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APLASIA PULMONAR DERECHA EN UNLACTANTE
MENOR. REPORTE DE CASO

Right Pulmonary Aplasia In Infant. Case Report.
Arturo Recabarren Lazada’, Victor Hugo Calderon Arenas’, Giannina Alvarez Yupanqui, José
Nicolas Quispe Gutiérrez’

RESUMEN

Se presenta el caso de un lactante de cinco meses de sexo masculino, que es referido por presentar
dificultad respiratoria con taquipnea, cianosis y retracciones; al examen disminucién de murmullo vesicular
en hemitérax derecho con ruidos cardiacos incrementados hacia ese lado; saturacion de hemoglobina de
88% y AGA con hipoxemia; los estudios de imagenes muestran en radiografia y TAC toracica, ausencia
de parénquima pulmonar en hemitérax derecho; se confirma ausencia de pulmoén derecho en toracotomia

exploradora.
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SUMMARY

We report the case of a five months male infant,
which is referred to present respiratory distress
with tachypnea, retractions and cyanosis; the
examination shows decreased breathing sounds in
the right hemithorax with increased heart sounds
to that side; hemoglobin saturation of 88% and
ABG with hypoxemia; the imaging study shows in
radiography and chest CT absence of pulmonary
parenchyma in right chest; lung abscense is
confirmed by exploratory thoracotomy.

Keywords: Pulmonary
agenesis, lung malformation.

aplasia, pulmonary

INTRODUCCION

Se han reportado grados variables de ausencia
de tejido pulmonar, siendo la agenesia y aplasia
pulmonar unilaterales condiciones muy raras con
una prevalencia de 25 - 35 casos por cada millén
de nacidos vivos, esta malformacion es muy
infrecuente y hasta 1970 solo se reportaron 220
casos en todo el mundo, fue descrita por primera vez
en 1673 por De Pozze quien la descubre de manera
accidental en la autopsia de una mujer adulta 1,
2,3,19; la agenesia pulmonar bilateral es una
condiciéon aun mas rara, obviamente incompatible
con la vida y que puede ocurrir en recién nacidos
anencefalicos1. En la agenesia pulmonar unilateral
la traquea va directamente a un bronquio principal

con ausencia de la carina, mientras que en la
aplasia pulmonar existe la carina mas un bronquio
rudimentario con ausencia total del pulmén distal
4,5; clinica y funcionalmente la agenesia y aplasia
pulmonar unilaterales se comportan de manera
similar, con presencia de disnea, taquipnea,
eventualmente cianosis e infecciones respiratorias
recurrentes. La fibrobroncoscopia y un adecuado
estudio de imagenes confirman el diagnéstico 1,2.
Se presenta el caso de un lactante de 5 meses
de edad, que nace en condiciones "normales"
y posteriormente el estudio de imagenes y la
valoracion clinica que se le realiza alos 3 meses de
edad por presentar distress respiratorio, despiertan
la sospecha de una malformacién pulmonar.

REPORTE DEL CASO CLINICO

Paciente masculino, que nace de parto eutdcico
con APGAR de 8 al minuto y 9 a los cinco minutos
y con un peso de 2930 gramos; no se reporta
dificultad respiratoria al nacer y es dado de alta,
siendo posteriormente hospitalizado a los 3 meses
por presentar dificultad respiratoria con taquipnea,
cianosis perioral, retracciones difusas y saturacion
= 88%. En el examen fisico FR = 52 x minuto,
FC = 160 x minuto; disminucién del murmullo
vesicular en hemitérax derecho a predominio de
bases pulmonares, subcrépitos difusos y sibilantes
escasos; ruidos cardiacos intensos en el lado
derecho; examenes auxiliares con hemograma
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normal, VSG = 12mm/h, PCR = 13.85 mg/1 y AGA
con PaO2 = 65 mm Hg y PaCO2 = 32 mm Hg,
recibiendo oxigeno con CBN a 2 1/min, PaFi = 232.
El estudio de imagenes muestra en la radiografia
de térax, desplazamiento de corazén y mediastino
hacia el lado derecho, herniaciéon anterior de
pulmén izquierdo a lado contralateral con ausencia
de visualizacion de hemidiafragma derecho y en
placa lateral desplazamiento cardiaco posterior
por la herniacion de pulmén izquierdo (figuras 1
y 2), por lo que paciente es referido del MINSA a
EsSalud para ampliar estudios y con la sospecha
inicial de hernia diafragmatica e hipoplasia
pulmonar derechas.

