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1
INTRODUCCION

El presente trabajo trata sobre una entidad sumamen-

te rara que por si misma no compromete la vida de los

pacientes que la presentan; no así los defectos congénitos

que generalmente le acompañan.

Lograr hacer el diagnóstico clínico en los
primeros

dias de vida; es sumamente dificil, requiriendo para
ello,

toda la acusiocidad diagnóstica del clínico. Prueba de ello

es que la mayoría de casos han sido diagnósticados

010 hallazgos incidentales postmorten.
co-

En Guatemala es el primer caso de AGENESIA PUL-

~ONAR DERECHA, que se documenta, realizándose
ade-

aás una revi"ión bibliográfica completa acerca de la mis-

13.
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11
OBJETIVOS Y JUSTIFICACIONES

l. Presentar el primer caso de AGENESIA PULMONAR

derecha, documentado en Guatemala.

2. Hacer una revisión bibliográfica completa acerca de la

entidad.

3. Llamar la atención sobre una anomalia que
aunque

rara, debe tenerse en cuenta en el diagnóstico
dife-

rencial en niños Con anomalias congénitas y en adul-

tos con radiografias de Tórax atipicas.



III

MATERIAL Y METODOS

I. Protocolos de Necropias del Hospital Roosevelt y

Militar.

2. Historia Clinica del Paciente (Archivo del

Roosevelt ).

3.

5

Hospital

Hospital

Revisiém Bibliográfica sobre la literatura existente.
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IV

RESUMEN BIBLIOGRAFICO

AGENESIA PULMONAR

Definición:

La Agenesia Pulmonar es definida como ausencia uni-

lateral total del parénquima pulmonar; su estructura vascn-

lar de sosten y el bronquio, más allá de .
su bifurcación.

Fué descrita por primera vez por De Pozze(l)
quien

la descuhrió accidentalmente a la autopsia en una mujeraduita en

1673; )' fué diagnosticada clínicamente por primera vez por

Munchmeyer en 1885.

Clasificadón:

Schneider(2) en sn clasificación anatómica de Agenesia

Puimonar, describe 3 tipos principales de ésta anomalía:

I AGENESIA VERDADERA: No hay evidencia de teji-

do pulmonar; bronquio y, estructura vascular en el la-

do afectado.
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11 APLASIA: El bronquio está representado por una pe-

queña prominencia de la traquea, la cual está soste-

nida por un anillo de cartilago; no existiendo tejido

pulmonar.

.111 HIPOPLASIA: El bronquio está totalmente

pero reducido en tamaño y termina en una

formado

masa

carnosa sin lóbulos y está unid o al mediastino.

Más del 50 % de los casos en la literatura corres-

ponden al tipo I.

En 1968 la clasificación anterior fue modificada por

Scheehter(12) manteniéndose dicha modificación vigente en

"la actualidad:

AGENESIA APLASIA HIPOPLASIA

CLASE I

(Schechter 1968)

APLASIA BRONCONEUMONICA. Ausencia u-

nilateral (o bilateral) de todo el pulmón y

del árbol bronquial. Esto es llamado "Agene-

sia del Pulmón" en clasificaciones anteriores.

CLASE 11 DISPLASIA BRONCONEUMONICA. Interrup-

ción de la formación del árbol bronquial c;on

L

,
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ausencia de alvéolos.Llamado "Aplasia del Pul.

món" en clasificaciones anteriores.

CLASE 111

HIPOPLASIA BRONCONEUMONICA. Todo el pul-

món está reducido de tamaño o un lóbulo del

pulmón está ausente.

CLASE IV

ECTOPLASIA BRONCONEUMONICA. Desplazamien-

de parte o de todo el pulmón; con fistula tra-

queoesofágica.

FRECUENCIA:

Es extraordinariamente rara; Olcott y Dooney
(3)

encontraron el primer casO en una autopsia entre más de

10,000 necropsias efectuadas en el New York Hospital;

Theremin encontró 2 entre 30,000 Necropsias lo

que Schechter en 1968(12).

mismo

I

J-

Oyamada, Gasul & Holinger(4) en su exhaustiva

revisión (todos los casos. reportados hasta 1953) reportó

48 agenesia. pulmonares unilaterales, de las cuales 21 fue. I

I

11
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ron femeninos; 20 femeninos; 20 masculinos y en 7 no

reportaron el sexo, correspondiendo en total 23 al

derecho y 25 al lado izquierdo. Maltz & Nadas(I);

lado

1968, reportan 148 casos, 57 fueron masculinos y 74 fe-

meninos; correspondiendo 74 al lado derecho y 72 al la-

. do izquierdo; lo que nos hace asumir que es ligeramen-

te más frecuente en mujeres(12),(14); encontrándose igual

frecuencia para ambos lados (según ambas revisiones).

