comorbilidades en los Casos de IRAG por 
Año.

Fuente: SIVE ALERTA

La necesidad de ingreso a la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) fue mayor en los 
años 2019 y 2020 con 12% y 10%, respectiva-
mente.

Gráfico 7: Distribución por Ingreso a UCIP 
de los casos de IRAG por Año.

La mortalidad de los pacientes con IRAG no 
excedió del 11% en los diferentes años estudia-
dos e incluso en el año 2018 fue del 4% de los 
casos.

Gráfico 8: Distribución por Condición de 
Egreso de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Discusión

En el presente estudio se analizaron los pacien-
tes ingresados por IRAG en el periodo 2018 
hasta 2023, se obtuvo un total de 5717 pacientes 
con definición de caso de IRAG y de los cuales 
917 casos con asilamiento viral positivo 
mediante hisopado nasofaríngeo (PCR) la detec-
ción de etiología viral fue de 16% en el periodo 
de estudio, datos que coinciden con lo publicado 
por Chirinos-Saire Y et al, que menciona en su 
estudio “Virus respiratorios y características 
clínico-epidemiológicas en los episodios de 
infección respiratoria aguda” en el año 2017 
(10,2%) y 2018 (15,8%) con una frecuencia total 
en los años estudiados de 13,4% de agente viral 
en la IRAG. (Chirinos, Reyna, Aguilar, & Santi-
llán, 2021 )

En el estudio de Falcón et al., en el periodo octu-
bre de 2021 hasta abril de 2022, el asilamiento 
viral fue del 42% excluyendo los resultados de 
SARS-CoV-2 2 positivos, cuyo resultado difiere 
de este estudio, posiblemente debido a que se 
realizada toma de muestra a todos los pacientes 
atendidos (ambulatorios y hospitalizados); el 
porcentaje de detección viral de los pacientes 
hospitalizados fue del 6,3% que se acerca más a 
la prevalencia presentada en este trabajo. 

(Falcón & Simon, 2022)
 Dicha situación se repite en la tesis para obten-
ción de título de master en epidemiología  de 
Benavides Osorio que  reporta una determina-
ción viral de 76 % en menores de 5 años en el 
periodo abril de  2016 hasta julio de 2017, dicho 
resultado difiere totalmente del obtenido; esto se 
explica porque se incluye IRA altas y bajas con 
diagnóstico que abarca  cie 10 desde J00 al J22 y 
todos los que acudieron a urgencias, a diferencia 
de la presente investigación que solo son los 
pacientes que requirieron ser hospitalizados y 
con diagnóstico generalmente de IRAG de vías 
respiratorias inferiores (neumonía y bronquioli-
tis). (Benavides, 2017)

Respecto al grupo etario más afectado en los 
años analizados fueron los menores  de 1 año de 
edad, lo que coincide con lo publicado por 
Falcón-Rosell en el artículo “Identificación de 
agentes virales en niños con infección respirato-
ria aguda” que reporta que el 40% de los casos 
de IRA se presentaron en pacientes entre 1 – 11 
meses de edad (Falcón & Simon, 2022) resulta-
dos que no cambian en otros estudios consulta-
dos como Macia, et al., en los años 2014 -2016  
menciona predominio en el grupo etario de 2 a 
11 meses del 57.9%. (Macias, James, Tamayo, 
& Murray, 2021)

Mendoza- Pinzón en el estudio realizado en la 
ciudad de Medellín-Colombia en el periodo 
2014 – 2015 reporta que la frecuencia de IRAG 
de origen viral según la edad, se distribuyó de la 
siguiente forma: en menores de 2 meses el 23%, 
2 a 6 meses, el 42.6% y de 7 a 12 meses, el 19%, 
lo que nos indica que el grupo etario más vulne-
rable son los lactantes menores. (Mendoza, 
2018)

El sexo que presentó mayor predominio fue el 
masculino con porcentaje superior al 50%, datos 
que coinciden con el estudio de Córdova et al., 
que reporta que de 1234 pacientes con diagnósti-
co de IRAG de sexo masculino fueron 630 casos 
que representa el 51%. (Cordova, Chávez, & 
Bermejo, 2020). Al igual que lo mencionado por 
Alomia, et al., en el estudio realizado en Loja, 
Ecuador que incluía solo niños menores de 5 
años reportó que el sexo masculino fue el más 
frecuente con 53.4%. (Alomia, Rodas, Gallegos, 

Calle, & González, 2019). El estudio de Lovera 
et al., que abarca pacientes hasta los 15 años, 
con tiempo mayor de estudio desde enero de 
2019 hasta mayo de 2023 que guarda similitud   
al estudio que se presenta, menciona que el 
predominio es mayor en el sexo masculino con 
54.3%. (Lovera, Peralta, González, & Amarilla, 
2023)

La mayoría de los casos de IRAG procedían de 
la provincia del Guayas, con el 87 % del total de 
casos, siendo del cantón Guayaquil el 67% de 
los casos, lo que coincide con lo reportado por 
Moya - Maridueña que el 90.9% de los pacientes 
proceden de Guayaquil (Moya & Madruñero, 
2019), al igual que la tesis de posgrado de pedia-
tría de Rivera Ernesto que menciona que la 
mayor cantidad de casos proceden del área 
urbana de la ciudad con el 58%. (Rivera, 2016 )
Los casos de IRAG se reportaron con mayor 
frecuencia en el primer semestre de los años 
estudiados, al igual que la publicación de Orella-
na – Urgilez et al, realizada en Ecuador en el año 
2016, resalta que los meses con mayor diagnós-
tico de IRAG fueron enero, febrero, marzo y 
mayo. (Orellana, Urgilez, Larriva, & Fajardo, 
2017) En otro estudio internacional en Lima-Pe-
rú del año 2014 de Mezarina-Esquivel H et al., 
menciona que las IRAG presentaron ligero 
predominio en los meses junio, julio y agosto. 
(Mezarina, Bada, & Catañeda, 2017)
En otro estudio de pacientes ingresados con 
diagnóstico de IRAG, en la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos del Instituto Nacional de 
Salud del Niño en Lima, de Becerra María et al., 
reporta un leve predominio en los meses de 
abril, mayo, junio y julio, lo que demuestra que 
las infecciones respiratorias agudas están 
presentes durante todo el año. (Becerra, Victor, 
& Tantaleán, 2019).

El agente viral más frecuente detectado por 
hisopado nasofaríngeo (PCR) fue el virus sinci-
tial respiratorio (VSR) en la mayoría de los años 
estudiados, lo que es similar a lo que reporta 
Silva L, Guayasamín S, et al., en el estudio 
“Perfil epidemiológico de infecciones respirato-
rias agudas en pacientes pediátricos en Ecuador” 
publicado en el 2022, menciona que, en la 
población infantil, especialmente en el grupo 
etario de 0 a 12 meses, con el 90% de las infec-

ciones respiratorias agudas son por virus sinci-
tial respiratorio (VSR). (Silva, Callejas, Silva, & 
Silva, 2022)

En el estudio de Lovera et al., menciona predo-
minio del VSR en todos los años estudiados, a 
excepción del año 2020 en el que el virus más 
frecuente fue el SARS – CoV2, causante de la 
pandemia. (Lovera, Peralta, González, & Amari-
lla, 2023)

Becerra María et al, menciona como etiología 
viral más frecuente de los pacientes ingresados a 
la terapia intensiva por IRAG fue el virus sinci-
tial respiratorio, determinado por dos técnicas 
diagnósticas PCR en tiempo real e inmunofluo-
rescencia directa, en los años estudiados. (Bece-
rra, Victor, & Tantaleán, 2019)

Del total de pacientes con diagnóstico de IRAG 
con resultado de hisopado  nasofaríngeo positi-
vo en los años estudiados, el porcentaje de 
pacientes que presentaron comorbilidades no 
excedió el  20%, lo que difiere de la publicación 
de Becerra María et al, que reportaron que el 
66% de los casos presentaba una patología pre 
existente; dicha diferencia se debe que el estudio 
fue realizado en pacientes hospitalizados en la 
terapia intensiva con cuadros clínicos más seve-
ros complicados por la enfermedad de base; 
también menciona que las comorbilidades más 
encontradas fueron cardiopatías congénitas, 
enfermedades crónicas pulmonares y neurológi-
cas y trisomía 21, similar a las encontradas en 
este estudios en que prevalecieron  las cardiopa-
tías, enfermedades neurológicas e inmunodefi-
ciencias. (Becerra, Victor, & Tantaleán, 2019)
Situación similar reportó la Sociedad Argentina 
de Pediatría en los años 2019-2020 con la 
presencia de comorbilidades del 58% y 77%, 
respectivamente, lo que se debe a las caracterís-
ticas de los pacientes que son atendidos en un 
hospital de especialidades pediátricas de mayor 
complejidad y menciona que la comorbilidad 
más frecuente fue la enfermedad respiratoria 
crónica con cifras de 79% y 74% en los años 
estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 

estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
y 14.3%, respectivamente. (Mezarina, Bada, & 
Catañeda, 2017) (Torrico & Torrico, 2022)
La condición de egreso por cada año determina 
que la mortalidad reportada no superó el 11%, 
que coincide con los siguientes estudios de 
Lovera et al., y Rivera Ernesto, que reportaron 
porcentajes de mortalidad de 7.8% y de 6% 
respectivamente. (Lovera, Peralta, González, & 
Amarilla, 2023) (Rivera, 2016 )

Conclusiones

Podemos concluir que epidemiológicamente la 
etiología viral en infecciones respiratoria agudas 
graves fue de 917 casos que representa el 16%, 
en el período 2018 a 2023 con predominio  en el 
sexo masculino y en  lactantes menores de 1 año, 
este hecho se debe a la inmadurez del sistema 
inmune que cursa con menor función de la 
inmunidad celular, disminuida actividad de los 
fagocitos,  macrófagos y del complemento, 
además también juega un papel importante la 
inmadurez anatómica y fisiológica de los meca-
nismos protectores  de la vías respiratorias que 
tiene el paciente pediátrico, lo que  produce una 
disminución en la respuesta a los agentes infec-
ciosos.

El agente viral más frecuentemente aislado 
mediante técnica PCR fue el virus sincitial respi-
ratorio en los años 2019,2021 y 2022 el virus 
sincitial respiratorios. Sin embargo, en el 2018 
predominio AHIN1 2009, en el 2020 virus 
SARS CoV 2 y en el 2023 Influenza B. El VSR 
es el de mayor circulación y guarda también 
relación al grupo etario más susceptible ya que 
es el responsable en lactantes menores de infec-
ciones respiratorias bajas. 

A diferencia de otros países que presenta las 4 
estaciones, en Ecuador solo hay dos conocidas 
como húmeda o invierno y seca o verano que 
varía según la región del país su inicio y dura-
ción lo que hace que no presenten las IRAG 
patrones estacionales fijos, por lo que se presen-
tan durante todo el año con leve predominio en 
unos meses sin embargo no es un comporta-

miento constante que se replique en todos los 
años. 
En relación con la provincia más afectada, este 
estudio reporta la provincia del Guayas, particu-
larmente el cantón Guayaquil con 78% de casos, 
esto se debe probablemente a la situación 
geográfica y el alcance poblacional de la unidad 
hospitalaria con relación a la distribución por 
zonas.
El ingreso a la unidad de cuidados intensivos no 
excedió del 12 % y la mortalidad no fue mayor 
al 11% en los años estudiados, se puede observar 
que la mortalidad es baja como menciona la 
literatura, esto se debe a la evolución natural de 
las infecciones respiratorias agudas en niños son 
autolimitadas salvo en la población con factores 
de riesgos que puede complicar y ser causa de 
muerte.
Aquellos pacientes con comorbilidades que no 
superó el 20% las más frecuentes fueron las 
cardiopatías congénitas, enfermedades neuroló-
gicas e inmunodeficiencias.
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de Becerra María et al, que reportaron que el 
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ticas de los pacientes que son atendidos en un 
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complejidad y menciona que la comorbilidad 
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estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
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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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Gráfico 5: Distribución por Comorbilida-
des de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Las comorbilidades más frecuentes encontra-
das fueron: las cardiopatías, enfermedad 
neurológica e inmunodeficiencia.

Gráfico 6: Distribución por Tipo de 
Comorbilidades en los Casos de IRAG por 
Año.

Fuente: SIVE ALERTA

La necesidad de ingreso a la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) fue mayor en los 
años 2019 y 2020 con 12% y 10%, respectiva-
mente.

Gráfico 7: Distribución por Ingreso a UCIP 
de los casos de IRAG por Año.

La mortalidad de los pacientes con IRAG no 
excedió del 11% en los diferentes años estudia-
dos e incluso en el año 2018 fue del 4% de los 
casos.

Gráfico 8: Distribución por Condición de 
Egreso de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Discusión

En el presente estudio se analizaron los pacien-
tes ingresados por IRAG en el periodo 2018 
hasta 2023, se obtuvo un total de 5717 pacientes 
con definición de caso de IRAG y de los cuales 
917 casos con asilamiento viral positivo 
mediante hisopado nasofaríngeo (PCR) la detec-
ción de etiología viral fue de 16% en el periodo 
de estudio, datos que coinciden con lo publicado 
por Chirinos-Saire Y et al, que menciona en su 
estudio “Virus respiratorios y características 
clínico-epidemiológicas en los episodios de 
infección respiratoria aguda” en el año 2017 
(10,2%) y 2018 (15,8%) con una frecuencia total 
en los años estudiados de 13,4% de agente viral 
en la IRAG. (Chirinos, Reyna, Aguilar, & Santi-
llán, 2021 )

En el estudio de Falcón et al., en el periodo octu-
bre de 2021 hasta abril de 2022, el asilamiento 
viral fue del 42% excluyendo los resultados de 
SARS-CoV-2 2 positivos, cuyo resultado difiere 
de este estudio, posiblemente debido a que se 
realizada toma de muestra a todos los pacientes 
atendidos (ambulatorios y hospitalizados); el 
porcentaje de detección viral de los pacientes 
hospitalizados fue del 6,3% que se acerca más a 
la prevalencia presentada en este trabajo. 

(Falcón & Simon, 2022)
 Dicha situación se repite en la tesis para obten-
ción de título de master en epidemiología  de 
Benavides Osorio que  reporta una determina-
ción viral de 76 % en menores de 5 años en el 
periodo abril de  2016 hasta julio de 2017, dicho 
resultado difiere totalmente del obtenido; esto se 
explica porque se incluye IRA altas y bajas con 
diagnóstico que abarca  cie 10 desde J00 al J22 y 
todos los que acudieron a urgencias, a diferencia 
de la presente investigación que solo son los 
pacientes que requirieron ser hospitalizados y 
con diagnóstico generalmente de IRAG de vías 
respiratorias inferiores (neumonía y bronquioli-
tis). (Benavides, 2017)

Respecto al grupo etario más afectado en los 
años analizados fueron los menores  de 1 año de 
edad, lo que coincide con lo publicado por 
Falcón-Rosell en el artículo “Identificación de 
agentes virales en niños con infección respirato-
ria aguda” que reporta que el 40% de los casos 
de IRA se presentaron en pacientes entre 1 – 11 
meses de edad (Falcón & Simon, 2022) resulta-
dos que no cambian en otros estudios consulta-
dos como Macia, et al., en los años 2014 -2016  
menciona predominio en el grupo etario de 2 a 
11 meses del 57.9%. (Macias, James, Tamayo, 
& Murray, 2021)

Mendoza- Pinzón en el estudio realizado en la 
ciudad de Medellín-Colombia en el periodo 
2014 – 2015 reporta que la frecuencia de IRAG 
de origen viral según la edad, se distribuyó de la 
siguiente forma: en menores de 2 meses el 23%, 
2 a 6 meses, el 42.6% y de 7 a 12 meses, el 19%, 
lo que nos indica que el grupo etario más vulne-
rable son los lactantes menores. (Mendoza, 
2018)

El sexo que presentó mayor predominio fue el 
masculino con porcentaje superior al 50%, datos 
que coinciden con el estudio de Córdova et al., 
que reporta que de 1234 pacientes con diagnósti-
co de IRAG de sexo masculino fueron 630 casos 
que representa el 51%. (Cordova, Chávez, & 
Bermejo, 2020). Al igual que lo mencionado por 
Alomia, et al., en el estudio realizado en Loja, 
Ecuador que incluía solo niños menores de 5 
años reportó que el sexo masculino fue el más 
frecuente con 53.4%. (Alomia, Rodas, Gallegos, 

Calle, & González, 2019). El estudio de Lovera 
et al., que abarca pacientes hasta los 15 años, 
con tiempo mayor de estudio desde enero de 
2019 hasta mayo de 2023 que guarda similitud   
al estudio que se presenta, menciona que el 
predominio es mayor en el sexo masculino con 
54.3%. (Lovera, Peralta, González, & Amarilla, 
2023)

La mayoría de los casos de IRAG procedían de 
la provincia del Guayas, con el 87 % del total de 
casos, siendo del cantón Guayaquil el 67% de 
los casos, lo que coincide con lo reportado por 
Moya - Maridueña que el 90.9% de los pacientes 
proceden de Guayaquil (Moya & Madruñero, 
2019), al igual que la tesis de posgrado de pedia-
tría de Rivera Ernesto que menciona que la 
mayor cantidad de casos proceden del área 
urbana de la ciudad con el 58%. (Rivera, 2016 )
Los casos de IRAG se reportaron con mayor 
frecuencia en el primer semestre de los años 
estudiados, al igual que la publicación de Orella-
na – Urgilez et al, realizada en Ecuador en el año 
2016, resalta que los meses con mayor diagnós-
tico de IRAG fueron enero, febrero, marzo y 
mayo. (Orellana, Urgilez, Larriva, & Fajardo, 
2017) En otro estudio internacional en Lima-Pe-
rú del año 2014 de Mezarina-Esquivel H et al., 
menciona que las IRAG presentaron ligero 
predominio en los meses junio, julio y agosto. 
(Mezarina, Bada, & Catañeda, 2017)
En otro estudio de pacientes ingresados con 
diagnóstico de IRAG, en la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos del Instituto Nacional de 
Salud del Niño en Lima, de Becerra María et al., 
reporta un leve predominio en los meses de 
abril, mayo, junio y julio, lo que demuestra que 
las infecciones respiratorias agudas están 
presentes durante todo el año. (Becerra, Victor, 
& Tantaleán, 2019).

El agente viral más frecuente detectado por 
hisopado nasofaríngeo (PCR) fue el virus sinci-
tial respiratorio (VSR) en la mayoría de los años 
estudiados, lo que es similar a lo que reporta 
Silva L, Guayasamín S, et al., en el estudio 
“Perfil epidemiológico de infecciones respirato-
rias agudas en pacientes pediátricos en Ecuador” 
publicado en el 2022, menciona que, en la 
población infantil, especialmente en el grupo 
etario de 0 a 12 meses, con el 90% de las infec-

ciones respiratorias agudas son por virus sinci-
tial respiratorio (VSR). (Silva, Callejas, Silva, & 
Silva, 2022)

En el estudio de Lovera et al., menciona predo-
minio del VSR en todos los años estudiados, a 
excepción del año 2020 en el que el virus más 
frecuente fue el SARS – CoV2, causante de la 
pandemia. (Lovera, Peralta, González, & Amari-
lla, 2023)

Becerra María et al, menciona como etiología 
viral más frecuente de los pacientes ingresados a 
la terapia intensiva por IRAG fue el virus sinci-
tial respiratorio, determinado por dos técnicas 
diagnósticas PCR en tiempo real e inmunofluo-
rescencia directa, en los años estudiados. (Bece-
rra, Victor, & Tantaleán, 2019)

Del total de pacientes con diagnóstico de IRAG 
con resultado de hisopado  nasofaríngeo positi-
vo en los años estudiados, el porcentaje de 
pacientes que presentaron comorbilidades no 
excedió el  20%, lo que difiere de la publicación 
de Becerra María et al, que reportaron que el 
66% de los casos presentaba una patología pre 
existente; dicha diferencia se debe que el estudio 
fue realizado en pacientes hospitalizados en la 
terapia intensiva con cuadros clínicos más seve-
ros complicados por la enfermedad de base; 
también menciona que las comorbilidades más 
encontradas fueron cardiopatías congénitas, 
enfermedades crónicas pulmonares y neurológi-
cas y trisomía 21, similar a las encontradas en 
este estudios en que prevalecieron  las cardiopa-
tías, enfermedades neurológicas e inmunodefi-
ciencias. (Becerra, Victor, & Tantaleán, 2019)
Situación similar reportó la Sociedad Argentina 
de Pediatría en los años 2019-2020 con la 
presencia de comorbilidades del 58% y 77%, 
respectivamente, lo que se debe a las caracterís-
ticas de los pacientes que son atendidos en un 
hospital de especialidades pediátricas de mayor 
complejidad y menciona que la comorbilidad 
más frecuente fue la enfermedad respiratoria 
crónica con cifras de 79% y 74% en los años 
estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 

estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
y 14.3%, respectivamente. (Mezarina, Bada, & 
Catañeda, 2017) (Torrico & Torrico, 2022)
La condición de egreso por cada año determina 
que la mortalidad reportada no superó el 11%, 
que coincide con los siguientes estudios de 
Lovera et al., y Rivera Ernesto, que reportaron 
porcentajes de mortalidad de 7.8% y de 6% 
respectivamente. (Lovera, Peralta, González, & 
Amarilla, 2023) (Rivera, 2016 )

Conclusiones

Podemos concluir que epidemiológicamente la 
etiología viral en infecciones respiratoria agudas 
graves fue de 917 casos que representa el 16%, 
en el período 2018 a 2023 con predominio  en el 
sexo masculino y en  lactantes menores de 1 año, 
este hecho se debe a la inmadurez del sistema 
inmune que cursa con menor función de la 
inmunidad celular, disminuida actividad de los 
fagocitos,  macrófagos y del complemento, 
además también juega un papel importante la 
inmadurez anatómica y fisiológica de los meca-
nismos protectores  de la vías respiratorias que 
tiene el paciente pediátrico, lo que  produce una 
disminución en la respuesta a los agentes infec-
ciosos.

El agente viral más frecuentemente aislado 
mediante técnica PCR fue el virus sincitial respi-
ratorio en los años 2019,2021 y 2022 el virus 
sincitial respiratorios. Sin embargo, en el 2018 
predominio AHIN1 2009, en el 2020 virus 
SARS CoV 2 y en el 2023 Influenza B. El VSR 
es el de mayor circulación y guarda también 
relación al grupo etario más susceptible ya que 
es el responsable en lactantes menores de infec-
ciones respiratorias bajas. 

A diferencia de otros países que presenta las 4 
estaciones, en Ecuador solo hay dos conocidas 
como húmeda o invierno y seca o verano que 
varía según la región del país su inicio y dura-
ción lo que hace que no presenten las IRAG 
patrones estacionales fijos, por lo que se presen-
tan durante todo el año con leve predominio en 
unos meses sin embargo no es un comporta-

miento constante que se replique en todos los 
años. 
En relación con la provincia más afectada, este 
estudio reporta la provincia del Guayas, particu-
larmente el cantón Guayaquil con 78% de casos, 
esto se debe probablemente a la situación 
geográfica y el alcance poblacional de la unidad 
hospitalaria con relación a la distribución por 
zonas.
El ingreso a la unidad de cuidados intensivos no 
excedió del 12 % y la mortalidad no fue mayor 
al 11% en los años estudiados, se puede observar 
que la mortalidad es baja como menciona la 
literatura, esto se debe a la evolución natural de 
las infecciones respiratorias agudas en niños son 
autolimitadas salvo en la población con factores 
de riesgos que puede complicar y ser causa de 
muerte.
Aquellos pacientes con comorbilidades que no 
superó el 20% las más frecuentes fueron las 
cardiopatías congénitas, enfermedades neuroló-
gicas e inmunodeficiencias.
ciones respiratorias agudas son por virus sinci-
tial respiratorio (VSR). (Silva, Callejas, Silva, & 
Silva, 2022)

En el estudio de Lovera et al., menciona predo-
minio del VSR en todos los años estudiados, a 
excepción del año 2020 en el que el virus más 
frecuente fue el SARS – CoV2, causante de la 
pandemia. (Lovera, Peralta, González, & Amari-
lla, 2023)

Becerra María et al, menciona como etiología 
viral más frecuente de los pacientes ingresados a 
la terapia intensiva por IRAG fue el virus sinci-
tial respiratorio, determinado por dos técnicas 
diagnósticas PCR en tiempo real e inmunofluo-
rescencia directa, en los años estudiados. (Bece-
rra, Victor, & Tantaleán, 2019)

Del total de pacientes con diagnóstico de IRAG 
con resultado de hisopado  nasofaríngeo positi-
vo en los años estudiados, el porcentaje de 
pacientes que presentaron comorbilidades no 
excedió el  20%, lo que difiere de la publicación 
de Becerra María et al, que reportaron que el 
66% de los casos presentaba una patología pre 
existente; dicha diferencia se debe que el estudio 
fue realizado en pacientes hospitalizados en la 
terapia intensiva con cuadros clínicos más seve-

ros complicados por la enfermedad de base; 
también menciona que las comorbilidades más 
encontradas fueron cardiopatías congénitas, 
enfermedades crónicas pulmonares y neurológi-
cas y trisomía 21, similar a las encontradas en 
este estudios en que prevalecieron  las cardiopa-
tías, enfermedades neurológicas e inmunodefi-
ciencias. (Becerra, Victor, & Tantaleán, 2019)
Situación similar reportó la Sociedad Argentina 
de Pediatría en los años 2019-2020 con la 
presencia de comorbilidades del 58% y 77%, 
respectivamente, lo que se debe a las caracterís-
ticas de los pacientes que son atendidos en un 
hospital de especialidades pediátricas de mayor 
complejidad y menciona que la comorbilidad 
más frecuente fue la enfermedad respiratoria 
crónica con cifras de 79% y 74% en los años 
estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 
estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
y 14.3%, respectivamente. (Mezarina, Bada, & 
Catañeda, 2017) (Torrico & Torrico, 2022)
La condición de egreso por cada año determina 
que la mortalidad reportada no superó el 11%, 
que coincide con los siguientes estudios de 
Lovera et al., y Rivera Ernesto, que reportaron 
porcentajes de mortalidad de 7.8% y de 6% 
respectivamente. (Lovera, Peralta, González, & 
Amarilla, 2023) (Rivera, 2016 )
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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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Gráfico 5: Distribución por Comorbilida-
des de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Las comorbilidades más frecuentes encontra-
das fueron: las cardiopatías, enfermedad 
neurológica e inmunodeficiencia.

