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RESUMEN

La agenesia pulmonar es un raro trastorno del
desarrollo pulmonar. Se caracteriza por la ausencia de
un bronquio principal, ausencia de pulmon y arteria
pulmonar. Generalmente se asocia con otros defectos
congénitos, y debe sospecharse ante la opacidad del
hemitérax. Se presenta el caso de un lactante de 3
meses de edad con antecedente de prematuridad y
con dependencia de oxigeno en cuya radiografia se
observé radiopacidad en apice del hemitdrax derecho,
y se completd el diagndstico de agenesia pulmonar con
Gammagrafia pulmonar y Angiotem pulmonar. No se
encontrd otras malformaciones asociadas, con una
evolucion favorable fue dado de alta a los 4 meses de
hospitalizado sin necesidad de oxigeno y con buena
ganancia ponderal. Conclusiones: La agenesia
pulmonar es una entidad infrecuente. Debido a la
variabilidad en la presentacidn clinica debe tenerse un
alto indice de sospecha ante el hallazgo de la
radiopacidad del hemitérax. Los métodos diagndsticos
que se utilizan son radiografia, tomografia y
gammagrafia. El tratamiento consiste de medidas de
soporte, como oxigenoterapia, rehabilitacion,
prevencidny tratamiento precoz de infecciones.

PALABRAS CLAVE: Agenesia pulmonar, malformacién
pulmonar, anomalia del desarrollo.

ABSTRACT

Pulmonary agenesis is a rare disorder of lung
development. It is characterized by the absence of a
main bronchus, absence of lung and pulmonary artery.
It is usually associated with other congenital defects,
and should be suspected due to the opacity of the
hemithorax. We present the case of a 3-month-old
infant with a history of prematurity and oxygen
dependence whose radiography showed radiopacity at
the apex of the right hemithorax, and the diagnosis of
pulmonary agenesis was completed with pulmonary
gammagraphy and pulmonary angiotem. No other
associated malformations were found, with a favorable
evolution was discharged after 4 months of
hospitalization without oxygen and with good weight
gain. Conclusions: Pulmonary agenesis is an infrequent
entity. Due to the variability in the clinical presentation,
a high index of suspicion must be observed before the
radiopacity of the hemithorax is found. The diagnostic
methods used are radiography, tomography and
scintigraphy. The treatment consists of support
measures, such as oxygen therapy, rehabilitation,
prevention and early treatment of infections.

KEYWORDS : Pulmonary agenesis, pulmonary
malformation, developmental anomaly.
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INTRODUCCION

La agenesia pulmonar se caracteriza por la ausencia del
tejido pulmonary de estructuras bronquiales, se da por
interrupcion del desarrollo de la cuarta o quinta
semana de gestacion. No es una patologia frecuente,
estadisticamente la incidencia de es de 1 por 10000 a
15000 autopsias, o una prevalencia de 0.0034 a
0.0097% '. La agenesia pulmonar es la ausencia total
del parénquima pulmonar, estructuras vasculares y/o
el bronquio mas alld de la bifurcacién’. Las
manifestaciones clinicas dependen basicamente de las
anomalias presentes o de complicaciones, como
neumonia, bronquiolitis, asma entre otras de la via
respiratoria inferior’. Dentro de las malformaciones
asociadas en la agenesia pulmonar, 37.5% son
cardiovasculares, como la persistencia del conducto
arterioso y el foramen oval’; también pueden
presentarse otro tipo de anomalias como atresia
duodenal, fistula traqueoesofdgica, malformacién
renales y faciales’. Dichas malformaciones congénitas
del pulmén y las vias aéreas son un amplio grupo de
anomalias del desarrollo algunas de las cuales pueden
permanecer asintomaticas hasta que se descubren de
manera accidentalmente en estudios de imagen®. A
pesar de no existir un pulmdén el paciente puede
permanecer asintomatico por mucho tiempo hasta su
diagnostico’. Fue descrita por primera vez por De Pozze
en 1673 quien la descubrié de manera accidental en
la autopsia de una mujer adulta’. En la literatura
médica hay reportados aproximadamente de 200 a 300
casos como anomalia aislada en un pequefio
porcentaje, en el resto de los casos se presenta dentro
de un conjunto de malformaciones complejas o
asociada a malformacionesipsilateral.