Fluctuando las edades desde Recién Nacidos hasta a-

dultos de 72 años en la revisión de Oyamada(4) y des-

de 2 días hasta 41 años en la revisión de Maltz & Na-

das(I).

ETIOLOGIA

Se han postulado 3 posibles causas de: Ausencia Con-

gé!rita ,Unilateral del pulmón(I):

'.,

1; Explicándose la prlmera(5) por la ocurrencia de Age-

nesisen gemelos idénticos; en un par, ambos care-

en

,
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dan del pulmón derecho; en otro, un gemelo carecía

del pulmón derecho y su gemelo del pulmón izquier-

do y en otro, solo uno de los siameses gemelos c,a-

reda de un pulmón con respecto a la etiología

nética.

ge-

11 La segunda observación(6) de ésta agenesia se refiere

a la administración en ratas, de una dieta deficiente

en Vitamina HA"; lo que proporcionó mayor frecuen-

cia de Agenesia Pulmonar sugiriendo con ésto bases

teratogénicas para ésta entidad.

III La tercera causa fué observada por Parke(l7) quien

encontró que los divertí culos pulmonares de roedores,

podían modificarse por compresión de los pulmones,

cerrando los canales pleuroperitoneales y los surcos

costofrénicos y por crecimiento de los órganos conti-

guos. En los humanos, Smith(18) se encontró un cua-

dro de ausencia del pulmón después de aplastamiento

traumático del bronquio principal.

La causa de la Agenesia Pulmonar es
obscura(7),(ll);

Meckel y Fleischmann(8) explicaron la condición sobre ba-

ses filogenéticas comparándolo con reptiles.
Klebs(9) 'consi-

1

I
l'j
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deró que la agenesia del pulmón derecho se debe a

excesiva tensión de Amrrión cuando el embrión es rotado

hacia la izquierda; el desarrollo del pulmón derecho

inhibido, más ésto no explica la ausencia del pulmón izo

quierdo.

Eppinger(10) sugirió que el agrandamiento y desplaza-

miento de el Timo fué responsable en el fallo del desa-

rrollo del pulmón izquierdo del caso de Tichomiroff. Sin

embargo, éste consideró que el Hidrops fetalis o alguna

otra falla temprana intratorácica o infección fué la causa

de éste defecto.

es laLa más plausible y racional explicación

Schwalbe, descrita por Arey(19):

"Una evaginación como surco crece en el lado ventral. del

esófago en el embrión humano de 3 mm. De la termi-

nación posterior alargada del surco, crecen hacia afuera 2

pequeñas yemas. Posteriormente en el desarrollo, el

mordio destinado para la tráquea y el esófago se

pri-

separa

por una constricción interrumpida en el extremo cefálico

por la laringe, como puede ser observado en el embrión

al final de la 5a. semana. En el desarrollo posterior

las yemas pulmonares, evaginaciones huecas crecen dentro

Ir

la

es

de

de

J-
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de una envoltura de tejido conectivo, alargándose rápida-

mente y ramificándose para producir un sistema tubular

con aspecto de árbol. En los finos tubos terminales,' apa-

recen pequeños crecimientos saculares los cuales

yen los alveolos".

constitu-

DIAGNOSTICO

La historia clfuica usualmente no es característica. El

comienzo de los síntomas acaece en edades completamente

diferentes, no obstante una historia de Infección Respira-

toria recurrente durante los primeros años de vida es ci-

tada (4). Las marrifestaciones clínicas consisten a veces en

taquipnea; cianosis, estridor; taquicardia; asimetría

respiración sibilante; un hemitórax con expansión

torácic3;

torácica

menos amplia que el otro; murmullo vesicular ausente al

principio en el lado de la agenesia y después presente

aunque disminuido enfrente de el lóbulo superior; donde

éste se ha herniado del otro lado de la línea media.

Se descubre gran desviación de el corazón y del me-

diastino hacia el lado afectado por inspección y palpación

del latido apical. Hay resonancia o hiperresonancia y mur-

mullo vesicular reforzado en el lado normal y no se aus-

.

~
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cultan ruidos. anormales. La asimetría del tórax con o sin

escólioSÚ! es un hallazgo común pero no universal; el dia-

fragma en el lado afectado está elevado pero no imnóvil.