Gráfico 6: Distribución por Tipo de 
Comorbilidades en los Casos de IRAG por 
Año.

Fuente: SIVE ALERTA

La necesidad de ingreso a la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) fue mayor en los 
años 2019 y 2020 con 12% y 10%, respectiva-
mente.

Gráfico 7: Distribución por Ingreso a UCIP 
de los casos de IRAG por Año.

La mortalidad de los pacientes con IRAG no 
excedió del 11% en los diferentes años estudia-
dos e incluso en el año 2018 fue del 4% de los 
casos.

Gráfico 8: Distribución por Condición de 
Egreso de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Discusión

En el presente estudio se analizaron los pacien-
tes ingresados por IRAG en el periodo 2018 
hasta 2023, se obtuvo un total de 5717 pacientes 
con definición de caso de IRAG y de los cuales 
917 casos con asilamiento viral positivo 
mediante hisopado nasofaríngeo (PCR) la detec-
ción de etiología viral fue de 16% en el periodo 
de estudio, datos que coinciden con lo publicado 
por Chirinos-Saire Y et al, que menciona en su 
estudio “Virus respiratorios y características 
clínico-epidemiológicas en los episodios de 
infección respiratoria aguda” en el año 2017 
(10,2%) y 2018 (15,8%) con una frecuencia total 
en los años estudiados de 13,4% de agente viral 
en la IRAG. (Chirinos, Reyna, Aguilar, & Santi-
llán, 2021 )

En el estudio de Falcón et al., en el periodo octu-
bre de 2021 hasta abril de 2022, el asilamiento 
viral fue del 42% excluyendo los resultados de 
SARS-CoV-2 2 positivos, cuyo resultado difiere 
de este estudio, posiblemente debido a que se 
realizada toma de muestra a todos los pacientes 
atendidos (ambulatorios y hospitalizados); el 
porcentaje de detección viral de los pacientes 
hospitalizados fue del 6,3% que se acerca más a 
la prevalencia presentada en este trabajo. 

(Falcón & Simon, 2022)
 Dicha situación se repite en la tesis para obten-
ción de título de master en epidemiología  de 
Benavides Osorio que  reporta una determina-
ción viral de 76 % en menores de 5 años en el 
periodo abril de  2016 hasta julio de 2017, dicho 
resultado difiere totalmente del obtenido; esto se 
explica porque se incluye IRA altas y bajas con 
diagnóstico que abarca  cie 10 desde J00 al J22 y 
todos los que acudieron a urgencias, a diferencia 
de la presente investigación que solo son los 
pacientes que requirieron ser hospitalizados y 
con diagnóstico generalmente de IRAG de vías 
respiratorias inferiores (neumonía y bronquioli-
tis). (Benavides, 2017)

Respecto al grupo etario más afectado en los 
años analizados fueron los menores  de 1 año de 
edad, lo que coincide con lo publicado por 
Falcón-Rosell en el artículo “Identificación de 
agentes virales en niños con infección respirato-
ria aguda” que reporta que el 40% de los casos 
de IRA se presentaron en pacientes entre 1 – 11 
meses de edad (Falcón & Simon, 2022) resulta-
dos que no cambian en otros estudios consulta-
dos como Macia, et al., en los años 2014 -2016  
menciona predominio en el grupo etario de 2 a 
11 meses del 57.9%. (Macias, James, Tamayo, 
& Murray, 2021)

Mendoza- Pinzón en el estudio realizado en la 
ciudad de Medellín-Colombia en el periodo 
2014 – 2015 reporta que la frecuencia de IRAG 
de origen viral según la edad, se distribuyó de la 
siguiente forma: en menores de 2 meses el 23%, 
2 a 6 meses, el 42.6% y de 7 a 12 meses, el 19%, 
lo que nos indica que el grupo etario más vulne-
rable son los lactantes menores. (Mendoza, 
2018)

El sexo que presentó mayor predominio fue el 
masculino con porcentaje superior al 50%, datos 
que coinciden con el estudio de Córdova et al., 
que reporta que de 1234 pacientes con diagnósti-
co de IRAG de sexo masculino fueron 630 casos 
que representa el 51%. (Cordova, Chávez, & 
Bermejo, 2020). Al igual que lo mencionado por 
Alomia, et al., en el estudio realizado en Loja, 
Ecuador que incluía solo niños menores de 5 
años reportó que el sexo masculino fue el más 
frecuente con 53.4%. (Alomia, Rodas, Gallegos, 

Calle, & González, 2019). El estudio de Lovera 
et al., que abarca pacientes hasta los 15 años, 
con tiempo mayor de estudio desde enero de 
2019 hasta mayo de 2023 que guarda similitud   
al estudio que se presenta, menciona que el 
predominio es mayor en el sexo masculino con 
54.3%. (Lovera, Peralta, González, & Amarilla, 
2023)

La mayoría de los casos de IRAG procedían de 
la provincia del Guayas, con el 87 % del total de 
casos, siendo del cantón Guayaquil el 67% de 
los casos, lo que coincide con lo reportado por 
Moya - Maridueña que el 90.9% de los pacientes 
proceden de Guayaquil (Moya & Madruñero, 
2019), al igual que la tesis de posgrado de pedia-
tría de Rivera Ernesto que menciona que la 
mayor cantidad de casos proceden del área 
urbana de la ciudad con el 58%. (Rivera, 2016 )
Los casos de IRAG se reportaron con mayor 
frecuencia en el primer semestre de los años 
estudiados, al igual que la publicación de Orella-
na – Urgilez et al, realizada en Ecuador en el año 
2016, resalta que los meses con mayor diagnós-
tico de IRAG fueron enero, febrero, marzo y 
mayo. (Orellana, Urgilez, Larriva, & Fajardo, 
2017) En otro estudio internacional en Lima-Pe-
rú del año 2014 de Mezarina-Esquivel H et al., 
menciona que las IRAG presentaron ligero 
predominio en los meses junio, julio y agosto. 
(Mezarina, Bada, & Catañeda, 2017)
En otro estudio de pacientes ingresados con 
diagnóstico de IRAG, en la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos del Instituto Nacional de 
Salud del Niño en Lima, de Becerra María et al., 
reporta un leve predominio en los meses de 
abril, mayo, junio y julio, lo que demuestra que 
las infecciones respiratorias agudas están 
presentes durante todo el año. (Becerra, Victor, 
& Tantaleán, 2019).

El agente viral más frecuente detectado por 
hisopado nasofaríngeo (PCR) fue el virus sinci-
tial respiratorio (VSR) en la mayoría de los años 
estudiados, lo que es similar a lo que reporta 
Silva L, Guayasamín S, et al., en el estudio 
“Perfil epidemiológico de infecciones respirato-
rias agudas en pacientes pediátricos en Ecuador” 
publicado en el 2022, menciona que, en la 
población infantil, especialmente en el grupo 
etario de 0 a 12 meses, con el 90% de las infec-

ciones respiratorias agudas son por virus sinci-
tial respiratorio (VSR). (Silva, Callejas, Silva, & 
Silva, 2022)

En el estudio de Lovera et al., menciona predo-
minio del VSR en todos los años estudiados, a 
excepción del año 2020 en el que el virus más 
frecuente fue el SARS – CoV2, causante de la 
pandemia. (Lovera, Peralta, González, & Amari-
lla, 2023)

Becerra María et al, menciona como etiología 
viral más frecuente de los pacientes ingresados a 
la terapia intensiva por IRAG fue el virus sinci-
tial respiratorio, determinado por dos técnicas 
diagnósticas PCR en tiempo real e inmunofluo-
rescencia directa, en los años estudiados. (Bece-
rra, Victor, & Tantaleán, 2019)

Del total de pacientes con diagnóstico de IRAG 
con resultado de hisopado  nasofaríngeo positi-
vo en los años estudiados, el porcentaje de 
pacientes que presentaron comorbilidades no 
excedió el  20%, lo que difiere de la publicación 
de Becerra María et al, que reportaron que el 
66% de los casos presentaba una patología pre 
existente; dicha diferencia se debe que el estudio 
fue realizado en pacientes hospitalizados en la 
terapia intensiva con cuadros clínicos más seve-
ros complicados por la enfermedad de base; 
también menciona que las comorbilidades más 
encontradas fueron cardiopatías congénitas, 
enfermedades crónicas pulmonares y neurológi-
cas y trisomía 21, similar a las encontradas en 
este estudios en que prevalecieron  las cardiopa-
tías, enfermedades neurológicas e inmunodefi-
ciencias. (Becerra, Victor, & Tantaleán, 2019)
Situación similar reportó la Sociedad Argentina 
de Pediatría en los años 2019-2020 con la 
presencia de comorbilidades del 58% y 77%, 
respectivamente, lo que se debe a las caracterís-
ticas de los pacientes que son atendidos en un 
hospital de especialidades pediátricas de mayor 
complejidad y menciona que la comorbilidad 
más frecuente fue la enfermedad respiratoria 
crónica con cifras de 79% y 74% en los años 
estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 

estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
y 14.3%, respectivamente. (Mezarina, Bada, & 
Catañeda, 2017) (Torrico & Torrico, 2022)
La condición de egreso por cada año determina 
que la mortalidad reportada no superó el 11%, 
que coincide con los siguientes estudios de 
Lovera et al., y Rivera Ernesto, que reportaron 
porcentajes de mortalidad de 7.8% y de 6% 
respectivamente. (Lovera, Peralta, González, & 
Amarilla, 2023) (Rivera, 2016 )

Conclusiones

Podemos concluir que epidemiológicamente la 
etiología viral en infecciones respiratoria agudas 
graves fue de 917 casos que representa el 16%, 
en el período 2018 a 2023 con predominio  en el 
sexo masculino y en  lactantes menores de 1 año, 
este hecho se debe a la inmadurez del sistema 
inmune que cursa con menor función de la 
inmunidad celular, disminuida actividad de los 
fagocitos,  macrófagos y del complemento, 
además también juega un papel importante la 
inmadurez anatómica y fisiológica de los meca-
nismos protectores  de la vías respiratorias que 
tiene el paciente pediátrico, lo que  produce una 
disminución en la respuesta a los agentes infec-
ciosos.

El agente viral más frecuentemente aislado 
mediante técnica PCR fue el virus sincitial respi-
ratorio en los años 2019,2021 y 2022 el virus 
sincitial respiratorios. Sin embargo, en el 2018 
predominio AHIN1 2009, en el 2020 virus 
SARS CoV 2 y en el 2023 Influenza B. El VSR 
es el de mayor circulación y guarda también 
relación al grupo etario más susceptible ya que 
es el responsable en lactantes menores de infec-
ciones respiratorias bajas. 

A diferencia de otros países que presenta las 4 
estaciones, en Ecuador solo hay dos conocidas 
como húmeda o invierno y seca o verano que 
varía según la región del país su inicio y dura-
ción lo que hace que no presenten las IRAG 
patrones estacionales fijos, por lo que se presen-
tan durante todo el año con leve predominio en 
unos meses sin embargo no es un comporta-

miento constante que se replique en todos los 
años. 
En relación con la provincia más afectada, este 
estudio reporta la provincia del Guayas, particu-
larmente el cantón Guayaquil con 78% de casos, 
esto se debe probablemente a la situación 
geográfica y el alcance poblacional de la unidad 
hospitalaria con relación a la distribución por 
zonas.
El ingreso a la unidad de cuidados intensivos no 
excedió del 12 % y la mortalidad no fue mayor 
al 11% en los años estudiados, se puede observar 
que la mortalidad es baja como menciona la 
literatura, esto se debe a la evolución natural de 
las infecciones respiratorias agudas en niños son 
autolimitadas salvo en la población con factores 
de riesgos que puede complicar y ser causa de 
muerte.
Aquellos pacientes con comorbilidades que no 
superó el 20% las más frecuentes fueron las 
cardiopatías congénitas, enfermedades neuroló-
gicas e inmunodeficiencias.
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estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 
estudio no fue superior al 12% por cada año 
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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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Gráfico 5: Distribución por Comorbilida-
des de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Las comorbilidades más frecuentes encontra-
das fueron: las cardiopatías, enfermedad 
neurológica e inmunodeficiencia.

Gráfico 6: Distribución por Tipo de 
Comorbilidades en los Casos de IRAG por 
Año.

Fuente: SIVE ALERTA

La necesidad de ingreso a la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) fue mayor en los 
años 2019 y 2020 con 12% y 10%, respectiva-
mente.

Gráfico 7: Distribución por Ingreso a UCIP 
de los casos de IRAG por Año.

La mortalidad de los pacientes con IRAG no 
excedió del 11% en los diferentes años estudia-
dos e incluso en el año 2018 fue del 4% de los 
casos.

Gráfico 8: Distribución por Condición de 
Egreso de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Discusión

En el presente estudio se analizaron los pacien-
tes ingresados por IRAG en el periodo 2018 
hasta 2023, se obtuvo un total de 5717 pacientes 
con definición de caso de IRAG y de los cuales 
917 casos con asilamiento viral positivo 
mediante hisopado nasofaríngeo (PCR) la detec-
ción de etiología viral fue de 16% en el periodo 
de estudio, datos que coinciden con lo publicado 
por Chirinos-Saire Y et al, que menciona en su 
estudio “Virus respiratorios y características 
clínico-epidemiológicas en los episodios de 
infección respiratoria aguda” en el año 2017 
(10,2%) y 2018 (15,8%) con una frecuencia total 
en los años estudiados de 13,4% de agente viral 
en la IRAG. (Chirinos, Reyna, Aguilar, & Santi-
llán, 2021 )

En el estudio de Falcón et al., en el periodo octu-
bre de 2021 hasta abril de 2022, el asilamiento 
viral fue del 42% excluyendo los resultados de 
SARS-CoV-2 2 positivos, cuyo resultado difiere 
de este estudio, posiblemente debido a que se 
realizada toma de muestra a todos los pacientes 
atendidos (ambulatorios y hospitalizados); el 
porcentaje de detección viral de los pacientes 
hospitalizados fue del 6,3% que se acerca más a 
la prevalencia presentada en este trabajo. 

(Falcón & Simon, 2022)
 Dicha situación se repite en la tesis para obten-
ción de título de master en epidemiología  de 
Benavides Osorio que  reporta una determina-
ción viral de 76 % en menores de 5 años en el 
periodo abril de  2016 hasta julio de 2017, dicho 
resultado difiere totalmente del obtenido; esto se 
explica porque se incluye IRA altas y bajas con 
diagnóstico que abarca  cie 10 desde J00 al J22 y 
todos los que acudieron a urgencias, a diferencia 
de la presente investigación que solo son los 
pacientes que requirieron ser hospitalizados y 
con diagnóstico generalmente de IRAG de vías 
respiratorias inferiores (neumonía y bronquioli-
tis). (Benavides, 2017)

Respecto al grupo etario más afectado en los 
años analizados fueron los menores  de 1 año de 
edad, lo que coincide con lo publicado por 
Falcón-Rosell en el artículo “Identificación de 
agentes virales en niños con infección respirato-
ria aguda” que reporta que el 40% de los casos 
de IRA se presentaron en pacientes entre 1 – 11 
meses de edad (Falcón & Simon, 2022) resulta-
dos que no cambian en otros estudios consulta-
dos como Macia, et al., en los años 2014 -2016  
menciona predominio en el grupo etario de 2 a 
11 meses del 57.9%. (Macias, James, Tamayo, 
& Murray, 2021)

Mendoza- Pinzón en el estudio realizado en la 
ciudad de Medellín-Colombia en el periodo 
2014 – 2015 reporta que la frecuencia de IRAG 
de origen viral según la edad, se distribuyó de la 
siguiente forma: en menores de 2 meses el 23%, 
2 a 6 meses, el 42.6% y de 7 a 12 meses, el 19%, 
lo que nos indica que el grupo etario más vulne-
rable son los lactantes menores. (Mendoza, 
2018)

El sexo que presentó mayor predominio fue el 
masculino con porcentaje superior al 50%, datos 
que coinciden con el estudio de Córdova et al., 
que reporta que de 1234 pacientes con diagnósti-
co de IRAG de sexo masculino fueron 630 casos 
que representa el 51%. (Cordova, Chávez, & 
Bermejo, 2020). Al igual que lo mencionado por 
Alomia, et al., en el estudio realizado en Loja, 
Ecuador que incluía solo niños menores de 5 
años reportó que el sexo masculino fue el más 
frecuente con 53.4%. (Alomia, Rodas, Gallegos, 

Calle, & González, 2019). El estudio de Lovera 
et al., que abarca pacientes hasta los 15 años, 
con tiempo mayor de estudio desde enero de 
2019 hasta mayo de 2023 que guarda similitud   
al estudio que se presenta, menciona que el 
predominio es mayor en el sexo masculino con 
54.3%. (Lovera, Peralta, González, & Amarilla, 
2023)

La mayoría de los casos de IRAG procedían de 
la provincia del Guayas, con el 87 % del total de 
casos, siendo del cantón Guayaquil el 67% de 
los casos, lo que coincide con lo reportado por 
Moya - Maridueña que el 90.9% de los pacientes 
proceden de Guayaquil (Moya & Madruñero, 
2019), al igual que la tesis de posgrado de pedia-
tría de Rivera Ernesto que menciona que la 
mayor cantidad de casos proceden del área 
urbana de la ciudad con el 58%. (Rivera, 2016 )
Los casos de IRAG se reportaron con mayor 
frecuencia en el primer semestre de los años 
estudiados, al igual que la publicación de Orella-
na – Urgilez et al, realizada en Ecuador en el año 
2016, resalta que los meses con mayor diagnós-
tico de IRAG fueron enero, febrero, marzo y 
mayo. (Orellana, Urgilez, Larriva, & Fajardo, 
2017) En otro estudio internacional en Lima-Pe-
rú del año 2014 de Mezarina-Esquivel H et al., 
menciona que las IRAG presentaron ligero 
predominio en los meses junio, julio y agosto. 
(Mezarina, Bada, & Catañeda, 2017)
En otro estudio de pacientes ingresados con 
diagnóstico de IRAG, en la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos del Instituto Nacional de 
Salud del Niño en Lima, de Becerra María et al., 
reporta un leve predominio en los meses de 
abril, mayo, junio y julio, lo que demuestra que 
las infecciones respiratorias agudas están 
presentes durante todo el año. (Becerra, Victor, 
& Tantaleán, 2019).

El agente viral más frecuente detectado por 
hisopado nasofaríngeo (PCR) fue el virus sinci-
tial respiratorio (VSR) en la mayoría de los años 
estudiados, lo que es similar a lo que reporta 
Silva L, Guayasamín S, et al., en el estudio 
“Perfil epidemiológico de infecciones respirato-
rias agudas en pacientes pediátricos en Ecuador” 
publicado en el 2022, menciona que, en la 
población infantil, especialmente en el grupo 
etario de 0 a 12 meses, con el 90% de las infec-

ciones respiratorias agudas son por virus sinci-
tial respiratorio (VSR). (Silva, Callejas, Silva, & 
Silva, 2022)

En el estudio de Lovera et al., menciona predo-
minio del VSR en todos los años estudiados, a 
excepción del año 2020 en el que el virus más 
frecuente fue el SARS – CoV2, causante de la 
pandemia. (Lovera, Peralta, González, & Amari-
lla, 2023)

Becerra María et al, menciona como etiología 
viral más frecuente de los pacientes ingresados a 
la terapia intensiva por IRAG fue el virus sinci-
tial respiratorio, determinado por dos técnicas 
diagnósticas PCR en tiempo real e inmunofluo-
rescencia directa, en los años estudiados. (Bece-
rra, Victor, & Tantaleán, 2019)

Del total de pacientes con diagnóstico de IRAG 
con resultado de hisopado  nasofaríngeo positi-
vo en los años estudiados, el porcentaje de 
pacientes que presentaron comorbilidades no 
excedió el  20%, lo que difiere de la publicación 
de Becerra María et al, que reportaron que el 
66% de los casos presentaba una patología pre 
existente; dicha diferencia se debe que el estudio 
fue realizado en pacientes hospitalizados en la 
terapia intensiva con cuadros clínicos más seve-
ros complicados por la enfermedad de base; 
también menciona que las comorbilidades más 
encontradas fueron cardiopatías congénitas, 
enfermedades crónicas pulmonares y neurológi-
cas y trisomía 21, similar a las encontradas en 
este estudios en que prevalecieron  las cardiopa-
tías, enfermedades neurológicas e inmunodefi-
ciencias. (Becerra, Victor, & Tantaleán, 2019)
Situación similar reportó la Sociedad Argentina 
de Pediatría en los años 2019-2020 con la 
presencia de comorbilidades del 58% y 77%, 
respectivamente, lo que se debe a las caracterís-
ticas de los pacientes que son atendidos en un 
hospital de especialidades pediátricas de mayor 
complejidad y menciona que la comorbilidad 
más frecuente fue la enfermedad respiratoria 
crónica con cifras de 79% y 74% en los años 
estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 

estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
y 14.3%, respectivamente. (Mezarina, Bada, & 
Catañeda, 2017) (Torrico & Torrico, 2022)
La condición de egreso por cada año determina 
que la mortalidad reportada no superó el 11%, 
que coincide con los siguientes estudios de 
Lovera et al., y Rivera Ernesto, que reportaron 
porcentajes de mortalidad de 7.8% y de 6% 
respectivamente. (Lovera, Peralta, González, & 
Amarilla, 2023) (Rivera, 2016 )

Conclusiones

Podemos concluir que epidemiológicamente la 
etiología viral en infecciones respiratoria agudas 
graves fue de 917 casos que representa el 16%, 
en el período 2018 a 2023 con predominio  en el 
sexo masculino y en  lactantes menores de 1 año, 
este hecho se debe a la inmadurez del sistema 
inmune que cursa con menor función de la 
inmunidad celular, disminuida actividad de los 
fagocitos,  macrófagos y del complemento, 
además también juega un papel importante la 
inmadurez anatómica y fisiológica de los meca-
nismos protectores  de la vías respiratorias que 
tiene el paciente pediátrico, lo que  produce una 
disminución en la respuesta a los agentes infec-
ciosos.

El agente viral más frecuentemente aislado 
mediante técnica PCR fue el virus sincitial respi-
ratorio en los años 2019,2021 y 2022 el virus 
sincitial respiratorios. Sin embargo, en el 2018 
predominio AHIN1 2009, en el 2020 virus 
SARS CoV 2 y en el 2023 Influenza B. El VSR 
es el de mayor circulación y guarda también 
relación al grupo etario más susceptible ya que 
es el responsable en lactantes menores de infec-
ciones respiratorias bajas. 

A diferencia de otros países que presenta las 4 
estaciones, en Ecuador solo hay dos conocidas 
como húmeda o invierno y seca o verano que 
varía según la región del país su inicio y dura-
ción lo que hace que no presenten las IRAG 
patrones estacionales fijos, por lo que se presen-
tan durante todo el año con leve predominio en 
unos meses sin embargo no es un comporta-

miento constante que se replique en todos los 
años. 
En relación con la provincia más afectada, este 
estudio reporta la provincia del Guayas, particu-
larmente el cantón Guayaquil con 78% de casos, 
esto se debe probablemente a la situación 
geográfica y el alcance poblacional de la unidad 
hospitalaria con relación a la distribución por 
zonas.
El ingreso a la unidad de cuidados intensivos no 
excedió del 12 % y la mortalidad no fue mayor 
al 11% en los años estudiados, se puede observar 
que la mortalidad es baja como menciona la 
literatura, esto se debe a la evolución natural de 
las infecciones respiratorias agudas en niños son 
autolimitadas salvo en la población con factores 
de riesgos que puede complicar y ser causa de 
muerte.
Aquellos pacientes con comorbilidades que no 
superó el 20% las más frecuentes fueron las 
cardiopatías congénitas, enfermedades neuroló-
gicas e inmunodeficiencias.
ciones respiratorias agudas son por virus sinci-
tial respiratorio (VSR). (Silva, Callejas, Silva, & 
Silva, 2022)

En el estudio de Lovera et al., menciona predo-
minio del VSR en todos los años estudiados, a 
excepción del año 2020 en el que el virus más 
frecuente fue el SARS – CoV2, causante de la 
pandemia. (Lovera, Peralta, González, & Amari-
lla, 2023)

Becerra María et al, menciona como etiología 
viral más frecuente de los pacientes ingresados a 
la terapia intensiva por IRAG fue el virus sinci-
tial respiratorio, determinado por dos técnicas 
diagnósticas PCR en tiempo real e inmunofluo-
rescencia directa, en los años estudiados. (Bece-
rra, Victor, & Tantaleán, 2019)

Del total de pacientes con diagnóstico de IRAG 
con resultado de hisopado  nasofaríngeo positi-
vo en los años estudiados, el porcentaje de 
pacientes que presentaron comorbilidades no 
excedió el  20%, lo que difiere de la publicación 
de Becerra María et al, que reportaron que el 
66% de los casos presentaba una patología pre 
existente; dicha diferencia se debe que el estudio 
fue realizado en pacientes hospitalizados en la 
terapia intensiva con cuadros clínicos más seve-

ros complicados por la enfermedad de base; 
también menciona que las comorbilidades más 
encontradas fueron cardiopatías congénitas, 
enfermedades crónicas pulmonares y neurológi-
cas y trisomía 21, similar a las encontradas en 
este estudios en que prevalecieron  las cardiopa-
tías, enfermedades neurológicas e inmunodefi-
ciencias. (Becerra, Victor, & Tantaleán, 2019)
Situación similar reportó la Sociedad Argentina 
de Pediatría en los años 2019-2020 con la 
presencia de comorbilidades del 58% y 77%, 
respectivamente, lo que se debe a las caracterís-
ticas de los pacientes que son atendidos en un 
hospital de especialidades pediátricas de mayor 
complejidad y menciona que la comorbilidad 
más frecuente fue la enfermedad respiratoria 
crónica con cifras de 79% y 74% en los años 
estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 
estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
y 14.3%, respectivamente. (Mezarina, Bada, & 
Catañeda, 2017) (Torrico & Torrico, 2022)
La condición de egreso por cada año determina 
que la mortalidad reportada no superó el 11%, 
que coincide con los siguientes estudios de 
Lovera et al., y Rivera Ernesto, que reportaron 
porcentajes de mortalidad de 7.8% y de 6% 
respectivamente. (Lovera, Peralta, González, & 
Amarilla, 2023) (Rivera, 2016 )
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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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Gráfico 5: Distribución por Comorbilida-
des de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Las comorbilidades más frecuentes encontra-
das fueron: las cardiopatías, enfermedad 
neurológica e inmunodeficiencia.