En hospital HNCASE (EsSalud) recibe tratamiento
con oxigeno y ceftriaxona mas B2 agonistas

Figura |

durante diez dias con mejoria clinica. Se amplia
estudios con TAC toracica que muestra traquea
que llega a bifurcacién bronquial a nivel de carina,
bronquio rudimentario derecho y ausencia completa
de parénquima pulmonar en ese lado, asimismo
pulmén izquierdo que en forma compensadora
tiene herniacion hacia el lado derecho; la imagen
sagital permite ver el bronquio fuente izquierdo y
parénquima pulmonar completo de ese lado, con
ausencia completa de pulmoén derecho (figuras 3

y 4).

La evaluacion cardiolégica descarta dextrocardia
y en la ecografia abdominal no se encuentra
alteraciones en cavidad abdominal ni en rifiones.

Se realiza toracotomia exploratoria, describiendo

en el reporte operatorio ausencia de tejido
pulmonar derecho, hemidiafragma elevado
y corazdbn que ocupa hemitérax derecho;

sale hemodinamicamente estable de sala de
operaciones, posteriormente afebril sin signos

de dificultad respiratoria, mejoria progresiva de
saturacion y hemograma normal, siendo dado de
alta.

Actualmente lactante de cinco meses, evaluado
en consulta externa de Neumologia pediatrica
con peso = 6,8 Kg (percentil = 25) con saturacién
= 90 - 92% sin oxigeno y sin signos de dificultad
respiratoria.

DISCUSION Y COMENTARIO

El término agenesia y aplasia pulmonar hacen
referencia a la ausencia completa del parénquima
pulmonar. La rareza de esta condicion es evidente
por el infrecuente reporte de tales casos en la
literatura, siendo la prevalencia estimada de 1
caso por cada 30,000 - 40,000 nacidos vivos

1,16,19; en una revision de 164 casos refieren
que la afectacion es similar en ambos hemitérax,
no encontrando diferencias por sexo 6. Se reporta
el primer caso de este tipo de malformacion en
nuestra institucion.

Embriolégicamente estas malformaciones
corresponden a una falla en el desarrollo del
sistema respiratorio desde el intestino anterior
alrededor de la cuarta semana de vida intrauterina
y pueden clasificarse en tres tipos anatdmicos
diferentes 1,4,5,6,19

- Tipo I: ausencia total de parénquima pulmonar,
de su estructura vascular y bronquial (Agenesia
pulmonar)

- Tipo ll: ausencia total de parénquima pulmonar
y estructura vascular, pero con bronquio fuente
rudimentario que termina en fondo ciego
(Aplasia pulmonar)

- Tipo lll: cantidad variable de tejido pulmonar
y estructura vascular y con un desarrollo
incompleto del arbol bronquial (Hipoplasia
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pulmonar)

La etiologia suele ser desconocida, pero existen
evidencias experimentales de que factores
genéticos, virales, déficit de algunos nutrientes
como la vitamina A y el acido fdlico, asi como la
presencia de salicilatos pueden actuar como
factores causales >19.

Pueden existir malformaciones cardiacas,
gastrointestinales, genitourinarias y esqueléticas
asociadas, hasta en un 50% de los casos, que
hacen suponer la participacién de diversos factores
teratogénicos, incluso se ha llegado a plantear
un nuevo sindrome de malformacion multiple
que incluye al pulmén 11,12,13,14,19; en el nifio
estudiado no se encontraron malformaciones
asociadas indicando que la noxa causal actué
en forma aislada y afectdé el desarrollo del
pulmén en forma temprana, correspondiendo
aproximadamente a las 4 semanas del desarrollo
embrionario.