(1), (2), (3), (4), (7) (11) (15) (16).

. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Esta entidad debe diferenciarse de la Atelectasia masi-

va de un pulmón entero; un tumor sólido; un quiste lí-

quido; un derrame pleural; neumotórax. En un adulto de-

berá tenerse en cuenta la hipoplasia del pulmón; fibrotó-

rax producido por tuberculosis con neumotórax; toracoplas-

tia o neumonectomía; bronquiectasias y carcinoma

quiogénico.

bron-

SIGNOS RADIOLOGICOS

El diagnóstico de ausencia congénita del pulmón

primeramente sospechada al ver los Rayos X de tórax,los

cuales revelan opacidad completa y desviación del conteni-

do mediastinal dentro del hemitórax vacío. Se observa el

borde derecho de." el corazon y el mediastino como una línea

perpendicular en .el borde izquierdo de el esternón o por

dentro del mismo;" cuando la agenesia es del lado' dere-

\-

es
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cho, el borde izquierdo de el corazón está muy a la. de-

recha del esternón y a menudo toda la sombra cardíaca

se continúa con la del hígado.

La tráquea se desvía hacia el lado afectado; la her-

niación pulmonar hacia el hemitóraz vacío aumenta con la

edad y puede ser fácilmente demostrado por fluoroscopía.

Si en cualquier parte se observa pubnón aireado, sea muy

hacia afuera o hacia la base, no se trata de una agene-

sia completa,. sino de atelectasia incompleta o de hipopla-

sia de un pulmón.

BRONCOS COPIA

A menudo se observa la carina a través del broncos-

copio, el único bronquio principal parece una continuación

de la traquea, dirigiéndose por lo común en línea recta

al hemitórax que contiene el pulmón normal.

BRONCOGRAFIA

El bronrograma (con aceite 10dado; no deberá ser u.

sado si existe estenosis traqueal o bronquial)(12) demues-

tra la ausencia del bronquio principal; por lo regular son

I,,

I

.

I
I

1I

~
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nonnales los broncogramas del pulmón bien desarrollado,

excepto por la desviación del árbol bronquial hacia el la-

do opuesto y la presencia de la hernia pulmonar hacia

el mediastino anterior y porción superior del

contralateral.

hemitórax

ANGIOGRAMA

Es de incomparable ayuda diagnóstica(I), la presencia

de arteria pulmonar ramificada en el lado afectado indi-

can la presencia de tejido pulmonar en dicho lado, pu-

diéndose demostrar mediante éste procedimiento el grado

de variación de rotación de el corazón.(I),(2).

El Electrocardiograma también es de ayuda

ea, especialmente cuando existe dextrocardia.(I)

diagnosti-

ANOMALIAS ASOCIADAS

Aproximadamente el 500/0 presentan anomalías asociadas (7)

(2), (1), (12), entre las que podemos enumerar: Ano

perforado, ausencia de diafragma, fístula esofagotraqueal, ti-

mo accesorio, timo hipertrófico, hipoplasia facial, hernia

diaúagmática en el lado afectado, dextrocardia, anencefalia,

L

L1-

lm-
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ausencia del nervio vago, anonnalidades óseas como ausen-

cia del radio, vasos renales anómalos, adhesión de el pe-

ricardio, quiste dermoide de el ojo, y anomalías cardracas

muy numerosas para mencionadas, si hay' agenesia derecha,

el pulmón izquierdo presenta frecuentemente 3 lóbulos; a-

tresia esofágica, hemivertebra, espina bífida y fusiones cos-

tales, ductus arterioso persistente, paladar hendido, defor-

mación de la oreja y ausencia de la mano homolaterales.

PRONOSTICO

El 500/0 de los niños con agenesia pulmonar, falle-

cieron dentro de los primeros 5 años de vida y más de

el 200/0 muere al momento de el nacimiento o en el

primer mes de vida por anomalías concomitantes- (12),(14)

La mayoría mueren durante el curso de infecciones

repetidas de las vías respiratorias inferiores. Algunos duran-

te la broncoscopia mientras se intentaba extraer un cuer-

po extraño del único bronquio principal que había perma-

necido asintomático hasta aquel momento.

Las personas con agenesia pulmonar izquierda tienen

mayor sobrevida que las personas con agenesia pulmonar
"



Sobre vida Pulm ón
(años)

Derecho Pulmón Izquierdo
(50 Casos) (59 Casos)

1 16 35

5 9 32

10 8 26

20 7 20
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derecha. (4), (12), (14).