Gráfico 6: Distribución por Tipo de 
Comorbilidades en los Casos de IRAG por 
Año.

Fuente: SIVE ALERTA

La necesidad de ingreso a la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) fue mayor en los 
años 2019 y 2020 con 12% y 10%, respectiva-
mente.

Gráfico 7: Distribución por Ingreso a UCIP 
de los casos de IRAG por Año.

La mortalidad de los pacientes con IRAG no 
excedió del 11% en los diferentes años estudia-
dos e incluso en el año 2018 fue del 4% de los 
casos.

Gráfico 8: Distribución por Condición de 
Egreso de los Casos de IRAG por Año.

Fuente: SIVE ALERTA

Discusión

En el presente estudio se analizaron los pacien-
tes ingresados por IRAG en el periodo 2018 
hasta 2023, se obtuvo un total de 5717 pacientes 
con definición de caso de IRAG y de los cuales 
917 casos con asilamiento viral positivo 
mediante hisopado nasofaríngeo (PCR) la detec-
ción de etiología viral fue de 16% en el periodo 
de estudio, datos que coinciden con lo publicado 
por Chirinos-Saire Y et al, que menciona en su 
estudio “Virus respiratorios y características 
clínico-epidemiológicas en los episodios de 
infección respiratoria aguda” en el año 2017 
(10,2%) y 2018 (15,8%) con una frecuencia total 
en los años estudiados de 13,4% de agente viral 
en la IRAG. (Chirinos, Reyna, Aguilar, & Santi-
llán, 2021 )

En el estudio de Falcón et al., en el periodo octu-
bre de 2021 hasta abril de 2022, el asilamiento 
viral fue del 42% excluyendo los resultados de 
SARS-CoV-2 2 positivos, cuyo resultado difiere 
de este estudio, posiblemente debido a que se 
realizada toma de muestra a todos los pacientes 
atendidos (ambulatorios y hospitalizados); el 
porcentaje de detección viral de los pacientes 
hospitalizados fue del 6,3% que se acerca más a 
la prevalencia presentada en este trabajo. 

(Falcón & Simon, 2022)
 Dicha situación se repite en la tesis para obten-
ción de título de master en epidemiología  de 
Benavides Osorio que  reporta una determina-
ción viral de 76 % en menores de 5 años en el 
periodo abril de  2016 hasta julio de 2017, dicho 
resultado difiere totalmente del obtenido; esto se 
explica porque se incluye IRA altas y bajas con 
diagnóstico que abarca  cie 10 desde J00 al J22 y 
todos los que acudieron a urgencias, a diferencia 
de la presente investigación que solo son los 
pacientes que requirieron ser hospitalizados y 
con diagnóstico generalmente de IRAG de vías 
respiratorias inferiores (neumonía y bronquioli-
tis). (Benavides, 2017)

Respecto al grupo etario más afectado en los 
años analizados fueron los menores  de 1 año de 
edad, lo que coincide con lo publicado por 
Falcón-Rosell en el artículo “Identificación de 
agentes virales en niños con infección respirato-
ria aguda” que reporta que el 40% de los casos 
de IRA se presentaron en pacientes entre 1 – 11 
meses de edad (Falcón & Simon, 2022) resulta-
dos que no cambian en otros estudios consulta-
dos como Macia, et al., en los años 2014 -2016  
menciona predominio en el grupo etario de 2 a 
11 meses del 57.9%. (Macias, James, Tamayo, 
& Murray, 2021)

Mendoza- Pinzón en el estudio realizado en la 
ciudad de Medellín-Colombia en el periodo 
2014 – 2015 reporta que la frecuencia de IRAG 
de origen viral según la edad, se distribuyó de la 
siguiente forma: en menores de 2 meses el 23%, 
2 a 6 meses, el 42.6% y de 7 a 12 meses, el 19%, 
lo que nos indica que el grupo etario más vulne-
rable son los lactantes menores. (Mendoza, 
2018)

El sexo que presentó mayor predominio fue el 
masculino con porcentaje superior al 50%, datos 
que coinciden con el estudio de Córdova et al., 
que reporta que de 1234 pacientes con diagnósti-
co de IRAG de sexo masculino fueron 630 casos 
que representa el 51%. (Cordova, Chávez, & 
Bermejo, 2020). Al igual que lo mencionado por 
Alomia, et al., en el estudio realizado en Loja, 
Ecuador que incluía solo niños menores de 5 
años reportó que el sexo masculino fue el más 
frecuente con 53.4%. (Alomia, Rodas, Gallegos, 

Calle, & González, 2019). El estudio de Lovera 
et al., que abarca pacientes hasta los 15 años, 
con tiempo mayor de estudio desde enero de 
2019 hasta mayo de 2023 que guarda similitud   
al estudio que se presenta, menciona que el 
predominio es mayor en el sexo masculino con 
54.3%. (Lovera, Peralta, González, & Amarilla, 
2023)

La mayoría de los casos de IRAG procedían de 
la provincia del Guayas, con el 87 % del total de 
casos, siendo del cantón Guayaquil el 67% de 
los casos, lo que coincide con lo reportado por 
Moya - Maridueña que el 90.9% de los pacientes 
proceden de Guayaquil (Moya & Madruñero, 
2019), al igual que la tesis de posgrado de pedia-
tría de Rivera Ernesto que menciona que la 
mayor cantidad de casos proceden del área 
urbana de la ciudad con el 58%. (Rivera, 2016 )
Los casos de IRAG se reportaron con mayor 
frecuencia en el primer semestre de los años 
estudiados, al igual que la publicación de Orella-
na – Urgilez et al, realizada en Ecuador en el año 
2016, resalta que los meses con mayor diagnós-
tico de IRAG fueron enero, febrero, marzo y 
mayo. (Orellana, Urgilez, Larriva, & Fajardo, 
2017) En otro estudio internacional en Lima-Pe-
rú del año 2014 de Mezarina-Esquivel H et al., 
menciona que las IRAG presentaron ligero 
predominio en los meses junio, julio y agosto. 
(Mezarina, Bada, & Catañeda, 2017)
En otro estudio de pacientes ingresados con 
diagnóstico de IRAG, en la unidad de cuidados 
intensivos pediátricos del Instituto Nacional de 
Salud del Niño en Lima, de Becerra María et al., 
reporta un leve predominio en los meses de 
abril, mayo, junio y julio, lo que demuestra que 
las infecciones respiratorias agudas están 
presentes durante todo el año. (Becerra, Victor, 
& Tantaleán, 2019).

El agente viral más frecuente detectado por 
hisopado nasofaríngeo (PCR) fue el virus sinci-
tial respiratorio (VSR) en la mayoría de los años 
estudiados, lo que es similar a lo que reporta 
Silva L, Guayasamín S, et al., en el estudio 
“Perfil epidemiológico de infecciones respirato-
rias agudas en pacientes pediátricos en Ecuador” 
publicado en el 2022, menciona que, en la 
población infantil, especialmente en el grupo 
etario de 0 a 12 meses, con el 90% de las infec-

ciones respiratorias agudas son por virus sinci-
tial respiratorio (VSR). (Silva, Callejas, Silva, & 
Silva, 2022)

En el estudio de Lovera et al., menciona predo-
minio del VSR en todos los años estudiados, a 
excepción del año 2020 en el que el virus más 
frecuente fue el SARS – CoV2, causante de la 
pandemia. (Lovera, Peralta, González, & Amari-
lla, 2023)

Becerra María et al, menciona como etiología 
viral más frecuente de los pacientes ingresados a 
la terapia intensiva por IRAG fue el virus sinci-
tial respiratorio, determinado por dos técnicas 
diagnósticas PCR en tiempo real e inmunofluo-
rescencia directa, en los años estudiados. (Bece-
rra, Victor, & Tantaleán, 2019)

Del total de pacientes con diagnóstico de IRAG 
con resultado de hisopado  nasofaríngeo positi-
vo en los años estudiados, el porcentaje de 
pacientes que presentaron comorbilidades no 
excedió el  20%, lo que difiere de la publicación 
de Becerra María et al, que reportaron que el 
66% de los casos presentaba una patología pre 
existente; dicha diferencia se debe que el estudio 
fue realizado en pacientes hospitalizados en la 
terapia intensiva con cuadros clínicos más seve-
ros complicados por la enfermedad de base; 
también menciona que las comorbilidades más 
encontradas fueron cardiopatías congénitas, 
enfermedades crónicas pulmonares y neurológi-
cas y trisomía 21, similar a las encontradas en 
este estudios en que prevalecieron  las cardiopa-
tías, enfermedades neurológicas e inmunodefi-
ciencias. (Becerra, Victor, & Tantaleán, 2019)
Situación similar reportó la Sociedad Argentina 
de Pediatría en los años 2019-2020 con la 
presencia de comorbilidades del 58% y 77%, 
respectivamente, lo que se debe a las caracterís-
ticas de los pacientes que son atendidos en un 
hospital de especialidades pediátricas de mayor 
complejidad y menciona que la comorbilidad 
más frecuente fue la enfermedad respiratoria 
crónica con cifras de 79% y 74% en los años 
estudiados. (Lucion, Juárez, Pejito, & Romero, 
2022)

La necesidad de ingreso a unidades de cuidados 
intensivos pediátricos (UCIP) en el presente 

estudio no fue superior al 12% por cada año 
estudiado, que coincide con lo publicado por 
Mezarina-Esquivel H- et al y Torrico N et al. que 
en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
y 14.3%, respectivamente. (Mezarina, Bada, & 
Catañeda, 2017) (Torrico & Torrico, 2022)
La condición de egreso por cada año determina 
que la mortalidad reportada no superó el 11%, 
que coincide con los siguientes estudios de 
Lovera et al., y Rivera Ernesto, que reportaron 
porcentajes de mortalidad de 7.8% y de 6% 
respectivamente. (Lovera, Peralta, González, & 
Amarilla, 2023) (Rivera, 2016 )

Conclusiones

Podemos concluir que epidemiológicamente la 
etiología viral en infecciones respiratoria agudas 
graves fue de 917 casos que representa el 16%, 
en el período 2018 a 2023 con predominio  en el 
sexo masculino y en  lactantes menores de 1 año, 
este hecho se debe a la inmadurez del sistema 
inmune que cursa con menor función de la 
inmunidad celular, disminuida actividad de los 
fagocitos,  macrófagos y del complemento, 
además también juega un papel importante la 
inmadurez anatómica y fisiológica de los meca-
nismos protectores  de la vías respiratorias que 
tiene el paciente pediátrico, lo que  produce una 
disminución en la respuesta a los agentes infec-
ciosos.

El agente viral más frecuentemente aislado 
mediante técnica PCR fue el virus sincitial respi-
ratorio en los años 2019,2021 y 2022 el virus 
sincitial respiratorios. Sin embargo, en el 2018 
predominio AHIN1 2009, en el 2020 virus 
SARS CoV 2 y en el 2023 Influenza B. El VSR 
es el de mayor circulación y guarda también 
relación al grupo etario más susceptible ya que 
es el responsable en lactantes menores de infec-
ciones respiratorias bajas. 

A diferencia de otros países que presenta las 4 
estaciones, en Ecuador solo hay dos conocidas 
como húmeda o invierno y seca o verano que 
varía según la región del país su inicio y dura-
ción lo que hace que no presenten las IRAG 
patrones estacionales fijos, por lo que se presen-
tan durante todo el año con leve predominio en 
unos meses sin embargo no es un comporta-

miento constante que se replique en todos los 
años. 
En relación con la provincia más afectada, este 
estudio reporta la provincia del Guayas, particu-
larmente el cantón Guayaquil con 78% de casos, 
esto se debe probablemente a la situación 
geográfica y el alcance poblacional de la unidad 
hospitalaria con relación a la distribución por 
zonas.
El ingreso a la unidad de cuidados intensivos no 
excedió del 12 % y la mortalidad no fue mayor 
al 11% en los años estudiados, se puede observar 
que la mortalidad es baja como menciona la 
literatura, esto se debe a la evolución natural de 
las infecciones respiratorias agudas en niños son 
autolimitadas salvo en la población con factores 
de riesgos que puede complicar y ser causa de 
muerte.
Aquellos pacientes con comorbilidades que no 
superó el 20% las más frecuentes fueron las 
cardiopatías congénitas, enfermedades neuroló-
gicas e inmunodeficiencias.
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ticas de los pacientes que son atendidos en un 
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en sus publicaciones reportaron ingresos de 14% 
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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

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



investigar las decisiones de manejo clínico 
para los pacientes severamente críticos, donde 
la precisión para la predicción de mortalidad 
es alta, identificando la subpoblación 
suficientemente sana para beneficiarse del 
tratamiento en una UCIP.(Venezolana De 
Puericultura Y Pediatría et al., 2007)

Escalas de riesgo de mortalidad como 
Pediatric Risk of Mortality (PRISM), 
Pediatric Index of Mortality (PIM), Pediatric 
Logistic Organ Dysfunction Score (PELOD) y 
evaluación de fallo orgánico secuencial o 
Sequential Organ Failure Assessment (SOFA) 
anteriormente denominada Sepsis-Related 
Organ Failure Assessment y su versión 
acortada Quick SOFA o su versión pediátrica 
p-SOFA han sido algunos de los scores más 
frecuentemente utilizados en las salas de 
cuidados intensivos pediátricos.

La falla multiorgánica y la sepsis son cuadros 
graves con alto riesgo de mortalidad si el 
paciente ingresado a una unidad de cuidados 
intensivos las desarrolla, por lo que en esta 
revisión se hará una actualización de los usos 
actuales del P-SOFA en estas dos entidades.

Defiición y epidemiología

En 2017, se estimó que 25 millones de niños 
experimentaron sepsis en todo el mundo, 
provocando más de 3 millones de muertes. 
(Schlapbach et al., 2024)
En el Ecuador, dentro del año 2023, según 
reportes del Instituto ecuatoriano de 
estadísticas y censos (INEC), la sepsis 
bacteriana del recién nacido es la tercera causa 
de morbilidad en los menores de 1 año con 
5636 egresos hospitalarios reportados. En el 
año 2022, la septicemia ocupa en quinto 
puesto de causas de mortalidad en menores de 
1 año. (Estadísticas Vitales, n.d.)
Se pueden definir los siguientes términos:
SEPSIS: La sepsis es un síndrome clínico 
caracterizado por alteraciones fisiológicas y 
bioquímicas desencadenadas por una 
infección y que generan una respuesta inmune 
inadecuada que acaba provocando 
alteraciones en la microcirculación y 
disfunción de órganos diana. Es habitualmente 

esta respuesta inmune desregulada, más que el 
propio microorganismo causante de la 
infección, la responsable de la mayoría de los 
efectos que desencadenan el fallo 
multiorgánico. (Urgencias et al., 2024)
El International Consensus Criteria for 
Pediatric Sepsis and Septic Shock, publicado 
en 2024 por un grupo de expertos 
internacional y multidisciplinarios, aboga 
también por el cambio de definición en el 
paciente pediátrico. Así, en la actualidad, la 
sepsis se define como una disfunción orgánica 
grave causada por una respuesta mal regulada 
a una infección.(Ignacio Sánchez Díaz et al., 
n.d.)

Disfunción multiorgánica

Anteriormente conocida como fallo 
multiorgánico es un término acuñado desde 
1970, siendo definido como un estado 
patológico sistémico resultante de un 
mecanismo (o mecanismos) común que afecta 
a numerosos sistemas de órganos 
simultáneamente, por lo general más de 1 
sistema, el cual puede ocurrir al inicio de la 
enfermedad o después de cierta evolución. 

Las alteraciones mitocondriales y otras 
alteraciones metabólicas son evidentes en los 
sistemas de órganos defectuosos en la sepsis y 
otros procesos, por lo tanto, están implicadas 
en una crisis de energía celular sistémica que 
contribuye a la disfunción orgánica y al fallo 
respectivo. (Weiss et al., 2022)

Índices de predicción de mortalidad pediátrica
A la par del desarrollo tecnológico de las 
unidades de cuidados intensivos 
especializados en pediatría se han 
desarrollado múltiples escalas pronósticos de 
morbi-mortalidad lo que ha permitido 
intervenciones oportunas para evitar la muerte 
del paciente o su secuela posterior.

Los índices de predicción han sido creados 
para ayudar a los médicos a interpretar la 
información derivada del ejercicio clínico, 
facilitar la estimación del éxito en el 
diagnóstico, la elección de determinada 
terapéutica en forma precoz y decidir el cese 

de la actuación intensiva en aquellos casos 
donde existe dificultad para la recuperación 
del paciente. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007)

Se detallan a continuación.

Prims III

El PRISM fue desarrollado a partir del PSI 
(Physiologic Stability Index) que es una 
medida de severidad de la enfermedad que 
valora el riesgo de mortalidad al ingreso y está 
basado en la hipótesis de que la inestabilidad 
fisiológica refleja directamente el riesgo de 
mortalidad en adultos. En 1988, Pollack y 
colaboradores, redujeron el número de 
variables fisiológicas requeridas para 
clasificar la severidad de la enfermedad y de 
esta forma se obtuvo una medida objetiva 
denominada Escala de Riesgo de Mortalidad 
Pediátrica. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007). El resultado fue un 
grupo de 14 variables de empleo rutinario en 
todas las UCI pediátricas en el primer día del 
ingreso.

Pelod-2

PELOD que fue desarrollado en 1999 por un 
grupo de médicos franceses, habiendo sido 
diseñado principalmente para describir la 
gravedad del síndrome de disfunción 
multiorgánica y brindar adecuada información 
de la progresión de esta patología durante la 
hospitalización. Al momento cuenta con 10 
variables correspondientes a 5 disfunciones de 
órganos aplicables al primer día de 
ingreso.(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, 
n.d.)

Pim

Es un modelo pronóstico de la probabilidad de 
muerte en Cuidados Intensivos Pediátricos, 
utilizando información recogida en el 
momento de la admisión en la Unidad. Incluye 
exclusivamente datos presentes al ingreso en 
la UCIP, evitando los problemas del efecto del 
tratamiento en la evolución del paciente. 
(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, n.d.)

P-mods

Es una escala pronóstica de disfunción 
multiorgánica y mortalidad en UCIP, 
publicada en el 2005, evalúa 5 sistemas 
orgánicos: cardiovascular, respiratorio, renal, 
hematológico y hepático. Utiliza una sola 
variable para evaluar cada órgano. (María 
Laura Laue Noguera et al., 2009) Su limitante 
se encuentra en que el sistema nervioso central 
no se encuentra dentro de las puntuaciones.

Sofa

Es el instrumento actualmente empleado con 
mayor frecuencia para cuantificar la 
disfunción orgánica en adultos críticamente 
enfermos, por lo que el P-SOFA es una 
adaptación de esta escala de adultos. La 
puntuación de P-SOFA se calcula para cada 
período de 24 horas. El peor valor para cada 
variable en cada período de 24 horas se usa 
para calcular la calificación secundaria para 
cada uno de los 6 sistemas de órganos. Si una 
variable no se registra en un período de 24 
horas dado, se asume como normal y se usa 
una puntuación de 0, las puntuaciones más 
altas indican un peor resultado. Se ha 
observado de manera consistente que en la 
unidad de cuidados intensivos pediátricos los 
niños generalmente experimentan síndromes 
de disfunción orgánica múltiple.(Sayed et al., 
2018) En el estudio realizado por Sayed O, en 
dos unidades de cuidados intensivos 
pediátricos de Egipto en el 2018, analizaron el 
ingreso de 50 pacientes a estas unidades, y 
calcularon el P-SOFA a su ingreso 
encontrando que puntuación P-SOFA fue 
significativamente mayor entre los casos no 
supervivientes que entre los supervivientes y 
que se puede utilizar como un predictor 
pronóstico confiable de mortalidad entre los 
pacientes de la UCIP que desarrollaron 
disfunción multiorgánica.(Sayed et al., 2018)

En otro estudio prospectivo observacional de 
dos hospitales de El Cairo-Egipto en el 2019 
analizaron la eficacia del P SOFA en 218 niños 
admitidos a UCIP durante 9 meses, 
concluyeron que el rendimiento de la escala 

SOFA para la predicción de la mortalidad en la 
población general de la UCIP fue superior 
comparado al de la escala PRISM y el índice 
PIM2 y que SOFA se puede calcular a diario, 
ofreciendo una evaluación dinámica de la 
progresión de la enfermedad, mientras que la 
PRISM solo se calcula al ingreso. (Mohamed 
El-Mashad et al., 2020)

Además, la escala SOFA es relativamente 
compleja, lo que ha llevado a los 
investigadores a desarrollar una versión rápida 
(Quick SOFA), aunque esta parece ser menos 
precisa. En varios estudios, la puntuación 
SOFA era más precisa que el SIRS en la 
predicción de la mortalidad en niños 
ingresados por infección en la UCIP. 
(Mohamed El-Mashad et al., 2020). Sin 
embargo, Q-SOFA ha sido evaluada y 
verificada como predictor de compromiso 
orgánico y mortalidad, pero no ha sido 
utilizada ampliamente como criterio para 
definir sepsis en pediatría, y los estudios en 
Latinoamérica son escasos (Copana et al., 
2021)

P-sofa y phoenix

La sepsis en pediatría tiene una alta tasa de 
letalidad y es un problema en la salud pública 
pediátrica; pese a los esfuerzos realizados y 
las recomendaciones. (Copana et al., 2021)

En la mitología griega, el ave fénix simboliza 
la vida que vence a la muerte y la fuerza que 
acompaña a la transformación. Por lo tanto, 
Phoenix es un nombre apropiado para el 
nuevo Pediatric Sepsis Score (Lanziotti et al., 
2024) . Los criterios para el score Phoenix 
permiten identificar sepsis y choque séptico 
en pacientes de 1 mes hasta menores de 18 
años. No es aplicable para neonatos. Por el 
hecho de ser la primera escala desarrollada 
exclusivamente con pacientes pediátricos, es 
un notable logro considerando que la mayoría 
de las escalas de uso en Pediatría se crean en 
base a réplicas de las escalas desarrolladas en 
adultos.  Lanziotti y colaboradores, hacen una 
reseña de los criterios de sepsis en donde citan 
aquellos publicados en el 2005 por la 

Conferencia Internacional de Consenso sobre 
Sepsis Pediátrica definiéndola como una 
infección sospechada o confirmada en 
presencia del síndrome de respuesta 
inflamatoria sistémica. (Lanziotti et al., 2024) 
Sin embargo refiere las limitaciones que estos 
criterios presentan al momento de ser 
aplicables de sobremanera en entornos de 
recursos limitados con mayor riesgo de malos 
resultados. En el 2016 el grupo de Trabajo 
Sepsis-3 analizó los criterios de sepsis tanto en 
adultos como en pacientes pediátricos, e 
identificó la gravedad de la sepsis utilizando 
un aumento en la puntuación de del SOFA de 
al menos 2 puntos en pacientes con sospecha 
de infección en las puntuaciones de disfunción 
hepática y cardiovascular (Lanziotti et al., 
2024), pero sensibilidad y el valor predictivo 
positivo de las puntuaciones de SOFA 
pediátrico para niños con sepsis no están 
claros.(Schlapbach et al., 2024) Los criterios 
de Phoenix tienen el potencial de atender de 
manera más precisa a este grupo poblacional y 
así mejorar la calidad de atención de la sepsis 
pediátrica, dejando de lado el uso sistemático 
del P-SOFA estimar la gravedad de la sepsis 
centrándonos en el criterio que sepsis grave no 
existe ya sepsis por naturaleza engloba 
severidad y morbimortalidad según el último 
consenso.

Conclusiones

La necesidad de evaluar la mortalidad de los 
pacientes pediátricos que ingresan a unidades 
de cuidados intensivos ha sido una tarea de 
más de 20 años para tratar de hallar los 
criterios adaptables a esta noble población, 
que amerita sus propias escalas pronósticas 
ante la diferencia fisiopatológica con los 
pacientes adultos. Por lo que, seguir aplicando 
escalas validadas en adultos no es 
recomendable y es el motivo de estudio de los 
diferentes grupos científicos. P-SOFA es la 
escala pronóstico de mortalidad ante la 
disfunción multiorgánica que la evidencia 
sugiere aplicar en el ingreso a UCIP. Sin 
embargo, su uso amplio como evaluador de la 
gravedad de sepsis debe ser ya limitado por la 
creación de la escala PHOENIX que ofrece un 
enfoque más seguro y preciso de sepsis y 

choque séptico pediátrico a pesar de que su 
validación aún falta en varios países como el 
nuestro.
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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  

Valoración pronóstica en los pacientes
criticamente enfermos y la utilidad de la
escala p-sofa en la terapia intensiva
pediátrica. Revisión bibliográfica.

