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Agenesia pulmonar unilateral con
malformaciones multiples: reporte de un caso
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Resumen

Se describe un nifio con agenesia pulmonar derecha asociada a malformaciones bilaterales multi-
ples. La agenesia pulmonar es una anomalia congénita rara que debe ser considerada dentro del
diagnéstico diferencial del distress respiratorio del recién nacido, en especial en el paciente con
malformaciones multiples. La severidad de los sintomas es variable y el prondstico depende en
gran medida de las anomalias asociadas. El diagnéstico debe confirmarse con TAC de torax o
RNM. El manejo es usualmente conservador, aunque el uso de expansores tisulares para evitar el
desplazamiento mediastinico puede ser considerado en pacientes con inestabilidad cardiovas-
cular.

(Palabras clave: agenesia pulmonar, malformaciones pulmonares.)

Unilateral pulmonary agenesis associated with multiple malformations-a case report

We describe a child with right pulmonary agenesis associated with multiple bilateral malformations.
Pulmonary agenesis is a rare congenital anomaly that should be considered in the differential
diagnosis of newborn RDS (respiratory distress syndrome), particularly in patients with multiple
malformations. Symptom severity is variable and the prognosis is to a great extent dependent on
the associated malformations. Diagnosis should be confirmed by CT or MR imaging. Management
is usually conservative, although the use of tissue expanders to prevent mediastinal shift should be
considered in patients with cardiovascular instability.

(Key words: lung abnormalities, pulmonary agenesia.)

INTRODUCCION

La agenesia pulmonar unilateral es una
anomalia congénita poco comun en la cual
tanto el parénquima como el estroma pulmo-
nar faltan por debajo de la carina del lado
afectado. Su incidencia estimada es de 1
por 10 000 a 15 000 autopsias, habiéndose
postulado como causas factores genéticos,
virales, déficit de algunos nutrientes (como
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la vitamina A y otros'. El diagnéstico des-
cansa en la imagenologia que en algunos
casos ha podido realizarse in utero® 3. El
debut y la evolucién del cuadro son altamen-
te variables. El prondstico de los pacientes
que superan la lactancia esta directamente
asociado a las malformaciones concomitan-
tes?, siendo la mortalidad mayor en agene-
sia de pulmén derecho, ya que estos pa-
cientes presentan con mayor frecuencia
anomalias cardiacas y ademas en ellos el
corazon esta muy desplazado a la derecha,
lo que produce compresiéon de los grandes
vasos, siendo esta la causa de muerte.

El objetivo de esta presentacion es dar a
conocer el caso clinico de un recién nacido
con agenesia pulmonar derecha asociada a
malformaciones multiples.
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Caso CLiNico

Se trata de un recién nacido de sexo
masculino de 17 dias de vida, que ingresé a
la Unidad Cuidado Intensivo de Neonatolo-
gia por un cuadro de dificultad respiratoria
con quejido, cianosis al llanto y rechazo ali-
mentario. De sus antecedentes perinatales
destacaban ser hijo de madre de 32 afos,
cuyo embarazo fue controlado, sin patolo-
gias y sin exposicion a teratégenos. Ademas
tenia 2 hermanas gemelas fallecidas por
prematurez extrema. El padre, de 34 afnos,
era sano. El parto fue a las 41 semanas, va-
ginal eutécico, pesé al nacer 2 930 g, talla
48 cm, adecuado para la edad gestacional.
Tuvo un Apgar 6 - 7 - 8 - 8, la aspiracion oro-
faringea dio secreciones claras y requirio
oxigeno por mascara. En el examen fisico
se constato la oreja derecha malformada.

El cuadro fue interpretado inicialmente
como bronconeumonia con atelectasia ex-
tensa del pulmoén derecho y como diagnds-
tico diferencial se planteé una agenesia
pulmonar. La radiografia de térax era com-
patible con agenesia de pulmén derecho, lo
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que fue confirmado con tomografia compu-
tarizada (TAC) de toérax (figura 1y 2). Ade-
mas se detectd microtia derecha y el eco-
cardiograma revel6 dextrocardia y estenosis
fisiolégica de rama pulmonar, sin visualiza-
cion del arbol pulmonar derecho. El nifio pre-
sentaba también malformaciones costales y
vertebrales dorsolumbares, hernia inguinal
derecha, hidroureteronefrosis bilateral ma-
yor a derecha y reflujo vesicoureteral grado
Il bilateral.

Su evolucién fue satisfactoria, indicando-
se al alta profilaxis urinaria con cefadroxilo
(20 mg/kg/dia) y control ambulatorio en ge-
nética y nefrologia.

Dos meses después presenté un episo-
dio de aspiracién alimentaria, con gran com-
promiso respiratorio. Durante el traslado al
hospital presenté un paro cardiorrespiratorio
(PCR), por lo que fue ingresado a la Unidad
Cuidado Intensivo Pediatrica, donde se co-
necté a ventilador en SiMV; PIM/PEEP = 24/
4, requiriendo FiO, entre 0,25 y 1,00 y fre-
cuencia respiratoria entre 35 y 50 cpm (por
retencién de CO,). La evolucién fue térpida,
presentando dos dias después dos PCR, no

Figura 1: Radiografia de térax. Se observa opacidad que compromete la totalidad del
hemitérax derecho y signos de dextroversion cardiaca.
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Figura 2: Tomografia axial computarizada. Muestra ausencia del pulmén derecho y ocupacion
del hemi-térax por silueta cardiomediastinica.

recuperandose luego de 30 minutos de ma-
niobras. No se practicé necropsia por deci-
sion familiar.