CUADRO No. 1

No se observó diferencia importante Por lo que respec-

ta al porcentaje de defectos concomitantes, por lo tanto se

asume la agenesia de el lado derecho es más peligrosa que

la del lado izquierdo.

La explicación a ésta aseveración la encontramos

que la desviación mediastínica es mayor len a agenesia de

el lado derecho; como consecuencia de ésto, hay mayor

. desviación lateral de los grand es vasos y de los grandes

en

bronquios, los cuales sufren una daco adura o compresión

durante el proceso. El predominio de las enfermedades de

e~
tracto respiratorio inferior en las historias de los pa-

CIentes nos indica que la anómala posición de los bron-

quios gruesos constituye el factor de mayor importancia.

(3)

L
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TRATAMIENTO

No se conoce ningún tratamiento definitivo; todo es-

fuerzo deberá ser dirigido para evitar infecciones

pulmón que está presente.

elen

Al parecer resulta beneficiosa la terapéutica antimicro-

biana en los pacientes con infecciones de las vias respi-

ratorias inferiores a repetición. Se ha sugerido que en la

agenesia de el lado derecho estaóa indicado tratamiento

quirórgico, introduciendo en el hemitórax vacío
esférils

plásticas, con el fin de evitar la desviación de los órganos mediastí -
nicos y la reparación de las anomalías asociadas; sin em-

bargo, todo procedimiento quirórgico deberá
posponerse

hasta que el único pulmón alcance su máximo tamaño y

desarrollo; excepto por supuesto cuando esté de por me-

dio la vida del paciente. (1), (3), (4), (12), (14)
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V
PRESENTACION DEL CASO

H. de H.G.P. femenino, 48 hrs. de edad, consultó el 29/

11/76, por presentar regurgitación y crisis de cianósis post-

prandiales. Paciente producto de embarazo a término, Par-

to Eutósico Simple, atendido en Hospital Departamental. 2

hermanos vivos y 5 han muerto por "edema" Madre a-
ma de casa y Padre agricultor. No refieren antecedentes

patológicos.

Al e:umen físico: Paciente con llanto sin lágrimas, piel

COn turgencia disminuido, llanto es débil. Cabeza simétrica,

fontanelas normales, cabello bien implantado. IIoca con pre-

sencia abundante de flemas con material alimenticio. Tó-
rax: simétrico, con dificultad respitarotia.. Pulmoues con es-

tertores ocasionales diseminados en ambos campos. Corazón

sin soplos. Abdomen timpánico, moderada distensión, no

visceromegalia, ruidos aparentemente normales. Cordón um.

bilical; cicatrizando. Extremidades simétricas, no edema,pul.

sos periféricos presentes, coloración normal. Columna

tebral simétrica.

ver~

Se ingresó con Impresión CUnica de: ATRESIA ESOFAGI-

CA CON FISTULA TRAQUEOESOFAGICA.
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EVOLUCION

El mismo días de su ingreso se le realizó gastrosto-

mía sin complicaciones, paciente tolera acto quirúrgico. E-

xámenes de laboratorio revelan: Hemoglobina:

Hematocrito: 500/0.

16.8 gms.

El estudio radiológico previo a la intervención reveló:

Densidad en hemitórax derecho: Posiblemente Neumonitis

Química, Abdomen: Distensión severa de cámara Gástrica.

Trago de Bario: Imagen de bolsa ciega en tercio

mal de esófago.

proXI-

L

~..

Foto No. I

Esquema de Fístula traqueoesofágica.

L..
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Al segundo día de su ingreso se le realizó cierre de

Fístula Traqueoesofágica y anastomosis término terminal de

esófago, el control de laboratorio reveló: Hemoglobina 15.

4 gms; Hematocrito: 480/0; Bilirrubinas totales: 7.6 mgs

%; Directa: 0.2 mgs %; Indirecta: 7.4 mgs %.

