UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA [
MEXICO

. FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO E
INVESTIGACION
SECRETARIA DE SALUD
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

TITULO DE LA TESIS:
AGENE! A PULMONAR: REPORTE DE 2
CASOS
TESIS PARA OBTENER EL TiTl O DE
ESPECIALISTA EN:

PEDIATRIA

PRESENTA:

DRA. DENIS YARAVI SOLANO VAZQUEZ

OR DE TESIS:
DR. GABRIEL GUTIERREZ MORALES

MEXICO, D. F. AGOSTO, 2014









ABSTRACT

Introduction. Pulmonary agenesis is a rare anomaly (1 in 15,000 live births) which
consists in a total absence or severe hypoplasia of one or both lungs. The clinical
spectrum of the unilateral agenesis could vary from early and severe respiratory
distress, recurrent pneumonia to being an incidental finding. The prognosis is

based on the presence of associated congenital abnormalities.

Material and methods. We present two cases of unilateral pulmonary agenesis in

patients at Tlaxcala’'s Children Hospital during 2012.

Results. Report details the case of a one-month old boy with left pulmonary
agenesis and interatrial communication and mild pulmonary arterial hypertension.
He had two resolved pneumonia incidents. The other case was a one-month oid
girl with right pulmonary agenesis, associated to muitiple heart malformations who

evolved to respiratory failure, heart failure and death.

Conclusions. Puimonary agenesis is a rare anomaly. Its outcome and prognosis

varies with the hemodynamics related to its location and associated malformations.
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INTRODUCCION

Las anomalias congénitas del aparato respiratorio comprenden un extenso
numero de patologias que pueden comprometer el desarrollo de cualquiera de los
organos que lo constituyen. Algunas de éstas se presentan como sindromes
clinicos caracteristicos, mientras que otras se consideran variaciones anatomicas
que no requieren tratamiento. En la mayoria de los casos no es posible determinar
la causa desencadenante de la sintomatologia; en general, se ocasionan por dos
mecanismos fundamentales: el genético y la influencia de factores del medio

circundante (mecanicos, fisicos, quimicos, hormonales e infecciosos).

Las malformaciones pulmonares congénitas son un grupo heterogéneo de
alteraciones en el desarrollo que afectan el parénquima pulmonar, la circulacion
pulmonar y el drenaje venoso.'2 Su frecuencia se estima entre 30 y 42 casos por

cada 10,000 habitantes.’

Las vias respiratorias se desarrollan de forma normal durante la tercera semana
de gestacion, cuando se desprenden del intestino anterior. Alrededor de la sexta
semana, las yemas de los pulmones primitivos se encuentran presentes y entre la
sexta y la decimosexta semanas se realiza una extensa ramificaciéon del arbol
bronquial. Entre las semanas 16 a 28, multiples ductos alveolares emergen de los
bronquios y se forman los alvéolos primitivos. El desarrollo alveolar verdadero (en
tamafo, mas no en numero) se realiza desde la semana 16 y hasta los primeros

dos afios de vida.®






CASO 1

Nifia de un mes de vida, producto de la segunda gesta, con antecedente de
amenaza de aborto a los dos meses, obtenida por via abdominal indicada por
oligohidramnios en unidad de referencia con peso 3200 g, talia 46 cm. Permanecié
hospitalizada en la unidad de cuidados intensivos neonatales por datos de
dificultad respiratoria, dextrocardia y labio y paladar hendidos. Fue egresada, pero
a los cinco dias posteriores ingresd por probable sepsis neonatal temprana.
Durante la hospitalizacién, se hizo el diagnéstico de reflujo gastroesofagico que se

traté con ranitidina y metoclopramida.

Al mes de vida, ingresa por dificultad respiratoria en nuestra unidad hospitalaria.
En la exploracion fisica presenta térax asimétricos con matidez a la percusién del
hemitérax derecho; en la auscultacién, ausencia ipsilateral de los ruidos
respiratorios, en el hemitérax izquierdo abundantes estertores crepitantes y
sibilancias basales. Una radiografia antero posterior de térax mostré opacidad total
de hemitérax derecho, con sospecha de agenesia pulmonar. La paciente
evolucioné clinicamente mal, requirié intubacién orotraqueal y ventilacion
mecanica. Un ecocardiograma mostrd dextrocardia, coartacion aértica preductal,
persistencia de conducto arterioso amplio, hipertension arterial severa de 63
mmHg, dilatacion de cavidades izquierdas, hipertrofia del ventriculo derecho,
foramen oval permeable, arteria subclavia izquierda aberrante. La tomografia
computarizada de térax con ventana para parénquima pulmonar, simple y
contrastada, revelé ausencia de puimon derecho, y sobredistensiéon del pulmon
izquierdo, desalojado hacia la derecha. Se diagnosticdé agenesia pulmonar