Resumen:

En los pacientes pediátricos que ingresa al 
área de cuidados intensivos, el riesgo de 
mortalidad y secuela posterior es 
considerablemente alto, por lo que a lo largo 
de los años se han diseñado diferentes escalas 
pronósticas y adaptaciones de escalas de 
pacientes adultos para estimar la potencial 
mortalidad de nuestros pacientes.

La puntuación P SOFA está diseñada para 
evaluar la función de sistemas de órganos 
críticos, esto es:  función cardiovascular, 
función renal, función hematológica, función 
hepática y función neurológica. (Raju et al., 
2022)

En esta revisión se hará un análisis del uso 
actual de la escala SOFA en los pacientes 
críticos pediátricos y su validez para estimar 
fallo multiorgánico y sepsis.

Palabras Clave: fallo multiorgánico, escalas, 
sepsis, pronóstico, mortalidad, cuidados 

intensivos.

Introducción:

Las unidades de cuidados intensivos 
pediátricos son fundamentales en el manejo de 
niños críticamente enfermos y brindan 
atención e intervenciones especializadas para 
quienes enfrentan condiciones potencialmente 
mortales. En este entorno médico desafiante y 
de alto riesgo, la capacidad de predecir y 
evaluar la gravedad de la enfermedad y los 
posibles resultados es primordial. La 
puntuación de evaluación de insuficiencia 
orgánica secuencial pediátrica (P SOFA) es 
una herramienta emergente diseñada para 
evaluar la disfunción orgánica en pacientes 
pediátricos. La necesidad de contar con 
predictores confiables y tempranos de 
morbilidad y mortalidad es esencial para una 
intervención oportuna y efectiva. (Raju et al., 
2022)
El objetivo de la aplicación clínica de las 
escalas de mortalidad en las Unidades de 
Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP) es 
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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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investigar las decisiones de manejo clínico 
para los pacientes severamente críticos, donde 
la precisión para la predicción de mortalidad 
es alta, identificando la subpoblación 
suficientemente sana para beneficiarse del 
tratamiento en una UCIP.(Venezolana De 
Puericultura Y Pediatría et al., 2007)

Escalas de riesgo de mortalidad como 
Pediatric Risk of Mortality (PRISM), 
Pediatric Index of Mortality (PIM), Pediatric 
Logistic Organ Dysfunction Score (PELOD) y 
evaluación de fallo orgánico secuencial o 
Sequential Organ Failure Assessment (SOFA) 
anteriormente denominada Sepsis-Related 
Organ Failure Assessment y su versión 
acortada Quick SOFA o su versión pediátrica 
p-SOFA han sido algunos de los scores más 
frecuentemente utilizados en las salas de 
cuidados intensivos pediátricos.

La falla multiorgánica y la sepsis son cuadros 
graves con alto riesgo de mortalidad si el 
paciente ingresado a una unidad de cuidados 
intensivos las desarrolla, por lo que en esta 
revisión se hará una actualización de los usos 
actuales del P-SOFA en estas dos entidades.

Defiición y epidemiología

En 2017, se estimó que 25 millones de niños 
experimentaron sepsis en todo el mundo, 
provocando más de 3 millones de muertes. 
(Schlapbach et al., 2024)
En el Ecuador, dentro del año 2023, según 
reportes del Instituto ecuatoriano de 
estadísticas y censos (INEC), la sepsis 
bacteriana del recién nacido es la tercera causa 
de morbilidad en los menores de 1 año con 
5636 egresos hospitalarios reportados. En el 
año 2022, la septicemia ocupa en quinto 
puesto de causas de mortalidad en menores de 
1 año. (Estadísticas Vitales, n.d.)
Se pueden definir los siguientes términos:
SEPSIS: La sepsis es un síndrome clínico 
caracterizado por alteraciones fisiológicas y 
bioquímicas desencadenadas por una 
infección y que generan una respuesta inmune 
inadecuada que acaba provocando 
alteraciones en la microcirculación y 
disfunción de órganos diana. Es habitualmente 

esta respuesta inmune desregulada, más que el 
propio microorganismo causante de la 
infección, la responsable de la mayoría de los 
efectos que desencadenan el fallo 
multiorgánico. (Urgencias et al., 2024)
El International Consensus Criteria for 
Pediatric Sepsis and Septic Shock, publicado 
en 2024 por un grupo de expertos 
internacional y multidisciplinarios, aboga 
también por el cambio de definición en el 
paciente pediátrico. Así, en la actualidad, la 
sepsis se define como una disfunción orgánica 
grave causada por una respuesta mal regulada 
a una infección.(Ignacio Sánchez Díaz et al., 
n.d.)

Disfunción multiorgánica

Anteriormente conocida como fallo 
multiorgánico es un término acuñado desde 
1970, siendo definido como un estado 
patológico sistémico resultante de un 
mecanismo (o mecanismos) común que afecta 
a numerosos sistemas de órganos 
simultáneamente, por lo general más de 1 
sistema, el cual puede ocurrir al inicio de la 
enfermedad o después de cierta evolución. 

Las alteraciones mitocondriales y otras 
alteraciones metabólicas son evidentes en los 
sistemas de órganos defectuosos en la sepsis y 
otros procesos, por lo tanto, están implicadas 
en una crisis de energía celular sistémica que 
contribuye a la disfunción orgánica y al fallo 
respectivo. (Weiss et al., 2022)

Índices de predicción de mortalidad pediátrica
A la par del desarrollo tecnológico de las 
unidades de cuidados intensivos 
especializados en pediatría se han 
desarrollado múltiples escalas pronósticos de 
morbi-mortalidad lo que ha permitido 
intervenciones oportunas para evitar la muerte 
del paciente o su secuela posterior.

Los índices de predicción han sido creados 
para ayudar a los médicos a interpretar la 
información derivada del ejercicio clínico, 
facilitar la estimación del éxito en el 
diagnóstico, la elección de determinada 
terapéutica en forma precoz y decidir el cese 

de la actuación intensiva en aquellos casos 
donde existe dificultad para la recuperación 
del paciente. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007)

Se detallan a continuación.

Prims III

El PRISM fue desarrollado a partir del PSI 
(Physiologic Stability Index) que es una 
medida de severidad de la enfermedad que 
valora el riesgo de mortalidad al ingreso y está 
basado en la hipótesis de que la inestabilidad 
fisiológica refleja directamente el riesgo de 
mortalidad en adultos. En 1988, Pollack y 
colaboradores, redujeron el número de 
variables fisiológicas requeridas para 
clasificar la severidad de la enfermedad y de 
esta forma se obtuvo una medida objetiva 
denominada Escala de Riesgo de Mortalidad 
Pediátrica. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007). El resultado fue un 
grupo de 14 variables de empleo rutinario en 
todas las UCI pediátricas en el primer día del 
ingreso.

Pelod-2

PELOD que fue desarrollado en 1999 por un 
grupo de médicos franceses, habiendo sido 
diseñado principalmente para describir la 
gravedad del síndrome de disfunción 
multiorgánica y brindar adecuada información 
de la progresión de esta patología durante la 
hospitalización. Al momento cuenta con 10 
variables correspondientes a 5 disfunciones de 
órganos aplicables al primer día de 
ingreso.(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, 
n.d.)

Pim

Es un modelo pronóstico de la probabilidad de 
muerte en Cuidados Intensivos Pediátricos, 
utilizando información recogida en el 
momento de la admisión en la Unidad. Incluye 
exclusivamente datos presentes al ingreso en 
la UCIP, evitando los problemas del efecto del 
tratamiento en la evolución del paciente. 
(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, n.d.)

P-mods

Es una escala pronóstica de disfunción 
multiorgánica y mortalidad en UCIP, 
publicada en el 2005, evalúa 5 sistemas 
orgánicos: cardiovascular, respiratorio, renal, 
hematológico y hepático. Utiliza una sola 
variable para evaluar cada órgano. (María 
Laura Laue Noguera et al., 2009) Su limitante 
se encuentra en que el sistema nervioso central 
no se encuentra dentro de las puntuaciones.

Sofa

Es el instrumento actualmente empleado con 
mayor frecuencia para cuantificar la 
disfunción orgánica en adultos críticamente 
enfermos, por lo que el P-SOFA es una 
adaptación de esta escala de adultos. La 
puntuación de P-SOFA se calcula para cada 
período de 24 horas. El peor valor para cada 
variable en cada período de 24 horas se usa 
para calcular la calificación secundaria para 
cada uno de los 6 sistemas de órganos. Si una 
variable no se registra en un período de 24 
horas dado, se asume como normal y se usa 
una puntuación de 0, las puntuaciones más 
altas indican un peor resultado. Se ha 
observado de manera consistente que en la 
unidad de cuidados intensivos pediátricos los 
niños generalmente experimentan síndromes 
de disfunción orgánica múltiple.(Sayed et al., 
2018) En el estudio realizado por Sayed O, en 
dos unidades de cuidados intensivos 
pediátricos de Egipto en el 2018, analizaron el 
ingreso de 50 pacientes a estas unidades, y 
calcularon el P-SOFA a su ingreso 
encontrando que puntuación P-SOFA fue 
significativamente mayor entre los casos no 
supervivientes que entre los supervivientes y 
que se puede utilizar como un predictor 
pronóstico confiable de mortalidad entre los 
pacientes de la UCIP que desarrollaron 
disfunción multiorgánica.(Sayed et al., 2018)

En otro estudio prospectivo observacional de 
dos hospitales de El Cairo-Egipto en el 2019 
analizaron la eficacia del P SOFA en 218 niños 
admitidos a UCIP durante 9 meses, 
concluyeron que el rendimiento de la escala 

SOFA para la predicción de la mortalidad en la 
población general de la UCIP fue superior 
comparado al de la escala PRISM y el índice 
PIM2 y que SOFA se puede calcular a diario, 
ofreciendo una evaluación dinámica de la 
progresión de la enfermedad, mientras que la 
PRISM solo se calcula al ingreso. (Mohamed 
El-Mashad et al., 2020)

Además, la escala SOFA es relativamente 
compleja, lo que ha llevado a los 
investigadores a desarrollar una versión rápida 
(Quick SOFA), aunque esta parece ser menos 
precisa. En varios estudios, la puntuación 
SOFA era más precisa que el SIRS en la 
predicción de la mortalidad en niños 
ingresados por infección en la UCIP. 
(Mohamed El-Mashad et al., 2020). Sin 
embargo, Q-SOFA ha sido evaluada y 
verificada como predictor de compromiso 
orgánico y mortalidad, pero no ha sido 
utilizada ampliamente como criterio para 
definir sepsis en pediatría, y los estudios en 
Latinoamérica son escasos (Copana et al., 
2021)

P-sofa y phoenix

La sepsis en pediatría tiene una alta tasa de 
letalidad y es un problema en la salud pública 
pediátrica; pese a los esfuerzos realizados y 
las recomendaciones. (Copana et al., 2021)

En la mitología griega, el ave fénix simboliza 
la vida que vence a la muerte y la fuerza que 
acompaña a la transformación. Por lo tanto, 
Phoenix es un nombre apropiado para el 
nuevo Pediatric Sepsis Score (Lanziotti et al., 
2024) . Los criterios para el score Phoenix 
permiten identificar sepsis y choque séptico 
en pacientes de 1 mes hasta menores de 18 
años. No es aplicable para neonatos. Por el 
hecho de ser la primera escala desarrollada 
exclusivamente con pacientes pediátricos, es 
un notable logro considerando que la mayoría 
de las escalas de uso en Pediatría se crean en 
base a réplicas de las escalas desarrolladas en 
adultos.  Lanziotti y colaboradores, hacen una 
reseña de los criterios de sepsis en donde citan 
aquellos publicados en el 2005 por la 

Conferencia Internacional de Consenso sobre 
Sepsis Pediátrica definiéndola como una 
infección sospechada o confirmada en 
presencia del síndrome de respuesta 
inflamatoria sistémica. (Lanziotti et al., 2024) 
Sin embargo refiere las limitaciones que estos 
criterios presentan al momento de ser 
aplicables de sobremanera en entornos de 
recursos limitados con mayor riesgo de malos 
resultados. En el 2016 el grupo de Trabajo 
Sepsis-3 analizó los criterios de sepsis tanto en 
adultos como en pacientes pediátricos, e 
identificó la gravedad de la sepsis utilizando 
un aumento en la puntuación de del SOFA de 
al menos 2 puntos en pacientes con sospecha 
de infección en las puntuaciones de disfunción 
hepática y cardiovascular (Lanziotti et al., 
2024), pero sensibilidad y el valor predictivo 
positivo de las puntuaciones de SOFA 
pediátrico para niños con sepsis no están 
claros.(Schlapbach et al., 2024) Los criterios 
de Phoenix tienen el potencial de atender de 
manera más precisa a este grupo poblacional y 
así mejorar la calidad de atención de la sepsis 
pediátrica, dejando de lado el uso sistemático 
del P-SOFA estimar la gravedad de la sepsis 
centrándonos en el criterio que sepsis grave no 
existe ya sepsis por naturaleza engloba 
severidad y morbimortalidad según el último 
consenso.

Conclusiones

La necesidad de evaluar la mortalidad de los 
pacientes pediátricos que ingresan a unidades 
de cuidados intensivos ha sido una tarea de 
más de 20 años para tratar de hallar los 
criterios adaptables a esta noble población, 
que amerita sus propias escalas pronósticas 
ante la diferencia fisiopatológica con los 
pacientes adultos. Por lo que, seguir aplicando 
escalas validadas en adultos no es 
recomendable y es el motivo de estudio de los 
diferentes grupos científicos. P-SOFA es la 
escala pronóstico de mortalidad ante la 
disfunción multiorgánica que la evidencia 
sugiere aplicar en el ingreso a UCIP. Sin 
embargo, su uso amplio como evaluador de la 
gravedad de sepsis debe ser ya limitado por la 
creación de la escala PHOENIX que ofrece un 
enfoque más seguro y preciso de sepsis y 

choque séptico pediátrico a pesar de que su 
validación aún falta en varios países como el 
nuestro.
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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  

Resumen:

En los pacientes pediátricos que ingresa al 
área de cuidados intensivos, el riesgo de 
mortalidad y secuela posterior es 
considerablemente alto, por lo que a lo largo 
de los años se han diseñado diferentes escalas 
pronósticas y adaptaciones de escalas de 
pacientes adultos para estimar la potencial 
mortalidad de nuestros pacientes.

La puntuación P SOFA está diseñada para 
evaluar la función de sistemas de órganos 
críticos, esto es:  función cardiovascular, 
función renal, función hematológica, función 
hepática y función neurológica. (Raju et al., 
2022)

En esta revisión se hará un análisis del uso 
actual de la escala SOFA en los pacientes 
críticos pediátricos y su validez para estimar 
fallo multiorgánico y sepsis.

Palabras Clave: fallo multiorgánico, escalas, 
sepsis, pronóstico, mortalidad, cuidados 

intensivos.

Introducción:

Las unidades de cuidados intensivos 
pediátricos son fundamentales en el manejo de 
niños críticamente enfermos y brindan 
atención e intervenciones especializadas para 
quienes enfrentan condiciones potencialmente 
mortales. En este entorno médico desafiante y 
de alto riesgo, la capacidad de predecir y 
evaluar la gravedad de la enfermedad y los 
posibles resultados es primordial. La 
puntuación de evaluación de insuficiencia 
orgánica secuencial pediátrica (P SOFA) es 
una herramienta emergente diseñada para 
evaluar la disfunción orgánica en pacientes 
pediátricos. La necesidad de contar con 
predictores confiables y tempranos de 
morbilidad y mortalidad es esencial para una 
intervención oportuna y efectiva. (Raju et al., 
2022)
El objetivo de la aplicación clínica de las 
escalas de mortalidad en las Unidades de 
Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP) es 

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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investigar las decisiones de manejo clínico 
para los pacientes severamente críticos, donde 
la precisión para la predicción de mortalidad 
es alta, identificando la subpoblación 
suficientemente sana para beneficiarse del 
tratamiento en una UCIP.(Venezolana De 
Puericultura Y Pediatría et al., 2007)

Escalas de riesgo de mortalidad como 
Pediatric Risk of Mortality (PRISM), 
Pediatric Index of Mortality (PIM), Pediatric 
Logistic Organ Dysfunction Score (PELOD) y 
evaluación de fallo orgánico secuencial o 
Sequential Organ Failure Assessment (SOFA) 
anteriormente denominada Sepsis-Related 
Organ Failure Assessment y su versión 
acortada Quick SOFA o su versión pediátrica 
p-SOFA han sido algunos de los scores más 
frecuentemente utilizados en las salas de 
cuidados intensivos pediátricos.

La falla multiorgánica y la sepsis son cuadros 
graves con alto riesgo de mortalidad si el 
paciente ingresado a una unidad de cuidados 
intensivos las desarrolla, por lo que en esta 
revisión se hará una actualización de los usos 
actuales del P-SOFA en estas dos entidades.

Defiición y epidemiología

En 2017, se estimó que 25 millones de niños 
experimentaron sepsis en todo el mundo, 
provocando más de 3 millones de muertes. 
(Schlapbach et al., 2024)
En el Ecuador, dentro del año 2023, según 
reportes del Instituto ecuatoriano de 
estadísticas y censos (INEC), la sepsis 
bacteriana del recién nacido es la tercera causa 
de morbilidad en los menores de 1 año con 
5636 egresos hospitalarios reportados. En el 
año 2022, la septicemia ocupa en quinto 
puesto de causas de mortalidad en menores de 
1 año. (Estadísticas Vitales, n.d.)
Se pueden definir los siguientes términos:
SEPSIS: La sepsis es un síndrome clínico 
caracterizado por alteraciones fisiológicas y 
bioquímicas desencadenadas por una 
infección y que generan una respuesta inmune 
inadecuada que acaba provocando 
alteraciones en la microcirculación y 
disfunción de órganos diana. Es habitualmente 

esta respuesta inmune desregulada, más que el 
propio microorganismo causante de la 
infección, la responsable de la mayoría de los 
efectos que desencadenan el fallo 
multiorgánico. (Urgencias et al., 2024)
El International Consensus Criteria for 
Pediatric Sepsis and Septic Shock, publicado 
en 2024 por un grupo de expertos 
internacional y multidisciplinarios, aboga 
también por el cambio de definición en el 
paciente pediátrico. Así, en la actualidad, la 
sepsis se define como una disfunción orgánica 
grave causada por una respuesta mal regulada 
a una infección.(Ignacio Sánchez Díaz et al., 
n.d.)

Disfunción multiorgánica

Anteriormente conocida como fallo 
multiorgánico es un término acuñado desde 
1970, siendo definido como un estado 
patológico sistémico resultante de un 
mecanismo (o mecanismos) común que afecta 
a numerosos sistemas de órganos 
simultáneamente, por lo general más de 1 
sistema, el cual puede ocurrir al inicio de la 
enfermedad o después de cierta evolución. 

Las alteraciones mitocondriales y otras 
alteraciones metabólicas son evidentes en los 
sistemas de órganos defectuosos en la sepsis y 
otros procesos, por lo tanto, están implicadas 
en una crisis de energía celular sistémica que 
contribuye a la disfunción orgánica y al fallo 
respectivo. (Weiss et al., 2022)

Índices de predicción de mortalidad pediátrica
A la par del desarrollo tecnológico de las 
unidades de cuidados intensivos 
especializados en pediatría se han 
desarrollado múltiples escalas pronósticos de 
morbi-mortalidad lo que ha permitido 
intervenciones oportunas para evitar la muerte 
del paciente o su secuela posterior.

Los índices de predicción han sido creados 
para ayudar a los médicos a interpretar la 
información derivada del ejercicio clínico, 
facilitar la estimación del éxito en el 
diagnóstico, la elección de determinada 
terapéutica en forma precoz y decidir el cese 

de la actuación intensiva en aquellos casos 
donde existe dificultad para la recuperación 
del paciente. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007)

Se detallan a continuación.

Prims III

El PRISM fue desarrollado a partir del PSI 
(Physiologic Stability Index) que es una 
medida de severidad de la enfermedad que 
valora el riesgo de mortalidad al ingreso y está 
basado en la hipótesis de que la inestabilidad 
fisiológica refleja directamente el riesgo de 
mortalidad en adultos. En 1988, Pollack y 
colaboradores, redujeron el número de 
variables fisiológicas requeridas para 
clasificar la severidad de la enfermedad y de 
esta forma se obtuvo una medida objetiva 
denominada Escala de Riesgo de Mortalidad 
Pediátrica. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007). El resultado fue un 
grupo de 14 variables de empleo rutinario en 
todas las UCI pediátricas en el primer día del 
ingreso.

Pelod-2

PELOD que fue desarrollado en 1999 por un 
grupo de médicos franceses, habiendo sido 
diseñado principalmente para describir la 
gravedad del síndrome de disfunción 
multiorgánica y brindar adecuada información 
de la progresión de esta patología durante la 
hospitalización. Al momento cuenta con 10 
variables correspondientes a 5 disfunciones de 
órganos aplicables al primer día de 
ingreso.(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, 
n.d.)

Pim

Es un modelo pronóstico de la probabilidad de 
muerte en Cuidados Intensivos Pediátricos, 
utilizando información recogida en el 
momento de la admisión en la Unidad. Incluye 
exclusivamente datos presentes al ingreso en 
la UCIP, evitando los problemas del efecto del 
tratamiento en la evolución del paciente. 
(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, n.d.)

P-mods

Es una escala pronóstica de disfunción 
multiorgánica y mortalidad en UCIP, 
publicada en el 2005, evalúa 5 sistemas 
orgánicos: cardiovascular, respiratorio, renal, 
hematológico y hepático. Utiliza una sola 
variable para evaluar cada órgano. (María 
Laura Laue Noguera et al., 2009) Su limitante 
se encuentra en que el sistema nervioso central 
no se encuentra dentro de las puntuaciones.

Sofa

Es el instrumento actualmente empleado con 
mayor frecuencia para cuantificar la 
disfunción orgánica en adultos críticamente 
enfermos, por lo que el P-SOFA es una 
adaptación de esta escala de adultos. La 
puntuación de P-SOFA se calcula para cada 
período de 24 horas. El peor valor para cada 
variable en cada período de 24 horas se usa 
para calcular la calificación secundaria para 
cada uno de los 6 sistemas de órganos. Si una 
variable no se registra en un período de 24 
horas dado, se asume como normal y se usa 
una puntuación de 0, las puntuaciones más 
altas indican un peor resultado. Se ha 
observado de manera consistente que en la 
unidad de cuidados intensivos pediátricos los 
niños generalmente experimentan síndromes 
de disfunción orgánica múltiple.(Sayed et al., 
2018) En el estudio realizado por Sayed O, en 
dos unidades de cuidados intensivos 
pediátricos de Egipto en el 2018, analizaron el 
ingreso de 50 pacientes a estas unidades, y 
calcularon el P-SOFA a su ingreso 
encontrando que puntuación P-SOFA fue 
significativamente mayor entre los casos no 
supervivientes que entre los supervivientes y 
que se puede utilizar como un predictor 
pronóstico confiable de mortalidad entre los 
pacientes de la UCIP que desarrollaron 
disfunción multiorgánica.(Sayed et al., 2018)

En otro estudio prospectivo observacional de 
dos hospitales de El Cairo-Egipto en el 2019 
analizaron la eficacia del P SOFA en 218 niños 
admitidos a UCIP durante 9 meses, 
concluyeron que el rendimiento de la escala 

SOFA para la predicción de la mortalidad en la 
población general de la UCIP fue superior 
comparado al de la escala PRISM y el índice 
PIM2 y que SOFA se puede calcular a diario, 
ofreciendo una evaluación dinámica de la 
progresión de la enfermedad, mientras que la 
PRISM solo se calcula al ingreso. (Mohamed 
El-Mashad et al., 2020)

Además, la escala SOFA es relativamente 
compleja, lo que ha llevado a los 
investigadores a desarrollar una versión rápida 
(Quick SOFA), aunque esta parece ser menos 
precisa. En varios estudios, la puntuación 
SOFA era más precisa que el SIRS en la 
predicción de la mortalidad en niños 
ingresados por infección en la UCIP. 
(Mohamed El-Mashad et al., 2020). Sin 
embargo, Q-SOFA ha sido evaluada y 
verificada como predictor de compromiso 
orgánico y mortalidad, pero no ha sido 
utilizada ampliamente como criterio para 
definir sepsis en pediatría, y los estudios en 
Latinoamérica son escasos (Copana et al., 
2021)

P-sofa y phoenix

La sepsis en pediatría tiene una alta tasa de 
letalidad y es un problema en la salud pública 
pediátrica; pese a los esfuerzos realizados y 
las recomendaciones. (Copana et al., 2021)

En la mitología griega, el ave fénix simboliza 
la vida que vence a la muerte y la fuerza que 
acompaña a la transformación. Por lo tanto, 
Phoenix es un nombre apropiado para el 
nuevo Pediatric Sepsis Score (Lanziotti et al., 
2024) . Los criterios para el score Phoenix 
permiten identificar sepsis y choque séptico 
en pacientes de 1 mes hasta menores de 18 
años. No es aplicable para neonatos. Por el 
hecho de ser la primera escala desarrollada 
exclusivamente con pacientes pediátricos, es 
un notable logro considerando que la mayoría 
de las escalas de uso en Pediatría se crean en 
base a réplicas de las escalas desarrolladas en 
adultos.  Lanziotti y colaboradores, hacen una 
reseña de los criterios de sepsis en donde citan 
aquellos publicados en el 2005 por la 

Conferencia Internacional de Consenso sobre 
Sepsis Pediátrica definiéndola como una 
infección sospechada o confirmada en 
presencia del síndrome de respuesta 
inflamatoria sistémica. (Lanziotti et al., 2024) 
Sin embargo refiere las limitaciones que estos 
criterios presentan al momento de ser 
aplicables de sobremanera en entornos de 
recursos limitados con mayor riesgo de malos 
resultados. En el 2016 el grupo de Trabajo 
Sepsis-3 analizó los criterios de sepsis tanto en 
adultos como en pacientes pediátricos, e 
identificó la gravedad de la sepsis utilizando 
un aumento en la puntuación de del SOFA de 
al menos 2 puntos en pacientes con sospecha 
de infección en las puntuaciones de disfunción 
hepática y cardiovascular (Lanziotti et al., 
2024), pero sensibilidad y el valor predictivo 
positivo de las puntuaciones de SOFA 
pediátrico para niños con sepsis no están 
claros.(Schlapbach et al., 2024) Los criterios 
de Phoenix tienen el potencial de atender de 
manera más precisa a este grupo poblacional y 
así mejorar la calidad de atención de la sepsis 
pediátrica, dejando de lado el uso sistemático 
del P-SOFA estimar la gravedad de la sepsis 
centrándonos en el criterio que sepsis grave no 
existe ya sepsis por naturaleza engloba 
severidad y morbimortalidad según el último 
consenso.