CASO CLINICO

Paciente varon de 3 meses de edad, producto de
segundo embarazo, gestacion doble; de madre de 30
afios de edad con antecedente de vulvovaginitisen el ll|
trimestre de gestacion. No recibié hierro ni acido félico.
Se le realizaron dos ultrasonidos prenatales que se
reportaron normales. El nifio naciod por via vaginal a las
27 semanas de gestacién, Apgar 4 al minutoy 6 alos 5
minutos; peso al nacer 1100 g, talla 40 cm, con pobre
esfuerzo respiratorio por lo que requirié intubacién
endotraqueal y ventilacién a presion positiva. Su
gemelo fallecid a la semana de vida por sepsis
neonatal. Durante 3 meses se le hospitalizd en la
unidad de cuidados intensivos del hospital Carlos
Alberto Seguin por presentar dificultad respiratoria;

requirid ventilacion mecdnica durante 45 dias,
presentando como complicaciones de su prematurez y
estancia hospitalaria sepsis neonatal y retinopatia del
prematuro con evolucidén favorable. A las 39 semanas
de edad corregida fue transferido al hospital
Yanahuara para evaluacion por Neumologia Pediatrica
y destete de oxigeno por displasia broncopulmonar. A
su ingreso tenia Peso: 3500 gr., Talla: 50 cm, PC: 36 cm,
FC 144 x’, FR: 38 x’, Sat02: 90-92% con 0.5 It de 02
suplementario; sin dificultad respiratoria, con
lactancia materna a libre demanda; al examen se
observo torax asimétrico por disminucidn del diametro
anteroposterior del hemitdrax izquierdo, con
disminucién de los movimientos respiratorios
ipsilaterales. A la auscultaciéon, ausencia de ruidos
agregados y buen pasaje de murmullo vesicular.
Contaba con Gasometria arterial con pH: 7.37, p02:70
mmHg, pCO2: 50 mmHg, HCO3:28.9 mEqg/l, Na:
132mEq/l, K:5.4mEq/|. La radiografia de térax mostré
radiopacidad apical en hemitérax derecho (Imagen 1);
por lo que se sospechd una probable malformacion
pulmonar (hipoplasia vs agenesia); debido a ello se le
realizé tomografia de térax con ventana pulmonarenla
que se reveld ausencia de Iébulo superior y medio de
pulmén derecho y sobredistensién del pulmén
izquierdo con herniacién hacia el lado derecho(Imagen
2). Posteriormente se le realizdé Gammagrafia de
perfusion que demostré la ausencia de perfusién en el
I6bulo superiory medio derechos no pudiéndose hacer
la fase de ventilacién debido a no contar con la
colaboracién del paciente por la edad. (Imagen 3).
Finalmente se realizd Angiotem Pulmonar, la misma
que reveld corazén de tamafio y morfologia
conservadas; no obstante desplazado hacia la derecha,
con origen de arteria pulmonar y aorta sin alteraciones
visibles; arteria pulmonar de morfologia y calibre
conservada, sin signos de Tromboembolismo
pulmonar ni alteraciones en ramas lobares, no
lograndose identificar arteria para el l6bulo superior
derecho, igualmente no se identifican bronquio para
este |6bulo; infiltrado en vidrio deslustrado en ambos
pulmones con dreas parchada de atelectasia que
sugieren displasia broncopulmonar incipiente en
relacién a su prematuridad(Imagen 4). Se le realizdé
ademds ecocardiografia y ecografia abdominal en
busca de malformaciones asociadas, no
encontrandose ninguna malformacion concomitante;
fue dado de alta a los 30 dias de hospitalizacion sin
necesidad de oxigenoterapia, con buena ganancia
ponderal y sin patologia respiratoria aguda; con
indicacion de controles periddicos por Neumologia
Pediatrica, Oftalmologiay Nifio de Alto Riesgo.
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Figura 1.A. Radiografia de tdérax en proyeccidon
anteroposterior se aprecia radiopacidad total de
hemitdrax derecho y parénquima pulmonar de Iébulo
inferior derecho visible, pulmdén izquierdo
hiperinsuflado y herniado hacia lado derecho. B. En
proyecciéon lateral silueta cardiaca y mediastino
desplazados hacia atrds por hiperinsuflacién pulmonar
izquierda

Figura 2.A. Tomografia de térax con ventana para
pulmédn en la que se reveld ausencia de |6bulo superior
y medio de pulmdén derecho y sobredistension del
pulmdn izquierdo. B. Imdgenes de microatelectasias en
I6bulo inferior derecho compatibles con Displasia
Broncopulmonar.

Figura 3. Gammagrafia de perfusiéon que muestra la
falta de captacion del radiotrazador en fase perfusoria
enlébulo medioy superior derechos.

Figura 4. Angiotem Pulmonar: arteria pulmonar de
morfologia y calibre conservada, sin signos de TEP ni
alteraciones en ramas lobares, no se logra identificar
arteria para el [6bulo superior derecho, igualmente no
seidentifica bronquio paraeste l6bulo.