derecha. La paciente presenta deterioro hemodinamico y ventilatorio con eventos






CASO 2

Nifo, producto de la primera gesta, de madre de 17 afos, con antecedente de
amenaza de aborto a los tres meses. Recibid hierro y acido félico desde el gquinto
mes de embarazo. Se le realizaron dos ultrasonidos prenatales que se reportaron
normales. El nifio nacid por via vaginal; mostré esfuerzo respiratorio espontaneo al
nacimiento; Apgar 8/9, peso al nacer 2100 g, talla 41 cm. Durante un mes, se
hospitalizé en la unidad de cuidados intensivos por presentar dificultad
respiratoria; requirié ventilacion mecanica. Una placa de térax permitié sospechar
un derrame pleural. Fue enviado a nuestra unidad para valoracién. A su ingreso se
observd paciente con térax asimétrico por disminucidn del diametro
anteroposterior del hemitérax izquierdo, con disminucién de los movimientos
respiratorios ipsilaterales y matidez a la percusién. A la auscultacién ausencia de
los ruidos respiratorios. Hemitérax derecho con abundantes estertores crepitantes.
La radiografia de térax mostré radiopacidad de hemitérax izquierdo. Se realizé
tomografia de térax con ventana para pulmon, en la que se observé ausencia de
pulmén izquierdo. Con una fibrobroncoscopia se verificé la ausencia de bronquio
principal izquierdo. Un ecocardiograma permiti® ver una comunicacion
interauricular pequefa e hipertension arterial pulmonar leve (35 mmHg). A los tres
meses de vida, el paciente ingresé nuevamente a nuestra unidad por neumonia
adquirida en la comunidad. Se le traté con antimicrobiano y tuvo una evolucién

satisfactoria, por lo que fue egresado. {Fig. 3, 4-5, 6)
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ANALISIS

Existen varias clasificaciones de la agenesia pulmonar. En 1955, Boyden® la
clasificd en 3 grupos: |. Pulmén y arteria ausentes; 1l. Pulmén y arteria ausentes
con un bronquio rudimentario emergiendo de la traquea; y lil. Pulmén hipoplasico

con un bronquio completamente formado.

Existe otra clasificacién propuesta por Spencer la cual divide en tres grupos:6° 1.
Agenesia bilateral congénita completa; 2. Agenesia unilateral: a) Con ausencia
completa de bronquio, b) Con bronquio rudimentario pero sin tejido pulmonar, c)
Pobre desarrollo del bronguio principal con poco parénguima pulmonar; 3.

Agenesia lobar.

Schneider y Schwalbe la clasifican en tres grupos, en el llamado complejo

agenesia-hipoplasia:®7. 810
1. Agenesia pulmonar: ausencia total de puimén, bronquio y arteria pulmonar

2. Aplasia pulmonar: ausencia total de pulmén y arteria pulmonar con un

bronquio principal rudimentario

3. Hipoplasia pulmonar: bronquio y arteria pulmonar hipoplasicos con una

cantidad variable de tejido puimonar
a. Primaria: sin causa identificable

b. Secundaria: limitacién del desarrollc normal del puimén fetal
(oligohidramnios, malformaciones toracicas, hernias diafragmaticas,

masas pulmonares, etc.)
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El diagnostico se sospecha por la ausencia o disminucion de los ruidos
respiratorios en uno de los hemitérax. En la radiografia de térax se muestra
opacidad total en un hemitérax, hiperinsuflacion compensada y herniacién del
pulmén contralateral, hiperlucidez retroesternal y desplazamiento posterior de las
estructuras mediastinales.22 El diagnéstico se confirma al realizar una

tomografia computarizada e, idealmente, con una angio-TC o una angiografia. 12

En general, el pronodstico de la enfermedad se basa en la presencia de
alteraciones congénitas asociadas. La agenesia pulmonar derecha se ha
relacionado con malformaciones cardiacas (14%), gastrointestinales (14%),
esqueléticas (12%), vasculares (9%) y genitourinarias (9%)8. Ademas, tiene peor
pronodstico por las alteraciones hemodinamicas debido al desplazamiento del
corazén y el mediastino hacia la derecha, mismo que pudimos confirmar de
acuerdo a la evolucion de nuestros dos pacientes, tal como se observa en la

descripcion de los casos.
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