Conclusiones

La necesidad de evaluar la mortalidad de los 
pacientes pediátricos que ingresan a unidades 
de cuidados intensivos ha sido una tarea de 
más de 20 años para tratar de hallar los 
criterios adaptables a esta noble población, 
que amerita sus propias escalas pronósticas 
ante la diferencia fisiopatológica con los 
pacientes adultos. Por lo que, seguir aplicando 
escalas validadas en adultos no es 
recomendable y es el motivo de estudio de los 
diferentes grupos científicos. P-SOFA es la 
escala pronóstico de mortalidad ante la 
disfunción multiorgánica que la evidencia 
sugiere aplicar en el ingreso a UCIP. Sin 
embargo, su uso amplio como evaluador de la 
gravedad de sepsis debe ser ya limitado por la 
creación de la escala PHOENIX que ofrece un 
enfoque más seguro y preciso de sepsis y 

choque séptico pediátrico a pesar de que su 
validación aún falta en varios países como el 
nuestro.
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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  

Resumen:

En los pacientes pediátricos que ingresa al 
área de cuidados intensivos, el riesgo de 
mortalidad y secuela posterior es 
considerablemente alto, por lo que a lo largo 
de los años se han diseñado diferentes escalas 
pronósticas y adaptaciones de escalas de 
pacientes adultos para estimar la potencial 
mortalidad de nuestros pacientes.

La puntuación P SOFA está diseñada para 
evaluar la función de sistemas de órganos 
críticos, esto es:  función cardiovascular, 
función renal, función hematológica, función 
hepática y función neurológica. (Raju et al., 
2022)

En esta revisión se hará un análisis del uso 
actual de la escala SOFA en los pacientes 
críticos pediátricos y su validez para estimar 
fallo multiorgánico y sepsis.

Palabras Clave: fallo multiorgánico, escalas, 
sepsis, pronóstico, mortalidad, cuidados 

intensivos.

Introducción:

Las unidades de cuidados intensivos 
pediátricos son fundamentales en el manejo de 
niños críticamente enfermos y brindan 
atención e intervenciones especializadas para 
quienes enfrentan condiciones potencialmente 
mortales. En este entorno médico desafiante y 
de alto riesgo, la capacidad de predecir y 
evaluar la gravedad de la enfermedad y los 
posibles resultados es primordial. La 
puntuación de evaluación de insuficiencia 
orgánica secuencial pediátrica (P SOFA) es 
una herramienta emergente diseñada para 
evaluar la disfunción orgánica en pacientes 
pediátricos. La necesidad de contar con 
predictores confiables y tempranos de 
morbilidad y mortalidad es esencial para una 
intervención oportuna y efectiva. (Raju et al., 
2022)
El objetivo de la aplicación clínica de las 
escalas de mortalidad en las Unidades de 
Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP) es 

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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investigar las decisiones de manejo clínico 
para los pacientes severamente críticos, donde 
la precisión para la predicción de mortalidad 
es alta, identificando la subpoblación 
suficientemente sana para beneficiarse del 
tratamiento en una UCIP.(Venezolana De 
Puericultura Y Pediatría et al., 2007)

Escalas de riesgo de mortalidad como 
Pediatric Risk of Mortality (PRISM), 
Pediatric Index of Mortality (PIM), Pediatric 
Logistic Organ Dysfunction Score (PELOD) y 
evaluación de fallo orgánico secuencial o 
Sequential Organ Failure Assessment (SOFA) 
anteriormente denominada Sepsis-Related 
Organ Failure Assessment y su versión 
acortada Quick SOFA o su versión pediátrica 
p-SOFA han sido algunos de los scores más 
frecuentemente utilizados en las salas de 
cuidados intensivos pediátricos.

La falla multiorgánica y la sepsis son cuadros 
graves con alto riesgo de mortalidad si el 
paciente ingresado a una unidad de cuidados 
intensivos las desarrolla, por lo que en esta 
revisión se hará una actualización de los usos 
actuales del P-SOFA en estas dos entidades.

Defiición y epidemiología

En 2017, se estimó que 25 millones de niños 
experimentaron sepsis en todo el mundo, 
provocando más de 3 millones de muertes. 
(Schlapbach et al., 2024)
En el Ecuador, dentro del año 2023, según 
reportes del Instituto ecuatoriano de 
estadísticas y censos (INEC), la sepsis 
bacteriana del recién nacido es la tercera causa 
de morbilidad en los menores de 1 año con 
5636 egresos hospitalarios reportados. En el 
año 2022, la septicemia ocupa en quinto 
puesto de causas de mortalidad en menores de 
1 año. (Estadísticas Vitales, n.d.)
Se pueden definir los siguientes términos:
SEPSIS: La sepsis es un síndrome clínico 
caracterizado por alteraciones fisiológicas y 
bioquímicas desencadenadas por una 
infección y que generan una respuesta inmune 
inadecuada que acaba provocando 
alteraciones en la microcirculación y 
disfunción de órganos diana. Es habitualmente 

esta respuesta inmune desregulada, más que el 
propio microorganismo causante de la 
infección, la responsable de la mayoría de los 
efectos que desencadenan el fallo 
multiorgánico. (Urgencias et al., 2024)
El International Consensus Criteria for 
Pediatric Sepsis and Septic Shock, publicado 
en 2024 por un grupo de expertos 
internacional y multidisciplinarios, aboga 
también por el cambio de definición en el 
paciente pediátrico. Así, en la actualidad, la 
sepsis se define como una disfunción orgánica 
grave causada por una respuesta mal regulada 
a una infección.(Ignacio Sánchez Díaz et al., 
n.d.)

Disfunción multiorgánica

Anteriormente conocida como fallo 
multiorgánico es un término acuñado desde 
1970, siendo definido como un estado 
patológico sistémico resultante de un 
mecanismo (o mecanismos) común que afecta 
a numerosos sistemas de órganos 
simultáneamente, por lo general más de 1 
sistema, el cual puede ocurrir al inicio de la 
enfermedad o después de cierta evolución. 

Las alteraciones mitocondriales y otras 
alteraciones metabólicas son evidentes en los 
sistemas de órganos defectuosos en la sepsis y 
otros procesos, por lo tanto, están implicadas 
en una crisis de energía celular sistémica que 
contribuye a la disfunción orgánica y al fallo 
respectivo. (Weiss et al., 2022)

Índices de predicción de mortalidad pediátrica
A la par del desarrollo tecnológico de las 
unidades de cuidados intensivos 
especializados en pediatría se han 
desarrollado múltiples escalas pronósticos de 
morbi-mortalidad lo que ha permitido 
intervenciones oportunas para evitar la muerte 
del paciente o su secuela posterior.

Los índices de predicción han sido creados 
para ayudar a los médicos a interpretar la 
información derivada del ejercicio clínico, 
facilitar la estimación del éxito en el 
diagnóstico, la elección de determinada 
terapéutica en forma precoz y decidir el cese 

de la actuación intensiva en aquellos casos 
donde existe dificultad para la recuperación 
del paciente. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007)

Se detallan a continuación.

Prims III

El PRISM fue desarrollado a partir del PSI 
(Physiologic Stability Index) que es una 
medida de severidad de la enfermedad que 
valora el riesgo de mortalidad al ingreso y está 
basado en la hipótesis de que la inestabilidad 
fisiológica refleja directamente el riesgo de 
mortalidad en adultos. En 1988, Pollack y 
colaboradores, redujeron el número de 
variables fisiológicas requeridas para 
clasificar la severidad de la enfermedad y de 
esta forma se obtuvo una medida objetiva 
denominada Escala de Riesgo de Mortalidad 
Pediátrica. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007). El resultado fue un 
grupo de 14 variables de empleo rutinario en 
todas las UCI pediátricas en el primer día del 
ingreso.

Pelod-2

PELOD que fue desarrollado en 1999 por un 
grupo de médicos franceses, habiendo sido 
diseñado principalmente para describir la 
gravedad del síndrome de disfunción 
multiorgánica y brindar adecuada información 
de la progresión de esta patología durante la 
hospitalización. Al momento cuenta con 10 
variables correspondientes a 5 disfunciones de 
órganos aplicables al primer día de 
ingreso.(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, 
n.d.)

Pim

Es un modelo pronóstico de la probabilidad de 
muerte en Cuidados Intensivos Pediátricos, 
utilizando información recogida en el 
momento de la admisión en la Unidad. Incluye 
exclusivamente datos presentes al ingreso en 
la UCIP, evitando los problemas del efecto del 
tratamiento en la evolución del paciente. 
(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, n.d.)

P-mods

Es una escala pronóstica de disfunción 
multiorgánica y mortalidad en UCIP, 
publicada en el 2005, evalúa 5 sistemas 
orgánicos: cardiovascular, respiratorio, renal, 
hematológico y hepático. Utiliza una sola 
variable para evaluar cada órgano. (María 
Laura Laue Noguera et al., 2009) Su limitante 
se encuentra en que el sistema nervioso central 
no se encuentra dentro de las puntuaciones.

Sofa

Es el instrumento actualmente empleado con 
mayor frecuencia para cuantificar la 
disfunción orgánica en adultos críticamente 
enfermos, por lo que el P-SOFA es una 
adaptación de esta escala de adultos. La 
puntuación de P-SOFA se calcula para cada 
período de 24 horas. El peor valor para cada 
variable en cada período de 24 horas se usa 
para calcular la calificación secundaria para 
cada uno de los 6 sistemas de órganos. Si una 
variable no se registra en un período de 24 
horas dado, se asume como normal y se usa 
una puntuación de 0, las puntuaciones más 
altas indican un peor resultado. Se ha 
observado de manera consistente que en la 
unidad de cuidados intensivos pediátricos los 
niños generalmente experimentan síndromes 
de disfunción orgánica múltiple.(Sayed et al., 
2018) En el estudio realizado por Sayed O, en 
dos unidades de cuidados intensivos 
pediátricos de Egipto en el 2018, analizaron el 
ingreso de 50 pacientes a estas unidades, y 
calcularon el P-SOFA a su ingreso 
encontrando que puntuación P-SOFA fue 
significativamente mayor entre los casos no 
supervivientes que entre los supervivientes y 
que se puede utilizar como un predictor 
pronóstico confiable de mortalidad entre los 
pacientes de la UCIP que desarrollaron 
disfunción multiorgánica.(Sayed et al., 2018)

En otro estudio prospectivo observacional de 
dos hospitales de El Cairo-Egipto en el 2019 
analizaron la eficacia del P SOFA en 218 niños 
admitidos a UCIP durante 9 meses, 
concluyeron que el rendimiento de la escala 

SOFA para la predicción de la mortalidad en la 
población general de la UCIP fue superior 
comparado al de la escala PRISM y el índice 
PIM2 y que SOFA se puede calcular a diario, 
ofreciendo una evaluación dinámica de la 
progresión de la enfermedad, mientras que la 
PRISM solo se calcula al ingreso. (Mohamed 
El-Mashad et al., 2020)

Además, la escala SOFA es relativamente 
compleja, lo que ha llevado a los 
investigadores a desarrollar una versión rápida 
(Quick SOFA), aunque esta parece ser menos 
precisa. En varios estudios, la puntuación 
SOFA era más precisa que el SIRS en la 
predicción de la mortalidad en niños 
ingresados por infección en la UCIP. 
(Mohamed El-Mashad et al., 2020). Sin 
embargo, Q-SOFA ha sido evaluada y 
verificada como predictor de compromiso 
orgánico y mortalidad, pero no ha sido 
utilizada ampliamente como criterio para 
definir sepsis en pediatría, y los estudios en 
Latinoamérica son escasos (Copana et al., 
2021)

P-sofa y phoenix

La sepsis en pediatría tiene una alta tasa de 
letalidad y es un problema en la salud pública 
pediátrica; pese a los esfuerzos realizados y 
las recomendaciones. (Copana et al., 2021)

En la mitología griega, el ave fénix simboliza 
la vida que vence a la muerte y la fuerza que 
acompaña a la transformación. Por lo tanto, 
Phoenix es un nombre apropiado para el 
nuevo Pediatric Sepsis Score (Lanziotti et al., 
2024) . Los criterios para el score Phoenix 
permiten identificar sepsis y choque séptico 
en pacientes de 1 mes hasta menores de 18 
años. No es aplicable para neonatos. Por el 
hecho de ser la primera escala desarrollada 
exclusivamente con pacientes pediátricos, es 
un notable logro considerando que la mayoría 
de las escalas de uso en Pediatría se crean en 
base a réplicas de las escalas desarrolladas en 
adultos.  Lanziotti y colaboradores, hacen una 
reseña de los criterios de sepsis en donde citan 
aquellos publicados en el 2005 por la 

Conferencia Internacional de Consenso sobre 
Sepsis Pediátrica definiéndola como una 
infección sospechada o confirmada en 
presencia del síndrome de respuesta 
inflamatoria sistémica. (Lanziotti et al., 2024) 
Sin embargo refiere las limitaciones que estos 
criterios presentan al momento de ser 
aplicables de sobremanera en entornos de 
recursos limitados con mayor riesgo de malos 
resultados. En el 2016 el grupo de Trabajo 
Sepsis-3 analizó los criterios de sepsis tanto en 
adultos como en pacientes pediátricos, e 
identificó la gravedad de la sepsis utilizando 
un aumento en la puntuación de del SOFA de 
al menos 2 puntos en pacientes con sospecha 
de infección en las puntuaciones de disfunción 
hepática y cardiovascular (Lanziotti et al., 
2024), pero sensibilidad y el valor predictivo 
positivo de las puntuaciones de SOFA 
pediátrico para niños con sepsis no están 
claros.(Schlapbach et al., 2024) Los criterios 
de Phoenix tienen el potencial de atender de 
manera más precisa a este grupo poblacional y 
así mejorar la calidad de atención de la sepsis 
pediátrica, dejando de lado el uso sistemático 
del P-SOFA estimar la gravedad de la sepsis 
centrándonos en el criterio que sepsis grave no 
existe ya sepsis por naturaleza engloba 
severidad y morbimortalidad según el último 
consenso.

Conclusiones

La necesidad de evaluar la mortalidad de los 
pacientes pediátricos que ingresan a unidades 
de cuidados intensivos ha sido una tarea de 
más de 20 años para tratar de hallar los 
criterios adaptables a esta noble población, 
que amerita sus propias escalas pronósticas 
ante la diferencia fisiopatológica con los 
pacientes adultos. Por lo que, seguir aplicando 
escalas validadas en adultos no es 
recomendable y es el motivo de estudio de los 
diferentes grupos científicos. P-SOFA es la 
escala pronóstico de mortalidad ante la 
disfunción multiorgánica que la evidencia 
sugiere aplicar en el ingreso a UCIP. Sin 
embargo, su uso amplio como evaluador de la 
gravedad de sepsis debe ser ya limitado por la 
creación de la escala PHOENIX que ofrece un 
enfoque más seguro y preciso de sepsis y 

choque séptico pediátrico a pesar de que su 
validación aún falta en varios países como el 
nuestro.
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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  

Resumen:

En los pacientes pediátricos que ingresa al 
área de cuidados intensivos, el riesgo de 
mortalidad y secuela posterior es 
considerablemente alto, por lo que a lo largo 
de los años se han diseñado diferentes escalas 
pronósticas y adaptaciones de escalas de 
pacientes adultos para estimar la potencial 
mortalidad de nuestros pacientes.

La puntuación P SOFA está diseñada para 
evaluar la función de sistemas de órganos 
críticos, esto es:  función cardiovascular, 
función renal, función hematológica, función 
hepática y función neurológica. (Raju et al., 
2022)

En esta revisión se hará un análisis del uso 
actual de la escala SOFA en los pacientes 
críticos pediátricos y su validez para estimar 
fallo multiorgánico y sepsis.
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Introducción:

Las unidades de cuidados intensivos 
pediátricos son fundamentales en el manejo de 
niños críticamente enfermos y brindan 
atención e intervenciones especializadas para 
quienes enfrentan condiciones potencialmente 
mortales. En este entorno médico desafiante y 
de alto riesgo, la capacidad de predecir y 
evaluar la gravedad de la enfermedad y los 
posibles resultados es primordial. La 
puntuación de evaluación de insuficiencia 
orgánica secuencial pediátrica (P SOFA) es 
una herramienta emergente diseñada para 
evaluar la disfunción orgánica en pacientes 
pediátricos. La necesidad de contar con 
predictores confiables y tempranos de 
morbilidad y mortalidad es esencial para una 
intervención oportuna y efectiva. (Raju et al., 
2022)
El objetivo de la aplicación clínica de las 
escalas de mortalidad en las Unidades de 
Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP) es 

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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investigar las decisiones de manejo clínico 
para los pacientes severamente críticos, donde 
la precisión para la predicción de mortalidad 
es alta, identificando la subpoblación 
suficientemente sana para beneficiarse del 
tratamiento en una UCIP.(Venezolana De 
Puericultura Y Pediatría et al., 2007)

Escalas de riesgo de mortalidad como 
Pediatric Risk of Mortality (PRISM), 
Pediatric Index of Mortality (PIM), Pediatric 
Logistic Organ Dysfunction Score (PELOD) y 
evaluación de fallo orgánico secuencial o 
Sequential Organ Failure Assessment (SOFA) 
anteriormente denominada Sepsis-Related 
Organ Failure Assessment y su versión 
acortada Quick SOFA o su versión pediátrica 
p-SOFA han sido algunos de los scores más 
frecuentemente utilizados en las salas de 
cuidados intensivos pediátricos.

La falla multiorgánica y la sepsis son cuadros 
graves con alto riesgo de mortalidad si el 
paciente ingresado a una unidad de cuidados 
intensivos las desarrolla, por lo que en esta 
revisión se hará una actualización de los usos 
actuales del P-SOFA en estas dos entidades.

Defiición y epidemiología

En 2017, se estimó que 25 millones de niños 
experimentaron sepsis en todo el mundo, 
provocando más de 3 millones de muertes. 
(Schlapbach et al., 2024)
En el Ecuador, dentro del año 2023, según 
reportes del Instituto ecuatoriano de 
estadísticas y censos (INEC), la sepsis 
bacteriana del recién nacido es la tercera causa 
de morbilidad en los menores de 1 año con 
5636 egresos hospitalarios reportados. En el 
año 2022, la septicemia ocupa en quinto 
puesto de causas de mortalidad en menores de 
1 año. (Estadísticas Vitales, n.d.)
Se pueden definir los siguientes términos:
SEPSIS: La sepsis es un síndrome clínico 
caracterizado por alteraciones fisiológicas y 
bioquímicas desencadenadas por una 
infección y que generan una respuesta inmune 
inadecuada que acaba provocando 
alteraciones en la microcirculación y 
disfunción de órganos diana. Es habitualmente 

esta respuesta inmune desregulada, más que el 
propio microorganismo causante de la 
infección, la responsable de la mayoría de los 
efectos que desencadenan el fallo 
multiorgánico. (Urgencias et al., 2024)
El International Consensus Criteria for 
Pediatric Sepsis and Septic Shock, publicado 
en 2024 por un grupo de expertos 
internacional y multidisciplinarios, aboga 
también por el cambio de definición en el 
paciente pediátrico. Así, en la actualidad, la 
sepsis se define como una disfunción orgánica 
grave causada por una respuesta mal regulada 
a una infección.(Ignacio Sánchez Díaz et al., 
n.d.)

Disfunción multiorgánica

Anteriormente conocida como fallo 
multiorgánico es un término acuñado desde 
1970, siendo definido como un estado 
patológico sistémico resultante de un 
mecanismo (o mecanismos) común que afecta 
a numerosos sistemas de órganos 
simultáneamente, por lo general más de 1 
sistema, el cual puede ocurrir al inicio de la 
enfermedad o después de cierta evolución. 

Las alteraciones mitocondriales y otras 
alteraciones metabólicas son evidentes en los 
sistemas de órganos defectuosos en la sepsis y 
otros procesos, por lo tanto, están implicadas 
en una crisis de energía celular sistémica que 
contribuye a la disfunción orgánica y al fallo 
respectivo. (Weiss et al., 2022)

Índices de predicción de mortalidad pediátrica
A la par del desarrollo tecnológico de las 
unidades de cuidados intensivos 
especializados en pediatría se han 
desarrollado múltiples escalas pronósticos de 
morbi-mortalidad lo que ha permitido 
intervenciones oportunas para evitar la muerte 
del paciente o su secuela posterior.

Los índices de predicción han sido creados 
para ayudar a los médicos a interpretar la 
información derivada del ejercicio clínico, 
facilitar la estimación del éxito en el 
diagnóstico, la elección de determinada 
terapéutica en forma precoz y decidir el cese 

de la actuación intensiva en aquellos casos 
donde existe dificultad para la recuperación 
del paciente. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007)

Se detallan a continuación.

Prims III

El PRISM fue desarrollado a partir del PSI 
(Physiologic Stability Index) que es una 
medida de severidad de la enfermedad que 
valora el riesgo de mortalidad al ingreso y está 
basado en la hipótesis de que la inestabilidad 
fisiológica refleja directamente el riesgo de 
mortalidad en adultos. En 1988, Pollack y 
colaboradores, redujeron el número de 
variables fisiológicas requeridas para 
clasificar la severidad de la enfermedad y de 
esta forma se obtuvo una medida objetiva 
denominada Escala de Riesgo de Mortalidad 
Pediátrica. (Venezolana De Puericultura Y 
Pediatría et al., 2007). El resultado fue un 
grupo de 14 variables de empleo rutinario en 
todas las UCI pediátricas en el primer día del 
ingreso.

Pelod-2

PELOD que fue desarrollado en 1999 por un 
grupo de médicos franceses, habiendo sido 
diseñado principalmente para describir la 
gravedad del síndrome de disfunción 
multiorgánica y brindar adecuada información 
de la progresión de esta patología durante la 
hospitalización. Al momento cuenta con 10 
variables correspondientes a 5 disfunciones de 
órganos aplicables al primer día de 
ingreso.(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, 
n.d.)

Pim

Es un modelo pronóstico de la probabilidad de 
muerte en Cuidados Intensivos Pediátricos, 
utilizando información recogida en el 
momento de la admisión en la Unidad. Incluye 
exclusivamente datos presentes al ingreso en 
la UCIP, evitando los problemas del efecto del 
tratamiento en la evolución del paciente. 
(Puntajes Pronósticos_Final LATAM, n.d.)

P-mods

Es una escala pronóstica de disfunción 
multiorgánica y mortalidad en UCIP, 
publicada en el 2005, evalúa 5 sistemas 
orgánicos: cardiovascular, respiratorio, renal, 
hematológico y hepático. Utiliza una sola 
variable para evaluar cada órgano. (María 
Laura Laue Noguera et al., 2009) Su limitante 
se encuentra en que el sistema nervioso central 
no se encuentra dentro de las puntuaciones.