DISCUSION

La agenesia pulmonar es una rara patologia congénita
incluida dentro de los trastornos del desarrollo
pulmonar. Esta definida por la ausencia de un bronquio
principal aunado a la ausencia total del pulmén y
arteria pulmonar ipsilateral’. Fue descrita por primera
vez en 1673 por De Pozze, quien la observd de manera
incidental durante la autopsia de una joven’. El primer
reporte de caso fue hecho en 1887 por Haberlein.
Desde entonces, cerca de 200 casos han sido
mencionados en la literatura™. La incidencia conjunta
de aplasia y agenesia pulmonar se estima del 0.0034-
0.0097%'. Pueden ser unilaterales o bilaterales
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(incompatible con la vida), sin predominio de género ni
predileccién por un pulmdn u otro.

La etiologia subyacente es desconocida; aunque se han
involucrado factores mecdnicos, teratogénicos y
genéticos (infeccion virica, déficit de vitamina A) y su
patogenia es secundaria a una alteracion vascular en el
desarrollo pulmonar fetal. En la mitad de los casos la
agenesia pulmonar se encuentra asociada con otras
malformaciones congénitas, principalmente
esqueléticas, genitourinarias y gastrointestinales’.

Existen varias clasificaciones de la agenesia pulmonar
unilateral, considerando que en el caso bilateral es
incompatible con la vida. En 1955 Boyden® |a clasificd
en 3 grupos: Pulmén y arteria ausentes; pulmén vy
arteria ausentes con un bronquio rudimentario
emergiendo de la trdquea; y pulmdn hipoplasico con
un bronquio completamente formado.

Existe otra clasificacion propuesta por Spencer
también con tres grupos:*° Agenesia bilateral
congénita completa, Agenesia unilateral y Agenesia
lobar.

Schneider y Schwalbe la clasifican en otros tres grupos
en el |llamado complejo agenesia-
hipoplasia:™***Agenesia pulmonar: ausencia total de
pulmén, bronquio y arteria pulmonar, Aplasia
pulmonar: ausencia total de pulmén y arteria
pulmonar con un bronquio principal rudimentario,
Hipoplasia pulmonar: bronquio y arteria pulmonar
hipoplasicos con una cantidad variable de tejido
pulmonar, primaria: sin causa identificable; y
secundaria: limitacién del desarrollo normal del
pulmoén fetal (oligohidramnios, malformaciones
toracicas, hernias diafragmaticas, masas pulmonares,
etc.).

En el caso presentado se encontraria en el | grupo
segln Boyden; el Il grupo de Spencer y dentro de la
primera categoria de Schneidery Schwalbe.

La edad y forma de presentacidon es muy variable. La
mayoria de los pacientes inicia con sintomatologia
durante el primer afio de vida. Los hallazgos clinicos
son igualmente escasos; se describe disminucién del
murmullo vesicular del lado afectado y cambios
percutorios, en particular en el drea axilar e infraxilar.
La ventilacion en el pulmdn contralateral suele ser
normal, aligual que la apariencia de la caja tordcica. Por
otro lado, hay reportes de diagndstico en pacientes

adultos sin sintomas respiratorios o diagndsticos post
mortem. La pobreza semioldgica del cuadro hace que
el diagndstico descanse en gran parte en la
imagenologia.

Los estudios radiolégicos muestran datos similares
tanto en aplasia pulmonar como en la agenesia,
excepto por la presencia de bronquio principal
rudimentario en la aplasia.””’. El pulmén sano
generalmente presenta sobredistension y herniacién
hacia el hemitdérax contralateral. La tomografia
computarizada ayuda a demostrar la ausencia de
parénquima vy arteria pulmonar*?, asi como la
presencia de un bronquio rudimentario. La
broncoscopia muestra la presencia de un bronquio
principal terminado en un saco ciego, confirmando el
diagndstico en caso de aplasia pulmonar. Otros
estudios, como la gammagrafia pulmonar
perfusoria/ventilatoria, son utiles para distinguir la
ausencia de pulmén. Sin embargo, este estudio no
diferencia entre aplasia y agenesia. El prondstico
depende de multiples factores entre los que destacan
malformaciones congénitas coexistentes, infeccién del
pulmén dnico, hipertensidén arterial pulmonar y
acodamiento de los grandes vasos debido al
desplazamiento mediastinal.

La mortalidad es del 33% durante el primer afio de vida
y del 50% en los primeros 5 afios”. Sin embargo, si un
paciente sobrevive los primeros 5 afios de vida, se
puede esperar una vida normal sin mayores
complicaciones™”. El tratamiento consiste de medidas
de soporte, como oxigenoterapia, rehabilitacién (para
mejorar el aclaramiento de secreciones), prevencion y
tratamiento precoz de infecciones; en algunos casos, la
elevacion quirdrgica del hemidiafragma ipsilateral al
defecto ha mostrado buenos resultados. En los casos
de evolucion toérpida debe realizarse la escision
quirdrgica del mufién.”

En conclusién, se trata del caso de una agenesia
pulmonar segmentaria en un lactante prematuro, que
presentaba una opacidad en hemitérax derecho,
asintomatico y en la que los estudios complementarios
de imagenologia corroboraron el diagndstico
planteado.
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