Desde el punto de vista patolégico el pulmén no
afectado es mas grande de lo normal, siendo su
crecimiento debido a hipertrofia, mas no a enfisema
4,7,9. En nuestro caso el pulmén izquierdo es
grande y protruye hacia el lado derecho; la TAC
muestra en la ventana pulmonar aspecto normal del
parénquima pulmonar izquierdo con crecimiento
compensador del mismo y herniacion hacia el lado
derecho entre el corazéon y el esternén que de
alguna manera ha compensado la falta de pulmén
derecho, siendo esto evidente por el adecuado
incremento de peso y talla del lactante hasta los
5 meses de edad. Sin embargo se menciona que
en el seguimiento es mas grave la ausencia de
pulmén derecho, ya que en esta situacion clinica
el pulmén izquierdo herniado puede desplazar
marcadamente el corazén a la derecha, con el

Figura 4

riesgo de muerte brusca por compresiéon de los
grandes vasos u obstruccion traqueal importante.
La historia clinica incluye respiracién ruidosa,
disnea, taquipnea, distress respiratorio y cianosis,
también pueden ocurrir infecciones recurrentes del
tracto respiratorio superior e inferior. La inspeccion
del térax no sugiere la ausencia de pulmén, ya que
la apariencia externa es normal, en la percusién
hay cierta matidez en el lado comprometido,
expresion del corazon localizado en dicho lado, que
puede llevar al diagnéstico errado de dextrocardia;
el murmullo vesicular suele escucharse en el
lado comprometido por la presencia del pulmén
herniado sano, aunque la intensidad del sonido
suele ser débil o ausente en la base 1,2,3,4. En el
caso de la hipoplasia pulmonar los sintomas son
mas sutiles, sin embargo en el caso de hipoplasia
secundaria a hernia diafragmatica y dependiendo
de la magnitud de la misma, los sintomas seran
mas variados y severos 1,8,18.

Dentro de los examenes de laboratorio destaca la
Rx de térax que muestra una densidad homogénea
en el lado afectado con ausencia de pulmoén
normal; el mediastino puede aparecer desviado
y con herniaciéon del pulmén sano 1,2,3,4,9,10
(figura 1 y 2). La TAC confirma la ausencia
de vasos sanguineos y parénquima pulmonar,
ademas no se observa la bifurcacion traqueal en el
caso de la agenesia pulmonar, sin embargo en la
aplasia pulmonar se puede observar la carina que
sugiere la existencia de un bronquio rudimentario
en el lado comprometido 4,9,10 tal como se
observd en el presente caso (figura 3 y 4). Lo
ideal es un diagndstico precoz y los progresos
en ultrasonografia fetal pueden permitir un
diagnéstico prenatal y descartar patologias como
hernia diafragmatica, malformaciéon adenomatoide
quistica, situs inversus y enfisema lobar congénito".
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La fibrobroncoscopia certifica la agenesia pulmonar
por la ausencia de carina y la aplasia pulmonar
al encontrar bronquio rudimentario en el lado
comprometido. En nuestro paciente al no contar
con fibrobroncoscopio pediatrico se le realiza
toracotomia exploradora que confirma la ausencia
de parénquima pulmonar en el lado derecho.

El tratamiento es conservador, incluye el manejo
precoz de las infecciones respiratorias y drenaje
postural 1,2,3,4. El prondstico dependera de
la magnitud del compromiso pulmonar, siendo
incompatible con la vida en el caso de la agenesia
pulmonar bilateral (alteracién que es excepcional
en este tipo de malformaciones) y generalmente
buena en el caso de la hipoplasia pulmonar
1,2,3,18.

En el caso de la agenesia y aplasia pulmonar
unilaterales, se describe una sobrevida de dieciséis
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afios para el compromiso izquierdo y de seis afios
para las derechas, ya que en esta situacion clinica
el pulmén izquierdo herniado puede desplazar
marcadamente el corazén a la derecha, con
el riesgo de muerte brusca por compresion de
los grandes vasos, falleciendo el 50% de estos
ultimos en el periodo neonatal; ademas en estos
casos puede haber incremento en la resistencia
del sistema respiratorio (Rrs) que indica estenosis
traqueal3'15. En el caso reportado y a pesar
de encontrarse en el grupo de mayor riesgo, el
paciente ya tiene 5 meses de vida con desarrollo
pondoestatural aceptable (percentil 25 en pesoy 50
en talla) siendo el tratamiento a futuro conservador
y se vigilara periédicamente para tratar en forma
precoz infecciones asociadas o desaturaciones
persistentes que sugieran obstruccidon secundaria
de la via aérea superior.
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