Sofa

Es el instrumento actualmente empleado con 
mayor frecuencia para cuantificar la 
disfunción orgánica en adultos críticamente 
enfermos, por lo que el P-SOFA es una 
adaptación de esta escala de adultos. La 
puntuación de P-SOFA se calcula para cada 
período de 24 horas. El peor valor para cada 
variable en cada período de 24 horas se usa 
para calcular la calificación secundaria para 
cada uno de los 6 sistemas de órganos. Si una 
variable no se registra en un período de 24 
horas dado, se asume como normal y se usa 
una puntuación de 0, las puntuaciones más 
altas indican un peor resultado. Se ha 
observado de manera consistente que en la 
unidad de cuidados intensivos pediátricos los 
niños generalmente experimentan síndromes 
de disfunción orgánica múltiple.(Sayed et al., 
2018) En el estudio realizado por Sayed O, en 
dos unidades de cuidados intensivos 
pediátricos de Egipto en el 2018, analizaron el 
ingreso de 50 pacientes a estas unidades, y 
calcularon el P-SOFA a su ingreso 
encontrando que puntuación P-SOFA fue 
significativamente mayor entre los casos no 
supervivientes que entre los supervivientes y 
que se puede utilizar como un predictor 
pronóstico confiable de mortalidad entre los 
pacientes de la UCIP que desarrollaron 
disfunción multiorgánica.(Sayed et al., 2018)

En otro estudio prospectivo observacional de 
dos hospitales de El Cairo-Egipto en el 2019 
analizaron la eficacia del P SOFA en 218 niños 
admitidos a UCIP durante 9 meses, 
concluyeron que el rendimiento de la escala 

SOFA para la predicción de la mortalidad en la 
población general de la UCIP fue superior 
comparado al de la escala PRISM y el índice 
PIM2 y que SOFA se puede calcular a diario, 
ofreciendo una evaluación dinámica de la 
progresión de la enfermedad, mientras que la 
PRISM solo se calcula al ingreso. (Mohamed 
El-Mashad et al., 2020)

Además, la escala SOFA es relativamente 
compleja, lo que ha llevado a los 
investigadores a desarrollar una versión rápida 
(Quick SOFA), aunque esta parece ser menos 
precisa. En varios estudios, la puntuación 
SOFA era más precisa que el SIRS en la 
predicción de la mortalidad en niños 
ingresados por infección en la UCIP. 
(Mohamed El-Mashad et al., 2020). Sin 
embargo, Q-SOFA ha sido evaluada y 
verificada como predictor de compromiso 
orgánico y mortalidad, pero no ha sido 
utilizada ampliamente como criterio para 
definir sepsis en pediatría, y los estudios en 
Latinoamérica son escasos (Copana et al., 
2021)

P-sofa y phoenix

La sepsis en pediatría tiene una alta tasa de 
letalidad y es un problema en la salud pública 
pediátrica; pese a los esfuerzos realizados y 
las recomendaciones. (Copana et al., 2021)

En la mitología griega, el ave fénix simboliza 
la vida que vence a la muerte y la fuerza que 
acompaña a la transformación. Por lo tanto, 
Phoenix es un nombre apropiado para el 
nuevo Pediatric Sepsis Score (Lanziotti et al., 
2024) . Los criterios para el score Phoenix 
permiten identificar sepsis y choque séptico 
en pacientes de 1 mes hasta menores de 18 
años. No es aplicable para neonatos. Por el 
hecho de ser la primera escala desarrollada 
exclusivamente con pacientes pediátricos, es 
un notable logro considerando que la mayoría 
de las escalas de uso en Pediatría se crean en 
base a réplicas de las escalas desarrolladas en 
adultos.  Lanziotti y colaboradores, hacen una 
reseña de los criterios de sepsis en donde citan 
aquellos publicados en el 2005 por la 

Conferencia Internacional de Consenso sobre 
Sepsis Pediátrica definiéndola como una 
infección sospechada o confirmada en 
presencia del síndrome de respuesta 
inflamatoria sistémica. (Lanziotti et al., 2024) 
Sin embargo refiere las limitaciones que estos 
criterios presentan al momento de ser 
aplicables de sobremanera en entornos de 
recursos limitados con mayor riesgo de malos 
resultados. En el 2016 el grupo de Trabajo 
Sepsis-3 analizó los criterios de sepsis tanto en 
adultos como en pacientes pediátricos, e 
identificó la gravedad de la sepsis utilizando 
un aumento en la puntuación de del SOFA de 
al menos 2 puntos en pacientes con sospecha 
de infección en las puntuaciones de disfunción 
hepática y cardiovascular (Lanziotti et al., 
2024), pero sensibilidad y el valor predictivo 
positivo de las puntuaciones de SOFA 
pediátrico para niños con sepsis no están 
claros.(Schlapbach et al., 2024) Los criterios 
de Phoenix tienen el potencial de atender de 
manera más precisa a este grupo poblacional y 
así mejorar la calidad de atención de la sepsis 
pediátrica, dejando de lado el uso sistemático 
del P-SOFA estimar la gravedad de la sepsis 
centrándonos en el criterio que sepsis grave no 
existe ya sepsis por naturaleza engloba 
severidad y morbimortalidad según el último 
consenso.

Conclusiones

La necesidad de evaluar la mortalidad de los 
pacientes pediátricos que ingresan a unidades 
de cuidados intensivos ha sido una tarea de 
más de 20 años para tratar de hallar los 
criterios adaptables a esta noble población, 
que amerita sus propias escalas pronósticas 
ante la diferencia fisiopatológica con los 
pacientes adultos. Por lo que, seguir aplicando 
escalas validadas en adultos no es 
recomendable y es el motivo de estudio de los 
diferentes grupos científicos. P-SOFA es la 
escala pronóstico de mortalidad ante la 
disfunción multiorgánica que la evidencia 
sugiere aplicar en el ingreso a UCIP. Sin 
embargo, su uso amplio como evaluador de la 
gravedad de sepsis debe ser ya limitado por la 
creación de la escala PHOENIX que ofrece un 
enfoque más seguro y preciso de sepsis y 

choque séptico pediátrico a pesar de que su 
validación aún falta en varios países como el 
nuestro.
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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  

Resumen:

En los pacientes pediátricos que ingresa al 
área de cuidados intensivos, el riesgo de 
mortalidad y secuela posterior es 
considerablemente alto, por lo que a lo largo 
de los años se han diseñado diferentes escalas 
pronósticas y adaptaciones de escalas de 
pacientes adultos para estimar la potencial 
mortalidad de nuestros pacientes.

La puntuación P SOFA está diseñada para 
evaluar la función de sistemas de órganos 
críticos, esto es:  función cardiovascular, 
función renal, función hematológica, función 
hepática y función neurológica. (Raju et al., 
2022)

En esta revisión se hará un análisis del uso 
actual de la escala SOFA en los pacientes 
críticos pediátricos y su validez para estimar 
fallo multiorgánico y sepsis.

Palabras Clave: fallo multiorgánico, escalas, 
sepsis, pronóstico, mortalidad, cuidados 

intensivos.

Introducción:

Las unidades de cuidados intensivos 
pediátricos son fundamentales en el manejo de 
niños críticamente enfermos y brindan 
atención e intervenciones especializadas para 
quienes enfrentan condiciones potencialmente 
mortales. En este entorno médico desafiante y 
de alto riesgo, la capacidad de predecir y 
evaluar la gravedad de la enfermedad y los 
posibles resultados es primordial. La 
puntuación de evaluación de insuficiencia 
orgánica secuencial pediátrica (P SOFA) es 
una herramienta emergente diseñada para 
evaluar la disfunción orgánica en pacientes 
pediátricos. La necesidad de contar con 
predictores confiables y tempranos de 
morbilidad y mortalidad es esencial para una 
intervención oportuna y efectiva. (Raju et al., 
2022)
El objetivo de la aplicación clínica de las 
escalas de mortalidad en las Unidades de 
Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP) es 

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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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 

Síndrome exantemático febril, conjuntivitis
membranosa y mucositis por mycoplasma. 
Presentación de un caso clínico
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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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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  

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.
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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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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  

Resumen

La hiperinsuflación lobar congénita (HLC) 
conocida anteriormente como enfisema 
lobar congénito es una malformación congé-
nita   poco frecuente que afecta el pulmón, y 
se caracteriza por agrandamiento del lóbulo 
afectado secundario a una obstrucción bron-
quio principal por mecanismo valvular que 
permite la entrada de aire en un lóbulo y 
dificulta su salida, se manifiesta con datos 
de dificultad respiratoria pudiéndose obser-
var desde los primeros días de vida. Se 
presenta caso clínico de recién nacido de 40 
semanas de gestación que a las pocas horas 
de vida presenta datos de dificultad respira-
toria que no mejora con soporte de oxígeno 
convencional requiriendo intubación orotra-
queal con ventilación mecánica y derivación 
a un centro de mayor complejidad, donde se 
realiza estudios de imágenes compatibles 
con HLC. Por tratarse de un caso sintomáti-
co se procedió a realizar toracotomía poste-
rolateral izquierda con lobectomía superior 
izquierda y colocación de tubo de tórax con 
evolución favorable a las 72hs de su posqui-
rúrgico. La presencia de dificultad respirato-
ria persistente y progresiva que pese al 
manejo habitual no mejora   en un neonato 
en sus primeros días de vida debe incluir 
como diagnóstico diferencial a las malfor-
maciones congénitas pulmonares 
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ratorio, enfisema pulmonar, ventilación 
mecánica, malformaciones congénitas.

Introducción 
Las malformaciones congénitas del pulmón 
y de la vía aérea son un amplio grupo hetero-
géneo de alteraciones estructurales que se 
producen en el momento de la embriogéne-
sis que se puede presentar en las diferentes 
etapas de esta, produciendo afectación en el 
parénquima pulmonar, árbol bronquial y 
estructuras vasculares o una asociación de 
ellas. (Salinas, 2016)

Las malformaciones congénitas del aparato 
respiratorio son consideradas poco frecuen-
tes, representa el 7.5 % al 18,7% de todas las 
malformaciones de los diferentes órganos y 
sistemas. Su incidencia reportada es diversa, 
pero se estima 56 casos por cada 100000 
neonatos y en otros grupos etarios entre 30 a 
42 casos por cada 100000 individuos, 
tomando en cuenta que su diagnóstico puede 
ser a cualquier edad. (Martin de Vicente, 
2016)

Su patogenia es desconocida, existe múlti-
ples teorías, la más conocida es la de Langs-
ton que menciona que resultan de una 
obstrucción en la vía aérea   durante la 
embriogénesis produciendo cambios displá-
sicos secundarios en el árbol bronquial y/o 

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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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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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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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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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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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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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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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  

Resumen

Neumonía es la infección aguda del parén-
quima pulmonar, causada por diversos 
microorganismos como virus, bacterias u 
hongos. En la actualidad sigue siendo una 
enfermedad frecuente y grave constituyén-
dose en una de las primeras causas de mor-
bimortalidad en niños menores de 5 años a 
nivel mundial. Dentro de los gérmenes 
responsables de este proceso infeccioso está 
el Streptococcus pneumoniae cuyo cuadro 
clínico puede iniciarse con afección de vías 
respiratorias superiores, seguido de fiebre, 
inapetencia, dificultad respiratoria progresi-
va pudiendo evolucionar a una enfermedad 
severa.  

El diagnóstico de neumonía se confirma con 
la presencia de infiltrado y/o imagen de 
condensación en la radiografía de tórax, 
dado que el diagnóstico microbiológico 
específico es muy difícil, sin embargo, 
considerando las complicaciones ya sea por 
diseminación directa de la infección bacte-
riana o a bacteriemia con siembra hematóge-
na, el inicio de la terapéutica antibiótica no 
debe retrasarse.

Se presenta un caso de neumonía grave cuyo 
germen identificado es Streptococcus pneu-
moniae con su presentación clínica, evolu-
ción y manejo instaurado.

Neumonía grave en pediatría. 
A propósito de un caso
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Palabras clave: Neumonía grave, Strepto-
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Abstract

Pneumonia is an acute infection of lung 
parenchyma caused by various microorga-
nisms such as viruses, bacteria, and fungi. It 
is still a common and serious disease today 
and is one of the leading causes of morbidity 
and mortality in children under 5 years of 
age worldwide. Among the germs responsi-
ble for this infectious process is Streptococ-
cus pneumoniae, whose clinical picture may 
begin with upper respiratory tract involve-
ment, followed by fever, loss of appetite, 
and progressive respiratory distress, which 
may develop into a severe disease.

The diagnosis of pneumonia is confirmed by 
the presence of infiltrates and/or condensa-
tion images on chest X-rays, since specific 
microbiological diagnosis is very difficult. 
However, considering the complications, 
whether due to direct dissemination of the 
bacterial infection or bacteremia with hema-
togenous seeding, the start of antibiotic 
therapy should not be delayed.

A case of severe pneumonia is presented, the 
germ identified as Streptococcus pneumo-
niae, with its clinical presentation, evolution 

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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and established management.
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Introducción

La neumonía adquirida en la comunidad 
(NAC), es la principal causa de morbimorta-
lidad en niños menores de 5 años en todo el 
mundo, pero su incidencia y tasa de mortali-
dad representan un problema importante de 
salud en los países en desarrollo. (Manzana-
res,2023) 

Es causada por microorganismos tanto vira-
les como bacterianos; siendo el Streptococ-
cus pneumoniae el principal patógeno bacte-
riano, que debido a su variable potencial 
invasivo y a la expresión de genes que le 
confieren resistencia antibiótica son los 
casos que frecuentemente progresan a enfer-
medad severa, especialmente en los menores 
de 2 años (Abreu, 2017).  De ahí que una 
identificación rápida y tratamiento efectivo 
constituyen la piedra angular en el control 
de la Neumonía. 

En este contexto, el objetivo de la presenta-
ción de este caso clínico es describir las 
características clínicas, evolución, diagnós-
tico y tratamiento de un cuadro de neumonía 
adquirida en la comunidad en niño menor de 
4 años, que evolucionó a neumonía severa 
requiriendo atención en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos Pediátricos.

Presentación de caso clínico:

Paciente masculino de 3 años 2 meses de 
edad que ingresa a hospital pediátrico, con 
cuadro clínico de 10 días de evolución, 
caracterizado inicialmente por rinorrea 
hialina, tos seca de mediana intensidad. 
Previamente es tratado de forma ambulato-
ria con amoxicilina más sulbactam cada 12 
horas por 7 días, sin evolución favorable. 
Cuatro días posteriores se agrega fiebre alta 
cuantificada en 39.5°C, por lo que médico 
cambia antibiótico e inicia terapia con clari-

tromicina y mucolíticos, sin evidenciar 
mejoría, puesto que sintomatología persiste. 
Veinticuatro horas previas al ingreso hospi-
talario presenta datos de dificultad respirato-
ria progresiva, motivo por el que es llevado 
a urgencias del hospital.

A su ingreso paciente febril, hipoactivo, luce 
deshidratado, con taquipnea (frecuencia 
respiratoria: 50 por min), tiraje intercostal, 
presencia de hipoventilación en campo 
pulmonar izquierdo, saturación de oxígeno 
de 91%, frecuencia cardiaca de 140 por min 
y llenado capilar de 4 segundos. 

Los estudios complementarios iniciales 
destacan: hemograma con leucocitosis de 
17.000 por mm3, neutrofilia de 80%, reac-
tantes de fase aguda con proteína C reactiva 
(PCR) en 60mg/dl y procalcitonina (PCT) 
en 96.2ng/ml. Radiografía de tórax con 
imágenes de infiltrados alveolares y vela-
miento de lóbulo superior e inferior del 
campo pulmonar izquierdo (figura 1).

Figura 1: Rx de tórax con presencia de vela-
miento en campo pulmonar izquierdo con 
consolidación lóbulo medio. 

Se inicia manejo dinámico de estado hídrico 
con soluciones cristaloides hasta 30cc/kg y 
antibioticoterapia con cefalosporina de 
tercera generación: Ceftriaxona 75 mg/kg 
previa toma de hemocultivos. Sin embargo, 

por deterioro del cuadro respiratorio se 
decide su pase a la Unidad de Cuidados 
Intensivos Pediátricos para manejo avanza-
do de vía aérea, abordado como Insuficien-
cia Respiratoria secundaria a Neumonía 
adquirida en la comunidad. (figura 2)

Figura 2: Rx de tórax con presencia de vela-
miento bilateral de campos pulmonares.

Durante sus primeras horas paciente con 
signos de choque séptico realizando datos 
de coagulación intravascular diseminada, 
con evidencia de sangrado por fosas nasales 
y piel, taquicárdico, mal perfundido, hipo-
tenso, con fuga capilar evidenciable por 
derrame pleural; aspecto escleromatoso, 
oligúrico durante 12 horas, por lo que 
inician manejo con aminas para mejorar 
gasto cardiaco y perfusión tisular orgánica.  
Paciente presenta falla renal aguda valorada 
de acuerdo con escala KDIGO con estadío 3 
(Garrote, 2023) por presentar creatinina con 
valores de 3.1 mg/dl y anuria durante 16 
horas, por lo que se empieza con terapia de 
reemplazo renal, colocan catéter de diálisis 
peritoneal. 

Es valorado por servicio de infectología 
quien amplía tratamiento antibiótico con 
Cefepime 150 mg/kg/día cada 12 horas, más 
Vancomicina 60mg/kg/día contra gérmenes 
de la comunidad y bacilos gram negativos 
por reporte preliminar de microbiología. 

Paciente mantuvo terapia de reemplazo 
renal con recambio cada hora durante 9 días, 
con respuesta satisfactoria en su uresis, con 
apoyo diurético intravenoso. En su parte 
respiratoria permaneció en ventilación inva-
siva durante 10 días, tolerando favorable-
mente el destete progresivo, sin datos de 
distress respiratorio; en CPAP nasal durante 
6 días y en cánula nasal 3 días. Se evidencia 
mejoría radiológica en su evolución. 

En cuanto a su cobertura infecciosa se repor-
tó hemocultivos por dos, positivos al ingreso 
con Streptococcus pneumoniae, para lo cual 
se trató 21 días con Cefepime. El paciente 
cursó 19 días en Cuidados Intensivos, para 
luego continuar su manejo en sala de hospi-
talización donde culminó con esquema 
antibiótico de amplio espectro, evidencián-
dose mejoría en su parte clínica, exámenes 
de laboratorio y en nuevas imágenes previo 
al alta. A su egreso realizó control por 
consulta externa de Nefrología para evaluar 
función renal la misma que se recuperó 
totalmente al igual que por Neumología, 
siendo dado de alta por ambos servicios 
dada la recuperación completa de la parte 
renal y pulmonar (figura 3).

Figura 3. Rx de tórax con franca mejoría de 
patrón radiológico

Discusión

En algunos estudios de niños con neumonía 
grave, se evidencia que el grupo de 1 a 4 
años, es el más afectado; tal como lo reporta 
Abreu y col. y Rodríguez y col. en estudios 
realizados en hospitales pediátricos de 
Habana Cuba (Abreu, 2017) (Rodríguez, 
2016); de manera similar, describen Tirado y 
col. en Guantánamo, en estudio de 153 niños 
con neumonía grave en una unidad de cuida-
dos intensivos de probable etiología bacte-
riana  (Tirado, 2021);  Hassen y col. en 122 
niños con neumonía severa en el hospital de 
la región sur de Etiopía refieren una edad 
media de 10 meses. (Hassen, 2019)

Son más comunes las causas virales, sin 
embargo, resulta difícil diferenciar las 
etiologías virales frente a las bacterianas. El 
Streptococcus pneumoniae es el primer 
agente causal de neumonía bacteriana 
adquirida en la comunidad en la infancia que 
reviste mayor gravedad en los menores de 2 
años, datos que han sido reportados en estu-
dio realizado por Tirado y col. donde la 
bacteria más frecuentemente aislada es el 
neumococo. (Tirado, 2021)  En un metaaná-
lisis realizado desde enero de 1970 a diciem-
bre de 2013, Iroh y col.  encontraron una 
prevalencia de hemocultivos positivos en 
NAC, siendo Streptococcus pneumoniae 
(76,7 %) el microorganismo más aislado. 
(Iroh, 2015) Todos estos datos nos indican 
que los lactantes y niños pequeños son más 
susceptibles a la colonización por S. Pneu-
moniae, y que, dada su característica invasi-
va, variabilidad de los serotipos, así como la 
sensibilidad a los antibióticos son factores 
que intervienen en la severidad de esta 
infección, como se pudo evidenciar en este 
caso clínico.  

El cuadro clínico suele ser variado entre los 
síntomas más frecuentes se encuentran los 
pródromos de vía aérea superior además de 
fiebre, siendo la taquipnea el hallazgo clíni-
co más habitual en las NAC acompañado de 
aumento del trabajo respiratorio, con tiraje 
intercostal, subcostal y supraesternal. En 
este caso, la clínica del paciente concuerda 

con los reportados por autores como Abreu, 
Rodríguez Tirado, evidenciándose sintoma-
tología de gravedad dada por la sepsis que se 
definió por el crecimiento a partir del Hemo-
cultivo de S. Pneumoniae con un síndrome 
sistémico de respuesta inflamatoria que se 
complicó con disfunción orgánica y shock 
séptico. En un estudio realizado sobre enfer-
medad neumocócica invasiva en niños en 
Tonga, se comprobó que la sepsis se encuen-
tra entre una de las más letales complicacio-
nes dadas por el germen, pese a no ser tan 
común como el derrame pleural y/o el 
absceso pulmonar (Lutui, 2014).

Siendo la neumonía adquirida en la comuni-
dad (NAC) la causa más común de muerte 
en niños en todo el mundo es importante 
diagnosticar y tratar adecuadamente, por lo 
que, si bien es difícil diferenciar la etiología 
viral de la bacteriana, el tratamiento antimi-
crobiano de neumonía complicada debe 
incluir cobertura para S. Pneumoniae, S. 
pyogenes y S. Aureus, (Manzanares, 2023).  

Diversos autores señalan en que uno de los 
retos en el tratamiento de los niños con 
neumonía adquirida en la comunidad es el 
establecimiento de la etiología, de allí que 
coinciden al mencionar de la variabilidad de 
tratamientos utilizados para su solución, tal 
como se pudo evidenciar en este caso clínico 
(Tamayo, 2014) (Sanchez, 2017).

El consenso de la mayoría de los autores 
señala que en las formas típicas graves se 
recomienda la combinación de cefalospori-
na de 3.a generación y cloxacilina (o clinda-
micina o vancomicina) por vía intravenosa. 
(Andrés, 2020).

La duración del tratamiento antibiótico 
intravenoso depende de la evolución clínica 
y respuesta al mismo, sin embargo, la litera-
tura recomienda de dos a 4 semanas para 
casos neumonía complicada, tal como se 
instauró en este paciente en quien se eviden-
ció mejoría a partir de los 10 días de antibio-
ticoterapia. El diagnóstico temprano, el 
tratamiento rápido, el reconocimiento de las 
complicaciones y el trabajo multidisciplina-

rio son determinantes para resultados exito-
sos en estos pacientes.

Conclusión

La mayoría de los casos de neumonía adqui-
rida en la comunidad que requieren hospita-
lización se encuentran entre los niños meno-
res de 5 años. La terapia antimicrobiana para 
neumonía complicada debe incluir la cober-
tura para Streptococcus pneumoniae en 
todos los pacientes y debe ser instaurada lo 
antes posible. Por lo tanto, el diagnóstico 
temprano, el tratamiento rápido, el reconoci-
miento de las complicaciones y el trabajo 
multidisciplinario son determinantes para 
resultados exitosos en estos pacientes.
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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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and established management.

Keywords: Severe pneumonia, Streptococ-
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Introducción

La neumonía adquirida en la comunidad 
(NAC), es la principal causa de morbimorta-
lidad en niños menores de 5 años en todo el 
mundo, pero su incidencia y tasa de mortali-
dad representan un problema importante de 
salud en los países en desarrollo. (Manzana-
res,2023) 

Es causada por microorganismos tanto vira-
les como bacterianos; siendo el Streptococ-
cus pneumoniae el principal patógeno bacte-
riano, que debido a su variable potencial 
invasivo y a la expresión de genes que le 
confieren resistencia antibiótica son los 
casos que frecuentemente progresan a enfer-
medad severa, especialmente en los menores 
de 2 años (Abreu, 2017).  De ahí que una 
identificación rápida y tratamiento efectivo 
constituyen la piedra angular en el control 
de la Neumonía. 

En este contexto, el objetivo de la presenta-
ción de este caso clínico es describir las 
características clínicas, evolución, diagnós-
tico y tratamiento de un cuadro de neumonía 
adquirida en la comunidad en niño menor de 
4 años, que evolucionó a neumonía severa 
requiriendo atención en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos Pediátricos.

Presentación de caso clínico:

Paciente masculino de 3 años 2 meses de 
edad que ingresa a hospital pediátrico, con 
cuadro clínico de 10 días de evolución, 
caracterizado inicialmente por rinorrea 
hialina, tos seca de mediana intensidad. 
Previamente es tratado de forma ambulato-
ria con amoxicilina más sulbactam cada 12 
horas por 7 días, sin evolución favorable. 
Cuatro días posteriores se agrega fiebre alta 
cuantificada en 39.5°C, por lo que médico 
cambia antibiótico e inicia terapia con clari-

tromicina y mucolíticos, sin evidenciar 
mejoría, puesto que sintomatología persiste. 
Veinticuatro horas previas al ingreso hospi-
talario presenta datos de dificultad respirato-
ria progresiva, motivo por el que es llevado 
a urgencias del hospital.

A su ingreso paciente febril, hipoactivo, luce 
deshidratado, con taquipnea (frecuencia 
respiratoria: 50 por min), tiraje intercostal, 
presencia de hipoventilación en campo 
pulmonar izquierdo, saturación de oxígeno 
de 91%, frecuencia cardiaca de 140 por min 
y llenado capilar de 4 segundos. 

Los estudios complementarios iniciales 
destacan: hemograma con leucocitosis de 
17.000 por mm3, neutrofilia de 80%, reac-
tantes de fase aguda con proteína C reactiva 
(PCR) en 60mg/dl y procalcitonina (PCT) 
en 96.2ng/ml. Radiografía de tórax con 
imágenes de infiltrados alveolares y vela-
miento de lóbulo superior e inferior del 
campo pulmonar izquierdo (figura 1).

Figura 1: Rx de tórax con presencia de vela-
miento en campo pulmonar izquierdo con 
consolidación lóbulo medio. 

Se inicia manejo dinámico de estado hídrico 
con soluciones cristaloides hasta 30cc/kg y 
antibioticoterapia con cefalosporina de 
tercera generación: Ceftriaxona 75 mg/kg 
previa toma de hemocultivos. Sin embargo, 

por deterioro del cuadro respiratorio se 
decide su pase a la Unidad de Cuidados 
Intensivos Pediátricos para manejo avanza-
do de vía aérea, abordado como Insuficien-
cia Respiratoria secundaria a Neumonía 
adquirida en la comunidad. (figura 2)

Figura 2: Rx de tórax con presencia de vela-
miento bilateral de campos pulmonares.

Durante sus primeras horas paciente con 
signos de choque séptico realizando datos 
de coagulación intravascular diseminada, 
con evidencia de sangrado por fosas nasales 
y piel, taquicárdico, mal perfundido, hipo-
tenso, con fuga capilar evidenciable por 
derrame pleural; aspecto escleromatoso, 
oligúrico durante 12 horas, por lo que 
inician manejo con aminas para mejorar 
gasto cardiaco y perfusión tisular orgánica.  
Paciente presenta falla renal aguda valorada 
de acuerdo con escala KDIGO con estadío 3 
(Garrote, 2023) por presentar creatinina con 
valores de 3.1 mg/dl y anuria durante 16 
horas, por lo que se empieza con terapia de 
reemplazo renal, colocan catéter de diálisis 
peritoneal. 

Es valorado por servicio de infectología 
quien amplía tratamiento antibiótico con 
Cefepime 150 mg/kg/día cada 12 horas, más 
Vancomicina 60mg/kg/día contra gérmenes 
de la comunidad y bacilos gram negativos 
por reporte preliminar de microbiología. 