Paciente con deterioro progresivo de su estado gene-

ral, principalmente presentando dificultad respiratoria. Rayos

X de Tórax de control evidenciaron atelectasia masiva de

Pulmón derecho e infiltrado parahiliar Izquierdo. 72 horas

post operatorias, paciente presenta paro

irreversible.

cardiorrespiratorio

.
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HALLAZGOS DE NECROPSIA

Los hallazgos más importantes en éste caso están ma.
njfestados por la ausencia del Pulmón de el lado

dere-cho, encontrándose al examen agenesia de el bronquio
de-recho. m pulmón de el lado izquierdo

presenta un infil-
trado probablemente de tipo bronconeumónico congestivoy una cisura

transversal que lo divide en 2 lóbulos simé.

tricos. Los puntos de sutura a nivel de la traquea se en.

contraron en buenas
condiciones; el calibre de la traquea

fué normal. A la disección del árbol arterial se encuentra

la arteria pulmonar izquierda que va al pulmón
correspon-diente, presentando una bifurcación que iniciándose muycerca de su nacimiento

rodea la traquea por el lado de.
recho y se hace posterior

cruzando por detrás de la tra.
quea para desembocar en el lóbulo superior de el pulmón

izquierdo. El retorno
venoso en el lado izquierdo

es nor.mal hacia la auricula
izquierda pero no hay orificios pa-

ra desembocadura de las venas pulmonares del lado dere.
cho. (Ver Foto No. 4). A la disección del corazón

encuentra una comunicación interauricular amplia. Las

se

nas desembocan
normalmente; la arteria puJmonar así co.

ve.

.
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mo la aorta nacen nonnalmente y las válvulas auriculoven-

triculares son nonnales. (Ver Foto No. 5).

i

1I

11

El estómago presentaba el orificio de la gastrostomia

en buenas condiciones; el bazo es nonnal y hay presen-

cia de un bazo supernumerario. El resto de los

no muestra anormalidades macroscópicas.

órganos

DIAGNOSTICO:

L

2.

A§:~~E-~,LDE!d~.Q.L..l\!mL!2E.Il.E..G...IW-

E!BT!11!LIMQ!IE-Q.E..@.1'A..!!KA-

!!.AZ.Q._~W.E.RE.!JM.EM.BJ.Q.

~~LA.P.J>_.l'j)1iT_QfE-Il.ALQ..Ii!IL.D.Ed;QRRE!:;.g:.QE_l>.E-

E!BT!l1A_IMQ!IE-Q.~j).1'A..!!I(;A_Q.I~IALY_A~A~LQ:.

MQ~!B_.TERM1~Q._LE...R_MJ~A1_DEL~~QfAGP-,-

3.

4.

Dx HISTOLOGICO:

BRONCONEUMONIA HEMORRAGICA

ASPIRACION DE CONTENIDO GASTRICO

Foto No..3

Agenesia Pulmonat Derecha.

l.
I

~
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Foto No. 5

,'-.-"",-



37

VI
COMENTARIO

Se presenta un caso de Agenesia Pulmonar derecha,

el primero documentado en Guatemala. Dicha entidad no es

incompatible con la vida, aunque está asociada como en

éste caso con anormalidades congénitas (Fístula traqueoeso-

fágica, estrechez esofágica y Bazo supernmnerario) que con

frecuencia comprometen la vida de los pacientes.

Es de hacer notar que a pesar de que el procedi-

miento quirúrgico reparador expuso el interior de la cavi-

dad del lado afectado no fué hecho el diagnóstico de la

anomalía; probablemente por haber estado la cavidad par-

cialmente ocupada por tejido pulmonar herniado. Si se le

hubiera mantenido al paciente con la gastrostomía y, se hu-

biera esperado algún tiempo hasta obtener mayor creciM

miento y madurez pulmonar; éste hubiera sobrevivido con

la anomalía, ya que su inmadurez y el tramna quirúrgico

del procedimiento corrector, asociado a la lesión del pul-

món único, secundaria a aspiración; comprometieron severa-

mente la sobrevida del paciente.
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VII
CONCLUSIONES

1. La Agenesia Puhnonar, es una entidad extremadamen-

te rara en nuestro medio y en otras partes del mun-

do.

2. Es ligeramente más frecuente en pacientes del sexo Fe-

menino, e igualmente frecuente para ambos lados.

3. No es incompatible con la vida ya que en la literatura

revisada se encontraron casos desde Recién Nacidos has-

ta adultos de 72 años.

4. La entidad con la que frecuentemente se confunde

con atelectasia pulmonar masiva del Recién Nacido.
es

5. Aproximadamente el 500/0 tienen anomali'as

asociadas.
congénitas

6. .Los pacientes con Agenesia Pulmonar Izquierda lienen

mayor sobrevida que las personas con Agenesia Pul-

monar Derecha.

.
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7. Todo procedimiento quirúrgico deberá posponerse has-
.

ta que el único pulmón alcance su máximo tamaño

y desarrollo; excepto en aquellos pacientes en quie-

nes las anomalías por corregir comprometen seriamen-

te la vida.

L 1
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