DiscusiON

En la literatura se encuentran alrededor
de 200 casos documentados de agenesia
pulmonar®, la cual puede presentarse co-
mo una anomalia aislada en un pequefio
porcentaje? 3; en el resto de los casos se
presenta dentro de un conjunto de malfor-
maciones complejas® o asociada a malfor-
maciones ipsilaterales. Una revision de 68
casos muestra que las formas unilaterales
de agenesia se acompanan mas frecuente-
mente de malformaciones derivadas del pri-
mero y segundo arco branquial y de defec-
tos del rayo radial. En estos casos, las
alteraciones podrian corresponder a varian-
tes de la secuencia VACTERL o del sindro-
me Goldenhar’. Otros defectos presentes
son anomalias cardiovasculares, gastroin-
testinales, musculo esqueléticas y renales.

Las teorias propuestas para la patogenia
de la agenesia pulmonar con malformacio-
nes ipsilaterales se centran en el fenémeno
de disrupcidn vascular; estas anomalias se-

rian el resultado del dafio o interrupcion del
desarrollo embriofetal normal de la vascula-
tura. El tipo y severidad de las malformacio-
nes estaria determinado por la edad gesta-
cional al momento de actuar la noxa, la
gravedad y localizacion del dano tisular y la
existencia de adherencias entre el tejido ne-
crético y los drganos contiguos8. En el caso
de la asociacién antes descrita (agenesia
pulmonar, anomalias faciales y alteraciones
radiales) el defecto vascular podria corres-
ponder a una alteracion de los arcos aodr-
ticos, lo que se ha demostrado en dos
casos’. En los casos resefiados, las malfor-
maciones, si bien bilaterales, presentaban
un claro predominio a derecha, lo que pare-
ce ser una variante de presentaciéon comdun.
Sin embargo, esta hipétesis es incapaz de
explicar tanto la agenesia como malforma-
cion aislada como las malformaciones com-
plejas bilaterales. Es posible que en este ul-
timo caso la etiologia radique en un defecto
en la blastogénesis®, durante el periodo en
que el disco embrionario simétrico se trans-
forma en un embrién lateralmente asimétrico
(32 a 42 semana). Por otra parte, la existen-
cia de 2 casos de agenesia pulmonar bila-
teral en dos hermanos sustenta el posible
origen genético de algunos casos en los
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cuales la agenesia es una manifestacion
aislada?.

La sintomatologia de la agenesia pulmo-
nar es variable y puede no existir. Las mani-
festaciones consisten usualmente en cua-
dros respiratorios febriles a repeticion®; en
otros dos casos la unica manifestacion fue
taquipnea'® y en uno el diagndstico surgié al
realizar una fibrobroncoscopia (FBC) para
extraer un cuerpo extrafio®. Es importante
considerar la agenesia pulmonar en el diag-
nostico diferencial del distress respiratorio
del recién nacido, en particular si existen
otras malformaciones asociadas5 1.

Los hallazgos clinicos son igualmente
escasos; se describe disminuciéon del mur-
mullo vesicular del lado afectado y cambios
percutorios, en particular en el area axilar e
infraxilar. La ventilacién en el pulmén con-
tralateral suele ser normal, al igual que la
apariencia de la caja toracica® 19,

La pobreza semioldgica del cuadro hace
que el diagndstico descanse en gran parte
en la imagenologia. Clasicamente, se des-
cribe la ausencia de imagen pulmonar en la
radiografia de térax asociada a desplaza-
miento mediastinico (en ausencia de hernia
diafragmatica) por enfisema compensatorio
del pulmén contralateral'. El diagndstico
debe ser confirmado con tomografia conven-
cional o helicoidal'® o resonancia magnética
(RNM). En particular, la angiografia por
RNM entrega informacién util al demostrar
los cambios vasculares asociados a la mal-
formacién'2. La FBC y la broncoscopia rigi-
da tiene una utilidad limitada® 13, ya que
solo permiten diagnosticar la agenesia pul-
monar que se acompafa de ausencia de
bronquio principal del lado afectado, no asi
los casos en que hay aplasia pulmonar con
carina o remanentes de esta.

El diagndstico prenatal aun constituye un
punto de controversia. La agenesia pulmo-
nar debe ser sospechada en fetos con des-
viacién mediastinica y sin evidencia de her-
nia diafragmatica. El uso de doppler color ha
aumentado la sensibilidad del examen eco-
grafico, al demostrar la ausencia de vasos
pulmonares3. Avances recientes en volume-
tria pulmonar por ultrasonografia tridimen-
sional han permitido elaborar nomogramas
del crecimiento de ambos pulmones in ute-
ro'2. 14 Sin embargo, la utilidad de estas
técnicas esta aun por determinarse.

En la gran mayoria de los casos solo se
requiere un manejo conservador de los cua-
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dros respiratorios agudos, muy frecuentes
en estos pacientes debido a deterioro del
clearance mucociliar, angulacion de la via
aérea y acumulacién de secreciones en con-
ductos ciegos. Sin embargo, existe al menos
un paciente que requiri6 neumonectomia
para lograr la remisién total de la sintoma-
tologia®. En casos de descompensacion
cardiovascular severa o recurrente, se ha
empleado con éxito la implantacion en el he-
mitérax afectado de un expansor tisular para
evitar el desplazamiento mediastinico, lo
que en teoria también permitiria una asis-
tencia ventilatoria mas agresiva, si fuese ne-
cesario, sin riesgo de comprometer severa-
mente el gasto cardiaco’: 3. 9.

En vista del prondéstico, es de vital impor-
tancia el manejo adecuado de las malforma-
ciones asociadas, en particular tratandose
de atresia esofagica con fistula traqueoeso-
fagica distal, donde la gastrostomia precoz
ha resultado util para evitar complicaciones
ventilatorias mayores1%: 16,17,
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