Paciente mantuvo terapia de reemplazo 
renal con recambio cada hora durante 9 días, 
con respuesta satisfactoria en su uresis, con 
apoyo diurético intravenoso. En su parte 
respiratoria permaneció en ventilación inva-
siva durante 10 días, tolerando favorable-
mente el destete progresivo, sin datos de 
distress respiratorio; en CPAP nasal durante 
6 días y en cánula nasal 3 días. Se evidencia 
mejoría radiológica en su evolución. 

En cuanto a su cobertura infecciosa se repor-
tó hemocultivos por dos, positivos al ingreso 
con Streptococcus pneumoniae, para lo cual 
se trató 21 días con Cefepime. El paciente 
cursó 19 días en Cuidados Intensivos, para 
luego continuar su manejo en sala de hospi-
talización donde culminó con esquema 
antibiótico de amplio espectro, evidencián-
dose mejoría en su parte clínica, exámenes 
de laboratorio y en nuevas imágenes previo 
al alta. A su egreso realizó control por 
consulta externa de Nefrología para evaluar 
función renal la misma que se recuperó 
totalmente al igual que por Neumología, 
siendo dado de alta por ambos servicios 
dada la recuperación completa de la parte 
renal y pulmonar (figura 3).

Figura 3. Rx de tórax con franca mejoría de 
patrón radiológico

Discusión

En algunos estudios de niños con neumonía 
grave, se evidencia que el grupo de 1 a 4 
años, es el más afectado; tal como lo reporta 
Abreu y col. y Rodríguez y col. en estudios 
realizados en hospitales pediátricos de 
Habana Cuba (Abreu, 2017) (Rodríguez, 
2016); de manera similar, describen Tirado y 
col. en Guantánamo, en estudio de 153 niños 
con neumonía grave en una unidad de cuida-
dos intensivos de probable etiología bacte-
riana  (Tirado, 2021);  Hassen y col. en 122 
niños con neumonía severa en el hospital de 
la región sur de Etiopía refieren una edad 
media de 10 meses. (Hassen, 2019)

Son más comunes las causas virales, sin 
embargo, resulta difícil diferenciar las 
etiologías virales frente a las bacterianas. El 
Streptococcus pneumoniae es el primer 
agente causal de neumonía bacteriana 
adquirida en la comunidad en la infancia que 
reviste mayor gravedad en los menores de 2 
años, datos que han sido reportados en estu-
dio realizado por Tirado y col. donde la 
bacteria más frecuentemente aislada es el 
neumococo. (Tirado, 2021)  En un metaaná-
lisis realizado desde enero de 1970 a diciem-
bre de 2013, Iroh y col.  encontraron una 
prevalencia de hemocultivos positivos en 
NAC, siendo Streptococcus pneumoniae 
(76,7 %) el microorganismo más aislado. 
(Iroh, 2015) Todos estos datos nos indican 
que los lactantes y niños pequeños son más 
susceptibles a la colonización por S. Pneu-
moniae, y que, dada su característica invasi-
va, variabilidad de los serotipos, así como la 
sensibilidad a los antibióticos son factores 
que intervienen en la severidad de esta 
infección, como se pudo evidenciar en este 
caso clínico.  

El cuadro clínico suele ser variado entre los 
síntomas más frecuentes se encuentran los 
pródromos de vía aérea superior además de 
fiebre, siendo la taquipnea el hallazgo clíni-
co más habitual en las NAC acompañado de 
aumento del trabajo respiratorio, con tiraje 
intercostal, subcostal y supraesternal. En 
este caso, la clínica del paciente concuerda 

con los reportados por autores como Abreu, 
Rodríguez Tirado, evidenciándose sintoma-
tología de gravedad dada por la sepsis que se 
definió por el crecimiento a partir del Hemo-
cultivo de S. Pneumoniae con un síndrome 
sistémico de respuesta inflamatoria que se 
complicó con disfunción orgánica y shock 
séptico. En un estudio realizado sobre enfer-
medad neumocócica invasiva en niños en 
Tonga, se comprobó que la sepsis se encuen-
tra entre una de las más letales complicacio-
nes dadas por el germen, pese a no ser tan 
común como el derrame pleural y/o el 
absceso pulmonar (Lutui, 2014).

Siendo la neumonía adquirida en la comuni-
dad (NAC) la causa más común de muerte 
en niños en todo el mundo es importante 
diagnosticar y tratar adecuadamente, por lo 
que, si bien es difícil diferenciar la etiología 
viral de la bacteriana, el tratamiento antimi-
crobiano de neumonía complicada debe 
incluir cobertura para S. Pneumoniae, S. 
pyogenes y S. Aureus, (Manzanares, 2023).  

Diversos autores señalan en que uno de los 
retos en el tratamiento de los niños con 
neumonía adquirida en la comunidad es el 
establecimiento de la etiología, de allí que 
coinciden al mencionar de la variabilidad de 
tratamientos utilizados para su solución, tal 
como se pudo evidenciar en este caso clínico 
(Tamayo, 2014) (Sanchez, 2017).

El consenso de la mayoría de los autores 
señala que en las formas típicas graves se 
recomienda la combinación de cefalospori-
na de 3.a generación y cloxacilina (o clinda-
micina o vancomicina) por vía intravenosa. 
(Andrés, 2020).

La duración del tratamiento antibiótico 
intravenoso depende de la evolución clínica 
y respuesta al mismo, sin embargo, la litera-
tura recomienda de dos a 4 semanas para 
casos neumonía complicada, tal como se 
instauró en este paciente en quien se eviden-
ció mejoría a partir de los 10 días de antibio-
ticoterapia. El diagnóstico temprano, el 
tratamiento rápido, el reconocimiento de las 
complicaciones y el trabajo multidisciplina-

rio son determinantes para resultados exito-
sos en estos pacientes.

Conclusión

La mayoría de los casos de neumonía adqui-
rida en la comunidad que requieren hospita-
lización se encuentran entre los niños meno-
res de 5 años. La terapia antimicrobiana para 
neumonía complicada debe incluir la cober-
tura para Streptococcus pneumoniae en 
todos los pacientes y debe ser instaurada lo 
antes posible. Por lo tanto, el diagnóstico 
temprano, el tratamiento rápido, el reconoci-
miento de las complicaciones y el trabajo 
multidisciplinario son determinantes para 
resultados exitosos en estos pacientes.
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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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and established management.
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Introducción

La neumonía adquirida en la comunidad 
(NAC), es la principal causa de morbimorta-
lidad en niños menores de 5 años en todo el 
mundo, pero su incidencia y tasa de mortali-
dad representan un problema importante de 
salud en los países en desarrollo. (Manzana-
res,2023) 

Es causada por microorganismos tanto vira-
les como bacterianos; siendo el Streptococ-
cus pneumoniae el principal patógeno bacte-
riano, que debido a su variable potencial 
invasivo y a la expresión de genes que le 
confieren resistencia antibiótica son los 
casos que frecuentemente progresan a enfer-
medad severa, especialmente en los menores 
de 2 años (Abreu, 2017).  De ahí que una 
identificación rápida y tratamiento efectivo 
constituyen la piedra angular en el control 
de la Neumonía. 

En este contexto, el objetivo de la presenta-
ción de este caso clínico es describir las 
características clínicas, evolución, diagnós-
tico y tratamiento de un cuadro de neumonía 
adquirida en la comunidad en niño menor de 
4 años, que evolucionó a neumonía severa 
requiriendo atención en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos Pediátricos.

Presentación de caso clínico:

Paciente masculino de 3 años 2 meses de 
edad que ingresa a hospital pediátrico, con 
cuadro clínico de 10 días de evolución, 
caracterizado inicialmente por rinorrea 
hialina, tos seca de mediana intensidad. 
Previamente es tratado de forma ambulato-
ria con amoxicilina más sulbactam cada 12 
horas por 7 días, sin evolución favorable. 
Cuatro días posteriores se agrega fiebre alta 
cuantificada en 39.5°C, por lo que médico 
cambia antibiótico e inicia terapia con clari-

tromicina y mucolíticos, sin evidenciar 
mejoría, puesto que sintomatología persiste. 
Veinticuatro horas previas al ingreso hospi-
talario presenta datos de dificultad respirato-
ria progresiva, motivo por el que es llevado 
a urgencias del hospital.

A su ingreso paciente febril, hipoactivo, luce 
deshidratado, con taquipnea (frecuencia 
respiratoria: 50 por min), tiraje intercostal, 
presencia de hipoventilación en campo 
pulmonar izquierdo, saturación de oxígeno 
de 91%, frecuencia cardiaca de 140 por min 
y llenado capilar de 4 segundos. 

Los estudios complementarios iniciales 
destacan: hemograma con leucocitosis de 
17.000 por mm3, neutrofilia de 80%, reac-
tantes de fase aguda con proteína C reactiva 
(PCR) en 60mg/dl y procalcitonina (PCT) 
en 96.2ng/ml. Radiografía de tórax con 
imágenes de infiltrados alveolares y vela-
miento de lóbulo superior e inferior del 
campo pulmonar izquierdo (figura 1).

Figura 1: Rx de tórax con presencia de vela-
miento en campo pulmonar izquierdo con 
consolidación lóbulo medio. 

Se inicia manejo dinámico de estado hídrico 
con soluciones cristaloides hasta 30cc/kg y 
antibioticoterapia con cefalosporina de 
tercera generación: Ceftriaxona 75 mg/kg 
previa toma de hemocultivos. Sin embargo, 

por deterioro del cuadro respiratorio se 
decide su pase a la Unidad de Cuidados 
Intensivos Pediátricos para manejo avanza-
do de vía aérea, abordado como Insuficien-
cia Respiratoria secundaria a Neumonía 
adquirida en la comunidad. (figura 2)

Figura 2: Rx de tórax con presencia de vela-
miento bilateral de campos pulmonares.

Durante sus primeras horas paciente con 
signos de choque séptico realizando datos 
de coagulación intravascular diseminada, 
con evidencia de sangrado por fosas nasales 
y piel, taquicárdico, mal perfundido, hipo-
tenso, con fuga capilar evidenciable por 
derrame pleural; aspecto escleromatoso, 
oligúrico durante 12 horas, por lo que 
inician manejo con aminas para mejorar 
gasto cardiaco y perfusión tisular orgánica.  
Paciente presenta falla renal aguda valorada 
de acuerdo con escala KDIGO con estadío 3 
(Garrote, 2023) por presentar creatinina con 
valores de 3.1 mg/dl y anuria durante 16 
horas, por lo que se empieza con terapia de 
reemplazo renal, colocan catéter de diálisis 
peritoneal. 

Es valorado por servicio de infectología 
quien amplía tratamiento antibiótico con 
Cefepime 150 mg/kg/día cada 12 horas, más 
Vancomicina 60mg/kg/día contra gérmenes 
de la comunidad y bacilos gram negativos 
por reporte preliminar de microbiología. 

Paciente mantuvo terapia de reemplazo 
renal con recambio cada hora durante 9 días, 
con respuesta satisfactoria en su uresis, con 
apoyo diurético intravenoso. En su parte 
respiratoria permaneció en ventilación inva-
siva durante 10 días, tolerando favorable-
mente el destete progresivo, sin datos de 
distress respiratorio; en CPAP nasal durante 
6 días y en cánula nasal 3 días. Se evidencia 
mejoría radiológica en su evolución. 

En cuanto a su cobertura infecciosa se repor-
tó hemocultivos por dos, positivos al ingreso 
con Streptococcus pneumoniae, para lo cual 
se trató 21 días con Cefepime. El paciente 
cursó 19 días en Cuidados Intensivos, para 
luego continuar su manejo en sala de hospi-
talización donde culminó con esquema 
antibiótico de amplio espectro, evidencián-
dose mejoría en su parte clínica, exámenes 
de laboratorio y en nuevas imágenes previo 
al alta. A su egreso realizó control por 
consulta externa de Nefrología para evaluar 
función renal la misma que se recuperó 
totalmente al igual que por Neumología, 
siendo dado de alta por ambos servicios 
dada la recuperación completa de la parte 
renal y pulmonar (figura 3).

Figura 3. Rx de tórax con franca mejoría de 
patrón radiológico

Discusión

En algunos estudios de niños con neumonía 
grave, se evidencia que el grupo de 1 a 4 
años, es el más afectado; tal como lo reporta 
Abreu y col. y Rodríguez y col. en estudios 
realizados en hospitales pediátricos de 
Habana Cuba (Abreu, 2017) (Rodríguez, 
2016); de manera similar, describen Tirado y 
col. en Guantánamo, en estudio de 153 niños 
con neumonía grave en una unidad de cuida-
dos intensivos de probable etiología bacte-
riana  (Tirado, 2021);  Hassen y col. en 122 
niños con neumonía severa en el hospital de 
la región sur de Etiopía refieren una edad 
media de 10 meses. (Hassen, 2019)

Son más comunes las causas virales, sin 
embargo, resulta difícil diferenciar las 
etiologías virales frente a las bacterianas. El 
Streptococcus pneumoniae es el primer 
agente causal de neumonía bacteriana 
adquirida en la comunidad en la infancia que 
reviste mayor gravedad en los menores de 2 
años, datos que han sido reportados en estu-
dio realizado por Tirado y col. donde la 
bacteria más frecuentemente aislada es el 
neumococo. (Tirado, 2021)  En un metaaná-
lisis realizado desde enero de 1970 a diciem-
bre de 2013, Iroh y col.  encontraron una 
prevalencia de hemocultivos positivos en 
NAC, siendo Streptococcus pneumoniae 
(76,7 %) el microorganismo más aislado. 
(Iroh, 2015) Todos estos datos nos indican 
que los lactantes y niños pequeños son más 
susceptibles a la colonización por S. Pneu-
moniae, y que, dada su característica invasi-
va, variabilidad de los serotipos, así como la 
sensibilidad a los antibióticos son factores 
que intervienen en la severidad de esta 
infección, como se pudo evidenciar en este 
caso clínico.  

El cuadro clínico suele ser variado entre los 
síntomas más frecuentes se encuentran los 
pródromos de vía aérea superior además de 
fiebre, siendo la taquipnea el hallazgo clíni-
co más habitual en las NAC acompañado de 
aumento del trabajo respiratorio, con tiraje 
intercostal, subcostal y supraesternal. En 
este caso, la clínica del paciente concuerda 

con los reportados por autores como Abreu, 
Rodríguez Tirado, evidenciándose sintoma-
tología de gravedad dada por la sepsis que se 
definió por el crecimiento a partir del Hemo-
cultivo de S. Pneumoniae con un síndrome 
sistémico de respuesta inflamatoria que se 
complicó con disfunción orgánica y shock 
séptico. En un estudio realizado sobre enfer-
medad neumocócica invasiva en niños en 
Tonga, se comprobó que la sepsis se encuen-
tra entre una de las más letales complicacio-
nes dadas por el germen, pese a no ser tan 
común como el derrame pleural y/o el 
absceso pulmonar (Lutui, 2014).

Siendo la neumonía adquirida en la comuni-
dad (NAC) la causa más común de muerte 
en niños en todo el mundo es importante 
diagnosticar y tratar adecuadamente, por lo 
que, si bien es difícil diferenciar la etiología 
viral de la bacteriana, el tratamiento antimi-
crobiano de neumonía complicada debe 
incluir cobertura para S. Pneumoniae, S. 
pyogenes y S. Aureus, (Manzanares, 2023).  

Diversos autores señalan en que uno de los 
retos en el tratamiento de los niños con 
neumonía adquirida en la comunidad es el 
establecimiento de la etiología, de allí que 
coinciden al mencionar de la variabilidad de 
tratamientos utilizados para su solución, tal 
como se pudo evidenciar en este caso clínico 
(Tamayo, 2014) (Sanchez, 2017).

El consenso de la mayoría de los autores 
señala que en las formas típicas graves se 
recomienda la combinación de cefalospori-
na de 3.a generación y cloxacilina (o clinda-
micina o vancomicina) por vía intravenosa. 
(Andrés, 2020).

La duración del tratamiento antibiótico 
intravenoso depende de la evolución clínica 
y respuesta al mismo, sin embargo, la litera-
tura recomienda de dos a 4 semanas para 
casos neumonía complicada, tal como se 
instauró en este paciente en quien se eviden-
ció mejoría a partir de los 10 días de antibio-
ticoterapia. El diagnóstico temprano, el 
tratamiento rápido, el reconocimiento de las 
complicaciones y el trabajo multidisciplina-

rio son determinantes para resultados exito-
sos en estos pacientes.

Conclusión

La mayoría de los casos de neumonía adqui-
rida en la comunidad que requieren hospita-
lización se encuentran entre los niños meno-
res de 5 años. La terapia antimicrobiana para 
neumonía complicada debe incluir la cober-
tura para Streptococcus pneumoniae en 
todos los pacientes y debe ser instaurada lo 
antes posible. Por lo tanto, el diagnóstico 
temprano, el tratamiento rápido, el reconoci-
miento de las complicaciones y el trabajo 
multidisciplinario son determinantes para 
resultados exitosos en estos pacientes.
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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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and established management.
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Introducción

La neumonía adquirida en la comunidad 
(NAC), es la principal causa de morbimorta-
lidad en niños menores de 5 años en todo el 
mundo, pero su incidencia y tasa de mortali-
dad representan un problema importante de 
salud en los países en desarrollo. (Manzana-
res,2023) 

Es causada por microorganismos tanto vira-
les como bacterianos; siendo el Streptococ-
cus pneumoniae el principal patógeno bacte-
riano, que debido a su variable potencial 
invasivo y a la expresión de genes que le 
confieren resistencia antibiótica son los 
casos que frecuentemente progresan a enfer-
medad severa, especialmente en los menores 
de 2 años (Abreu, 2017).  De ahí que una 
identificación rápida y tratamiento efectivo 
constituyen la piedra angular en el control 
de la Neumonía. 

En este contexto, el objetivo de la presenta-
ción de este caso clínico es describir las 
características clínicas, evolución, diagnós-
tico y tratamiento de un cuadro de neumonía 
adquirida en la comunidad en niño menor de 
4 años, que evolucionó a neumonía severa 
requiriendo atención en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos Pediátricos.

Presentación de caso clínico:

Paciente masculino de 3 años 2 meses de 
edad que ingresa a hospital pediátrico, con 
cuadro clínico de 10 días de evolución, 
caracterizado inicialmente por rinorrea 
hialina, tos seca de mediana intensidad. 
Previamente es tratado de forma ambulato-
ria con amoxicilina más sulbactam cada 12 
horas por 7 días, sin evolución favorable. 
Cuatro días posteriores se agrega fiebre alta 
cuantificada en 39.5°C, por lo que médico 
cambia antibiótico e inicia terapia con clari-

tromicina y mucolíticos, sin evidenciar 
mejoría, puesto que sintomatología persiste. 
Veinticuatro horas previas al ingreso hospi-
talario presenta datos de dificultad respirato-
ria progresiva, motivo por el que es llevado 
a urgencias del hospital.

A su ingreso paciente febril, hipoactivo, luce 
deshidratado, con taquipnea (frecuencia 
respiratoria: 50 por min), tiraje intercostal, 
presencia de hipoventilación en campo 
pulmonar izquierdo, saturación de oxígeno 
de 91%, frecuencia cardiaca de 140 por min 
y llenado capilar de 4 segundos. 

Los estudios complementarios iniciales 
destacan: hemograma con leucocitosis de 
17.000 por mm3, neutrofilia de 80%, reac-
tantes de fase aguda con proteína C reactiva 
(PCR) en 60mg/dl y procalcitonina (PCT) 
en 96.2ng/ml. Radiografía de tórax con 
imágenes de infiltrados alveolares y vela-
miento de lóbulo superior e inferior del 
campo pulmonar izquierdo (figura 1).

Figura 1: Rx de tórax con presencia de vela-
miento en campo pulmonar izquierdo con 
consolidación lóbulo medio. 

Se inicia manejo dinámico de estado hídrico 
con soluciones cristaloides hasta 30cc/kg y 
antibioticoterapia con cefalosporina de 
tercera generación: Ceftriaxona 75 mg/kg 
previa toma de hemocultivos. Sin embargo, 

por deterioro del cuadro respiratorio se 
decide su pase a la Unidad de Cuidados 
Intensivos Pediátricos para manejo avanza-
do de vía aérea, abordado como Insuficien-
cia Respiratoria secundaria a Neumonía 
adquirida en la comunidad. (figura 2)

Figura 2: Rx de tórax con presencia de vela-
miento bilateral de campos pulmonares.

Durante sus primeras horas paciente con 
signos de choque séptico realizando datos 
de coagulación intravascular diseminada, 
con evidencia de sangrado por fosas nasales 
y piel, taquicárdico, mal perfundido, hipo-
tenso, con fuga capilar evidenciable por 
derrame pleural; aspecto escleromatoso, 
oligúrico durante 12 horas, por lo que 
inician manejo con aminas para mejorar 
gasto cardiaco y perfusión tisular orgánica.  
Paciente presenta falla renal aguda valorada 
de acuerdo con escala KDIGO con estadío 3 
(Garrote, 2023) por presentar creatinina con 
valores de 3.1 mg/dl y anuria durante 16 
horas, por lo que se empieza con terapia de 
reemplazo renal, colocan catéter de diálisis 
peritoneal. 

Es valorado por servicio de infectología 
quien amplía tratamiento antibiótico con 
Cefepime 150 mg/kg/día cada 12 horas, más 
Vancomicina 60mg/kg/día contra gérmenes 
de la comunidad y bacilos gram negativos 
por reporte preliminar de microbiología. 

Paciente mantuvo terapia de reemplazo 
renal con recambio cada hora durante 9 días, 
con respuesta satisfactoria en su uresis, con 
apoyo diurético intravenoso. En su parte 
respiratoria permaneció en ventilación inva-
siva durante 10 días, tolerando favorable-
mente el destete progresivo, sin datos de 
distress respiratorio; en CPAP nasal durante 
6 días y en cánula nasal 3 días. Se evidencia 
mejoría radiológica en su evolución. 

En cuanto a su cobertura infecciosa se repor-
tó hemocultivos por dos, positivos al ingreso 
con Streptococcus pneumoniae, para lo cual 
se trató 21 días con Cefepime. El paciente 
cursó 19 días en Cuidados Intensivos, para 
luego continuar su manejo en sala de hospi-
talización donde culminó con esquema 
antibiótico de amplio espectro, evidencián-
dose mejoría en su parte clínica, exámenes 
de laboratorio y en nuevas imágenes previo 
al alta. A su egreso realizó control por 
consulta externa de Nefrología para evaluar 
función renal la misma que se recuperó 
totalmente al igual que por Neumología, 
siendo dado de alta por ambos servicios 
dada la recuperación completa de la parte 
renal y pulmonar (figura 3).

Figura 3. Rx de tórax con franca mejoría de 
patrón radiológico

Discusión

En algunos estudios de niños con neumonía 
grave, se evidencia que el grupo de 1 a 4 
años, es el más afectado; tal como lo reporta 
Abreu y col. y Rodríguez y col. en estudios 
realizados en hospitales pediátricos de 
Habana Cuba (Abreu, 2017) (Rodríguez, 
2016); de manera similar, describen Tirado y 
col. en Guantánamo, en estudio de 153 niños 
con neumonía grave en una unidad de cuida-
dos intensivos de probable etiología bacte-
riana  (Tirado, 2021);  Hassen y col. en 122 
niños con neumonía severa en el hospital de 
la región sur de Etiopía refieren una edad 
media de 10 meses. (Hassen, 2019)

Son más comunes las causas virales, sin 
embargo, resulta difícil diferenciar las 
etiologías virales frente a las bacterianas. El 
Streptococcus pneumoniae es el primer 
agente causal de neumonía bacteriana 
adquirida en la comunidad en la infancia que 
reviste mayor gravedad en los menores de 2 
años, datos que han sido reportados en estu-
dio realizado por Tirado y col. donde la 
bacteria más frecuentemente aislada es el 
neumococo. (Tirado, 2021)  En un metaaná-
lisis realizado desde enero de 1970 a diciem-
bre de 2013, Iroh y col.  encontraron una 
prevalencia de hemocultivos positivos en 
NAC, siendo Streptococcus pneumoniae 
(76,7 %) el microorganismo más aislado. 
(Iroh, 2015) Todos estos datos nos indican 
que los lactantes y niños pequeños son más 
susceptibles a la colonización por S. Pneu-
moniae, y que, dada su característica invasi-
va, variabilidad de los serotipos, así como la 
sensibilidad a los antibióticos son factores 
que intervienen en la severidad de esta 
infección, como se pudo evidenciar en este 
caso clínico.  

El cuadro clínico suele ser variado entre los 
síntomas más frecuentes se encuentran los 
pródromos de vía aérea superior además de 
fiebre, siendo la taquipnea el hallazgo clíni-
co más habitual en las NAC acompañado de 
aumento del trabajo respiratorio, con tiraje 
intercostal, subcostal y supraesternal. En 
este caso, la clínica del paciente concuerda 

con los reportados por autores como Abreu, 
Rodríguez Tirado, evidenciándose sintoma-
tología de gravedad dada por la sepsis que se 
definió por el crecimiento a partir del Hemo-
cultivo de S. Pneumoniae con un síndrome 
sistémico de respuesta inflamatoria que se 
complicó con disfunción orgánica y shock 
séptico. En un estudio realizado sobre enfer-
medad neumocócica invasiva en niños en 
Tonga, se comprobó que la sepsis se encuen-
tra entre una de las más letales complicacio-
nes dadas por el germen, pese a no ser tan 
común como el derrame pleural y/o el 
absceso pulmonar (Lutui, 2014).

Siendo la neumonía adquirida en la comuni-
dad (NAC) la causa más común de muerte 
en niños en todo el mundo es importante 
diagnosticar y tratar adecuadamente, por lo 
que, si bien es difícil diferenciar la etiología 
viral de la bacteriana, el tratamiento antimi-
crobiano de neumonía complicada debe 
incluir cobertura para S. Pneumoniae, S. 
pyogenes y S. Aureus, (Manzanares, 2023).  

Diversos autores señalan en que uno de los 
retos en el tratamiento de los niños con 
neumonía adquirida en la comunidad es el 
establecimiento de la etiología, de allí que 
coinciden al mencionar de la variabilidad de 
tratamientos utilizados para su solución, tal 
como se pudo evidenciar en este caso clínico 
(Tamayo, 2014) (Sanchez, 2017).

El consenso de la mayoría de los autores 
señala que en las formas típicas graves se 
recomienda la combinación de cefalospori-
na de 3.a generación y cloxacilina (o clinda-
micina o vancomicina) por vía intravenosa. 
(Andrés, 2020).

La duración del tratamiento antibiótico 
intravenoso depende de la evolución clínica 
y respuesta al mismo, sin embargo, la litera-
tura recomienda de dos a 4 semanas para 
casos neumonía complicada, tal como se 
instauró en este paciente en quien se eviden-
ció mejoría a partir de los 10 días de antibio-
ticoterapia. El diagnóstico temprano, el 
tratamiento rápido, el reconocimiento de las 
complicaciones y el trabajo multidisciplina-

rio son determinantes para resultados exito-
sos en estos pacientes.

Conclusión

La mayoría de los casos de neumonía adqui-
rida en la comunidad que requieren hospita-
lización se encuentran entre los niños meno-
res de 5 años. La terapia antimicrobiana para 
neumonía complicada debe incluir la cober-
tura para Streptococcus pneumoniae en 
todos los pacientes y debe ser instaurada lo 
antes posible. Por lo tanto, el diagnóstico 
temprano, el tratamiento rápido, el reconoci-
miento de las complicaciones y el trabajo 
multidisciplinario son determinantes para 
resultados exitosos en estos pacientes.
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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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and established management.

Keywords: Severe pneumonia, Streptococ-
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Introducción

La neumonía adquirida en la comunidad 
(NAC), es la principal causa de morbimorta-
lidad en niños menores de 5 años en todo el 
mundo, pero su incidencia y tasa de mortali-
dad representan un problema importante de 
salud en los países en desarrollo. (Manzana-
res,2023) 

Es causada por microorganismos tanto vira-
les como bacterianos; siendo el Streptococ-
cus pneumoniae el principal patógeno bacte-
riano, que debido a su variable potencial 
invasivo y a la expresión de genes que le 
confieren resistencia antibiótica son los 
casos que frecuentemente progresan a enfer-
medad severa, especialmente en los menores 
de 2 años (Abreu, 2017).  De ahí que una 
identificación rápida y tratamiento efectivo 
constituyen la piedra angular en el control 
de la Neumonía. 

En este contexto, el objetivo de la presenta-
ción de este caso clínico es describir las 
características clínicas, evolución, diagnós-
tico y tratamiento de un cuadro de neumonía 
adquirida en la comunidad en niño menor de 
4 años, que evolucionó a neumonía severa 
requiriendo atención en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos Pediátricos.

Presentación de caso clínico:

Paciente masculino de 3 años 2 meses de 
edad que ingresa a hospital pediátrico, con 
cuadro clínico de 10 días de evolución, 
caracterizado inicialmente por rinorrea 
hialina, tos seca de mediana intensidad. 
Previamente es tratado de forma ambulato-
ria con amoxicilina más sulbactam cada 12 
horas por 7 días, sin evolución favorable. 
Cuatro días posteriores se agrega fiebre alta 
cuantificada en 39.5°C, por lo que médico 
cambia antibiótico e inicia terapia con clari-

tromicina y mucolíticos, sin evidenciar 
mejoría, puesto que sintomatología persiste. 
Veinticuatro horas previas al ingreso hospi-
talario presenta datos de dificultad respirato-
ria progresiva, motivo por el que es llevado 
a urgencias del hospital.

A su ingreso paciente febril, hipoactivo, luce 
deshidratado, con taquipnea (frecuencia 
respiratoria: 50 por min), tiraje intercostal, 
presencia de hipoventilación en campo 
pulmonar izquierdo, saturación de oxígeno 
de 91%, frecuencia cardiaca de 140 por min 
y llenado capilar de 4 segundos. 

Los estudios complementarios iniciales 
destacan: hemograma con leucocitosis de 
17.000 por mm3, neutrofilia de 80%, reac-
tantes de fase aguda con proteína C reactiva 
(PCR) en 60mg/dl y procalcitonina (PCT) 
en 96.2ng/ml. Radiografía de tórax con 
imágenes de infiltrados alveolares y vela-
miento de lóbulo superior e inferior del 
campo pulmonar izquierdo (figura 1).

Figura 1: Rx de tórax con presencia de vela-
miento en campo pulmonar izquierdo con 
consolidación lóbulo medio. 

Se inicia manejo dinámico de estado hídrico 
con soluciones cristaloides hasta 30cc/kg y 
antibioticoterapia con cefalosporina de 
tercera generación: Ceftriaxona 75 mg/kg 
previa toma de hemocultivos. Sin embargo, 

por deterioro del cuadro respiratorio se 
decide su pase a la Unidad de Cuidados 
Intensivos Pediátricos para manejo avanza-
do de vía aérea, abordado como Insuficien-
cia Respiratoria secundaria a Neumonía 
adquirida en la comunidad. (figura 2)

Figura 2: Rx de tórax con presencia de vela-
miento bilateral de campos pulmonares.

Durante sus primeras horas paciente con 
signos de choque séptico realizando datos 
de coagulación intravascular diseminada, 
con evidencia de sangrado por fosas nasales 
y piel, taquicárdico, mal perfundido, hipo-
tenso, con fuga capilar evidenciable por 
derrame pleural; aspecto escleromatoso, 
oligúrico durante 12 horas, por lo que 
inician manejo con aminas para mejorar 
gasto cardiaco y perfusión tisular orgánica.  
Paciente presenta falla renal aguda valorada 
de acuerdo con escala KDIGO con estadío 3 
(Garrote, 2023) por presentar creatinina con 
valores de 3.1 mg/dl y anuria durante 16 
horas, por lo que se empieza con terapia de 
reemplazo renal, colocan catéter de diálisis 
peritoneal. 

Es valorado por servicio de infectología 
quien amplía tratamiento antibiótico con 
Cefepime 150 mg/kg/día cada 12 horas, más 
Vancomicina 60mg/kg/día contra gérmenes 
de la comunidad y bacilos gram negativos 
por reporte preliminar de microbiología. 

Paciente mantuvo terapia de reemplazo 
renal con recambio cada hora durante 9 días, 
con respuesta satisfactoria en su uresis, con 
apoyo diurético intravenoso. En su parte 
respiratoria permaneció en ventilación inva-
siva durante 10 días, tolerando favorable-
mente el destete progresivo, sin datos de 
distress respiratorio; en CPAP nasal durante 
6 días y en cánula nasal 3 días. Se evidencia 
mejoría radiológica en su evolución. 

En cuanto a su cobertura infecciosa se repor-
tó hemocultivos por dos, positivos al ingreso 
con Streptococcus pneumoniae, para lo cual 
se trató 21 días con Cefepime. El paciente 
cursó 19 días en Cuidados Intensivos, para 
luego continuar su manejo en sala de hospi-
talización donde culminó con esquema 
antibiótico de amplio espectro, evidencián-
dose mejoría en su parte clínica, exámenes 
de laboratorio y en nuevas imágenes previo 
al alta. A su egreso realizó control por 
consulta externa de Nefrología para evaluar 
función renal la misma que se recuperó 
totalmente al igual que por Neumología, 
siendo dado de alta por ambos servicios 
dada la recuperación completa de la parte 
renal y pulmonar (figura 3).

Figura 3. Rx de tórax con franca mejoría de 
patrón radiológico

Discusión

En algunos estudios de niños con neumonía 
grave, se evidencia que el grupo de 1 a 4 
años, es el más afectado; tal como lo reporta 
Abreu y col. y Rodríguez y col. en estudios 
realizados en hospitales pediátricos de 
Habana Cuba (Abreu, 2017) (Rodríguez, 
2016); de manera similar, describen Tirado y 
col. en Guantánamo, en estudio de 153 niños 
con neumonía grave en una unidad de cuida-
dos intensivos de probable etiología bacte-
riana  (Tirado, 2021);  Hassen y col. en 122 
niños con neumonía severa en el hospital de 
la región sur de Etiopía refieren una edad 
media de 10 meses. (Hassen, 2019)

Son más comunes las causas virales, sin 
embargo, resulta difícil diferenciar las 
etiologías virales frente a las bacterianas. El 
Streptococcus pneumoniae es el primer 
agente causal de neumonía bacteriana 
adquirida en la comunidad en la infancia que 
reviste mayor gravedad en los menores de 2 
años, datos que han sido reportados en estu-
dio realizado por Tirado y col. donde la 
bacteria más frecuentemente aislada es el 
neumococo. (Tirado, 2021)  En un metaaná-
lisis realizado desde enero de 1970 a diciem-
bre de 2013, Iroh y col.  encontraron una 
prevalencia de hemocultivos positivos en 
NAC, siendo Streptococcus pneumoniae 
(76,7 %) el microorganismo más aislado. 
(Iroh, 2015) Todos estos datos nos indican 
que los lactantes y niños pequeños son más 
susceptibles a la colonización por S. Pneu-
moniae, y que, dada su característica invasi-
va, variabilidad de los serotipos, así como la 
sensibilidad a los antibióticos son factores 
que intervienen en la severidad de esta 
infección, como se pudo evidenciar en este 
caso clínico.  

El cuadro clínico suele ser variado entre los 
síntomas más frecuentes se encuentran los 
pródromos de vía aérea superior además de 
fiebre, siendo la taquipnea el hallazgo clíni-
co más habitual en las NAC acompañado de 
aumento del trabajo respiratorio, con tiraje 
intercostal, subcostal y supraesternal. En 
este caso, la clínica del paciente concuerda 

con los reportados por autores como Abreu, 
Rodríguez Tirado, evidenciándose sintoma-
tología de gravedad dada por la sepsis que se 
definió por el crecimiento a partir del Hemo-
cultivo de S. Pneumoniae con un síndrome 
sistémico de respuesta inflamatoria que se 
complicó con disfunción orgánica y shock 
séptico. En un estudio realizado sobre enfer-
medad neumocócica invasiva en niños en 
Tonga, se comprobó que la sepsis se encuen-
tra entre una de las más letales complicacio-
nes dadas por el germen, pese a no ser tan 
común como el derrame pleural y/o el 
absceso pulmonar (Lutui, 2014).

Siendo la neumonía adquirida en la comuni-
dad (NAC) la causa más común de muerte 
en niños en todo el mundo es importante 
diagnosticar y tratar adecuadamente, por lo 
que, si bien es difícil diferenciar la etiología 
viral de la bacteriana, el tratamiento antimi-
crobiano de neumonía complicada debe 
incluir cobertura para S. Pneumoniae, S. 
pyogenes y S. Aureus, (Manzanares, 2023).  

Diversos autores señalan en que uno de los 
retos en el tratamiento de los niños con 
neumonía adquirida en la comunidad es el 
establecimiento de la etiología, de allí que 
coinciden al mencionar de la variabilidad de 
tratamientos utilizados para su solución, tal 
como se pudo evidenciar en este caso clínico 
(Tamayo, 2014) (Sanchez, 2017).

El consenso de la mayoría de los autores 
señala que en las formas típicas graves se 
recomienda la combinación de cefalospori-
na de 3.a generación y cloxacilina (o clinda-
micina o vancomicina) por vía intravenosa. 
(Andrés, 2020).

La duración del tratamiento antibiótico 
intravenoso depende de la evolución clínica 
y respuesta al mismo, sin embargo, la litera-
tura recomienda de dos a 4 semanas para 
casos neumonía complicada, tal como se 
instauró en este paciente en quien se eviden-
ció mejoría a partir de los 10 días de antibio-
ticoterapia. El diagnóstico temprano, el 
tratamiento rápido, el reconocimiento de las 
complicaciones y el trabajo multidisciplina-

rio son determinantes para resultados exito-
sos en estos pacientes.

Conclusión

La mayoría de los casos de neumonía adqui-
rida en la comunidad que requieren hospita-
lización se encuentran entre los niños meno-
res de 5 años. La terapia antimicrobiana para 
neumonía complicada debe incluir la cober-
tura para Streptococcus pneumoniae en 
todos los pacientes y debe ser instaurada lo 
antes posible. Por lo tanto, el diagnóstico 
temprano, el tratamiento rápido, el reconoci-
miento de las complicaciones y el trabajo 
multidisciplinario son determinantes para 
resultados exitosos en estos pacientes.
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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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Feocromocitoma en pediatría,
a propósito de un caso clínico.

Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertensión, niños.

Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 
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and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.

Key words
Pheochromocytoma, hypertension, children. 

Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  

La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 

quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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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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Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertensión, niños.

Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 

and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.

Key words
Pheochromocytoma, hypertension, children. 

Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  
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La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 

quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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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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Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertensión, niños.

Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 

and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.

Key words
Pheochromocytoma, hypertension, children. 

Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  

La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 

REVISTA MÉDICO 
CIENTÍFICA

“DR. FRANCISCO DE ICAZA BUSTAMANTE”

Coordinación 
de Docencia 

e Investigación

Noviembre, 2024 Vol. 7 / ISSN 2806-5948 57

quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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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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Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertensión, niños.

Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 

and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.

Key words
Pheochromocytoma, hypertension, children. 

Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  

La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 

quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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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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Resumen

El feocromocitoma es un tumor que genera 
catecolaminas, con una incidencia estimada 
de 1 caso por cada 100,000 personas al año 
en la población general, de los cuales entre 
el 10% y el 20% corresponden a pacientes 
pediátricos.

Su etiología puede estar asociada con 
diversas causas y factores de riesgo que 
incluyen trastornos genéticos hereditarios, 
mutaciones genéticas, antecedentes 
familiares de feocromocitoma o tumores 
endocrinos, factores ambientales, y 
anomalías congénitas que afectan el 
desarrollo de las glándulas suprarrenales. 

Su presencia no debe subestimarse debido a 
su potencial para desencadenar 
complicaciones, como crisis hipertensivas, 
arritmias cardíacas e incluso la muerte. A 
continuación, se presenta el caso de un 
paciente adolescente, sin ningún 
antecedente de importancia, con un cuadro 

clínico de instalación súbita caracterizado 
por cefalea, mareo, disartria e hipertensión 
arterial.

Palabras clave
Feocromocitoma, hipertensión, niños.

Summary

Pheochromocytoma is a tumor that produces 
catecholamines, with an estimated incidence 
of 1 case per 100,000 people per year in the 
general population, of which between 10% 
and 20% correspond to pediatric patients. Its 
etiology may be associated with various 
causes and risk factors, including hereditary 
genetic disorders, genetic mutations, family 
history of pheochromocytoma or endocrine 
tumors, environmental factors, and 
congenital anomalies affecting the 
development of the adrenal glands. Its 
presence should not be underestimated due 
to its potential to trigger complications such 
as hypertensive crises, cardiac arrhythmias, 

and even death. Below is the case of an 
adolescent patient with no significant 
medical history who presented a sudden 
clinical picture characterized by headache, 
dizziness, dysarthria, and hypertension.

Key words
Pheochromocytoma, hypertension, children. 

Introducción

Los feocromocitomas son tumores poco 
comunes del sistema neuroendocrino en 
niños. Aunque la incidencia es baja, es el 
tumor endocrino más común en la infancia. 
Algunas características epidemiológicas 
varían entre niños y adultos: en la población 
infantil, se observa una mayor prevalencia 
en varones, un mayor porcentaje de tumores 
bilaterales y paragangliomas. 
Recientemente, se ha identificado que hasta 
un 40% de los casos en niños está asociado 
con mutaciones genéticas conocidas, y este 
porcentaje aumenta al 70% en los 
feocromocitomas hereditarias en menores 
de 10 años.  (Gorostidi et al. 2015) La 
sintomatología clínica está dada por la 
hipersecreción de catecolaminas producidas 
por el tumor, La tríada clínica típica incluye 
cefalea (80%), palpitaciones (64%) y 
diaforesis (57%). (Oleaga y Goñi 2008) Sin 
embargo, en los niños, los síntomas más 
comunes son sudoración, problemas 
visuales, náuseas, vómitos y pérdida de 
peso. (Zoido et al. 2017) Debido a que estos 
síntomas pueden ser vagos y confundirse 
con otros problemas de salud, el diagnóstico 
los infantes puede ser un desafío. 

En ocasiones, el diagnóstico se realiza de 
manera incidental a través de estudios de 
imagen, como la tomografía computarizada 
(TC) o la resonancia magnética (RM) para 
localizar el tumor, además de pruebas de 
laboratorio, como niveles elevados de 
catecolaminas y sus metabolitos en la sangre 
y la orina. 

Esta investigación pretende proporcionar 
una visión general de la epidemiología, la 
presentación clínica, el diagnóstico y el 

tratamiento del feocromocitoma en la 
población pediátrica, con el objetivo de 
mejorar la comprensión y la atención 
médica de esta enfermedad poco común 
pero potencialmente grave en los niños.

Reporte de caso

Adolescente de 12 años que acude con 
cuadro clínico de 72 horas de evolución, 
caracterizado por cefalea, mareo y disartria. 
E derivado desde el Hospital San Vicente de 
la ciudad de Ibarra, con reporte de 
hematoma intraparenquimatoso en TAC de 
cerebro.

Al examen físico presenta parálisis facial, 
hemiplejía braquiocrural izquierda, con 
presión arterial de 130/93 mmhg que 
corresponde al percentil 99 para su edad, 
sexo y talla. Los estudios de renina 
plasmática en orina de 24 de horas, 
catecolaminas plasmáticas, metanefrinas 
plasmáticas, ácido vanilmandélico que 
reportan dentro de parámetros normales. 

Es valorado por neurocirugía quien luego de 
revisar la Angioresonancia Magnética 
Cerebral descarta que el hematoma 
intraparenquimatoso sea originado por una 
ruptura de malformación vascular.  Es 
valorado por nefrología que solicita estudio 
de imagen EcoDoppler Renal donde 
incidentalmente se notan 2 riñones 
localizados con anterioridad a los riñones 
nativos, con calcificaciones internas, lo que 
concluye a riñones 
supernumerarios/accesorios.

La UROTAC (Figura 1) contrastada revela 2 
masas suprarrenales discretamente 
hipodensas con respecto al parénquima 
renal, de textura interna homogénea, 
ovoideas, de contornos definidos, con 
calcificaciones focales (fundamentalmente 
la lesión izquierda), zonas de necrosis en 
porciones centrales, así como dilataciones 
arteriales rodeando ambas masas. La 
Gammagrafía renal con DMSA estudio de la 
corteza renal reporta:  

La captación del radiotrazador es 
homogénea en ambos riñones sin 
identificarse defectos de captación del 
trazador que sugieran la existencia de 
cicatrices renales y/o lesiones pielonefríticas 
crónicas, con lo que se concluye el 
diagnóstico Feocromocitoma Bilateral.

En el caso presentado, inicialmente se 
indicó furosemida (0.5mg/kg/dosis), 
hidralazina (0.1mg/kg) y enalaprilato 
(0.2mg/kg/día), lo cual no fue suficiente 
para estabilizar los valores tensionales, 
manteniéndose en el percentil 99 para la 
edad. Sin embargo, la implementación de un 
segundo esquema de tratamiento que 
incluyó enalapril (0.3mg/kg/día), 
amlodipino (0.6mg/kg/día), doxazosina 
(0.1mg/kg/día ) y losartán (2mg/kg/día ) 
permitió alcanzar una reducción efectiva de 
más del 25% de los valores iniciales, 
situando al paciente en un rango objetivo de 
percentil 50-75 para la edad que se logró 
mantener, con lo que finalmente el paciente 
fue dado de alta bajo el seguimiento cercano 
por un equipo multidisciplinario para 
asegurar un control sostenido de la 
hipertensión.

Discusión

El feocromocitoma es un tumor 
neuroendocrino raro que se origina en las 
células cromafines de la médula suprarrenal, 
según la clasificación de la OMS para 
neoplasias endocrinas. Aproximadamente 
entre el 10% y el 20% de todos los 
feocromocitomas se diagnostican durante la 
infancia, con una incidencia anual de 0.2 a 
0.5 casos por millón de niños. (Younes et al. 
2022)

Estos tumores pueden desarrollarse en 
cualquier etapa de la vida, desde pocos 
meses de edad hasta la octava década, con 
picos de incidencia durante la 
preadolescencia, la adolescencia y tercera y 
cuarta década de la vida. (Vieites et al. 2018)
En niños esta enfermedad se presenta con 
leve predominio en varones y son menos 
propensos a ser malignos en comparación 

con los tumores en adultos. 

Aproximadamente el 30% de los 
feocromocitomas pediátricos son 
bilaterales, extrasuprarrenales, múltiples o 
hereditarios. El feocromocitoma familiar en 
la infancia se asocia con trastornos 
neuroectodérmicos, tales como la 
neurofibromatosis, la enfermedad de von 
Hippel-Lindau, la esclerosis tuberosa y el 
síndrome de Sturge-Weber, así como un 
componente de la neoplasia endocrina 
múltiple (MEN 2). (Mili et al. 2023) 
Los síndromes familiares adquieren una 
importancia especial en la infancia debido a 
su mayor incidencia.  (Tabla 1) 

Los síntomas clínicos se deben a la 
sobreproducción de catecolaminas por parte 
del tumor. Representa un rango de 0,5% a 
2% de todos los casos de hipertensión en 
niños, y se manifiesta clínicamente a través 
de hipertensión arterial severa asociada a 
palpitaciones, sudoración y cefalea intensa 
debido a la hipersecreción de catecolaminas 
fuera de la circulación. (Luca et al. 2023)
Es poco probable que el diagnóstico en 
pacientes pediátricos se realice de manera 
incidental; por lo general, se fundamenta en 
características clínicas y en estudios de 
imagen, así como en la evaluación de 
metanefrinas en orina y en plasma.

La medición de catecolaminas libres 
fraccionadas en el plasma para diagnosticar 
feocromocitoma hereditario tiene una 
sensibilidad del 69%, mientras que para el 
feocromocitoma esporádico es del 92%. En 
cuanto a la especificidad, es del 82% para el 
feocromocitoma hereditario y del 72% para 
el feocromocitoma esporádico. 
(Sánchez-Turcios 2015)

La tomografía computarizada generalmente 
se considera el estudio de imagen inicial 
más adecuado. Es capaz de identificar con 
precisión tumores suprarrenales de apenas 1 
cm, con una sensibilidad que oscila entre el 
85% y el 95%, y una especificidad del 70% 
al 100%. (Younes et al. 2022)
El tratamiento se basa en la extirpación 

quirúrgica del tumor, que puede realizarse 
mediante laparoscopia o cirugía abierta. 
(Rivera y Leitzelar, 2017)

Conclusión

El feocromocitoma es un tumor endócrino 
poco frecuente en edad pediátrica, siendo la 
hipertensión arterial la expresión clínica 
predominante, con o sin manifestaciones 
neurológicas, que podrían alterar la 
evolución natural de la enfermedad, 
dificultando su diagnóstico. Por lo que, su 
detección oportuna permite un tratamiento 
precoz, con la exéresis del tumor, mejorando 
así el pronóstico, supervivencia, y calidad 
de vida del paciente.  

Anexos

Figura 1 Feocromocitoma bilateral. Corte 
axial de UROTAC con contraste, se observa 
masas suprarrenales hipodensas que mide la 
derecha 49X36X32 mm izquierda 67 
X37X33mm

Tabla 1 Síndromes y asociaciones 
familiares con feocromocitomas y/o 
paragangliomas

Fuente: Gorostidi, A. M., Ranera, A. J., 
Denis, S. Z., Temprano, N. G., de Ilúrdoz 
Uranga, M. S., & Garicano, J. M. (2015, 
January). Feocromocitoma y paraganglioma 
en la infancia: a propósito de 2 casos. In 
Anales de Pediatría (Vol. 82, No. 1, pp. 
e175-e180). Elsevier Doyma.
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La unidad de cuidados paliativos del 
Hospital del Niño Dr. Francisco De Icaza 
Bustamante está dedicada a ofrecer atención 
integral y humanizada a niños y 
adolescentes que enfrentan enfermedades 
graves, crónicas y terminales. En esta área, 
el enfoque principal es mejorar la calidad de 
vida de los pacientes, aliviando el dolor y los 
síntomas físicos, así como brindando apoyo 
emocional y psicológico tanto a los niños 
como a sus familias.

El equipo multidisciplinario está compuesto 
por una médico pediatra, una enfermera, una 
psicóloga y una trabajadora social, quienes 
colaboran con otros especialistas para crear 
un entorno compasivo y respetuoso, donde 
cada paciente y su familia reciben el 
acompañamiento necesario para enfrentar 
los desafíos de la enfermedad, desde el 
momento del diagnóstico, durante el 
tratamiento y, si es necesario, en el proceso 
de duelo.

Los servicios de cuidados paliativos en este 
hospital se centran en el control de los 
síntomas y en promover el bienestar 
emocional y la dignidad de cada niño o 
adolescente. Se reconoce la importancia de 
incluir a las familias en el proceso de 
atención, proporcionando orientación, 
apoyo psicológico y estrategias para 
ayudarles a sobrellevar cada etapa del 
proceso.

El objetivo es que los pacientes, junto a sus 
seres queridos, puedan vivir cada día de la 
mejor manera posible, con un enfoque que 
prioriza el bienestar, el respeto y la 
compasión.

Bajo la gestión de la Dra. Myrna Freyre, 
gerente general, y la Dra. Annabella Avilés, 
directora asistencial, se lidera el 
compromiso de ofrecer una atención de 
calidad, humana y respetuosa a todos los 
niños y adolescentes que requieren cuidados 
paliativos en el Hospital del Niño.

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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