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Agenesia Pulmonar Derecha Asociada a

neumonia Adquirida En La Comunidad:
Reporte De Un Caso

Right Lung Agenesis Associated Pneumonia
Community-acquired: Case Report

Resumen

La agenesia pulmonar es una entidad infrecuente que se caracteriza por
ausencia del tejido pulmonar y de estructuras bronquiales por interrupcién de
su desarrollo entre la cuarta o quinta semana de gestacion. La anomalia afecta
por igual a ambos sexos y se estima que su incidencia es de 1 por 10000 a 15000
autopsias. Presentamos el caso de un escolar masculino, de 11 afios de edad, con
cuadro clinico caracterizado por tos no productiva de 2 semanas de evolucidn,
concomitantemente presento fiebre en los ultimos 3 dias motivo por el cual acude
al Hospital Regional Atlantida de la Ceiba, Honduras. El examen fisico reveld una
discreta disminucion de la expansibilidad pulmonar derecha, murmullo vesicular
disminuido en hemitdrax derecho, con roncus y crepitos en el campo izquierdo,
con leve tiraje subcostal. La realizacién de una radiografia de térax reveld:
ausencia de lucencia pulmonar derecha. Se realizé TAC reportando: diagnostico
compatible con agenesia pulmonar. Es importante destacar que este paciente tuvo
un curso caracterizado por infecciones respiratorias a repeticion. Se presenté del
lado derecho como un hallazgo casual asociandose a neumonia adquirida en la
comunidad.

Palabras claves: Agenesia pulmonar derecha; Neumonia

Abstract

Pulmonary agenesis is a relatively infrequent entity characterized by the
absence of pulmonary tissue and bronchial structures due to an interruption in
its development between the fourth and fifth gestation week. This birth defect
affects both female and male in equal proportion. It’s has been estimated that
its incidence has been around 1 per every 10000 or 15000 autopsies. We present
the case of a 11 year-old male, the patients clinical manifestations consisted
nonproductive two week long cough, concomitantly he presented a 3 day long,
reason why he attends to Hospital Regional Atlantida in La Ceiba, Honduras.
Physical examination revealed a discrete decrease in right pulmonary expansion
and vesicular murmur, in the right Hemithorax, accompanied by rhonchus, left
predominant crackles and mild subcostal retractions. An X-Ray exam revealed
absence of right pulmonary radio lucidity. A CAT scan has been ordered to verify
the finding reporting: pulmonary agenesis compatible diagnosis. It is important to
outline that pulmonary agenesis in this particular case had a repeating respiratory
infections course, it presented itself on the right side as casual finding associated
with community acquired Pneumonia.
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Introduccion

La agenesia pulmonar se caracteriza por la ausencia del tejido
pulmonar y 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% [1]. La agenesia pulmonar es la ausencia
total del parénquima pulmonar, estructuras vasculares y/o el
bronquio mas allda de la bifurcacion [2]. Las manifestaciones
clinicas dependen basicamente de las anomalias presentes o de
complicaciones, como neumonia, bronquiolitis, asma entre otras
de la via respiratoria inferior [3]. Dentro de las malformaciones
frecuentes en la agenesia derecha, que representan el 37.5% son
cardiovasculares, como la persistencia del conducto arterioso
y el foramen oval [3]. También pueden presentarse otro tipo
de anomalias como atresia duodenal, fistula traqueoesofagica,
malformacion renales y faciales [3]. Dichas malformaciones
congénitas del pulmdn 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 [4]. A pesar de no existir
un pulmon el paciente puede permanecer ser asintomatico por
mucho tiempo hasta su diagnosticé [5]. Fue descrita por primera
vez por De Pozze en 1673 quien la descubrié de manera accidental
en una autopsia de una mujer adulta [6]. En la literatura médica
hay reportados aproximadamente de 200 a 300 casos como
anomalia aislada en un pequefo porcentaje, en el resto de los
casos se presenta dentro de un conjunto de malformaciones
complejas o asociada a malformaciones ipsilaterales [7,8].

Caso clinico

Se trata de un escolar masculino de 11 afos de edad, residente
de la Ceiba, Atlantida, Honduras, que acude al Hospital
Regional Atlantida con cuadro clinico caracterizado por tos
no productiva de dos semanas de evolucion sin predominio
de horario, exacerbandose con el ejercicio y cambio de clima,
concomitantemente presentd fiebre de 3 dias de evolucién no
cuantificada, subjetivamente alta, acompafiada de escalofrios
y diaforesis. Con antecedentes personales patoldgicos de
infecciones de vias respiratorias a repeticiones durante los
primeros afios de vida (bronquiolitis y resfriado comun). Al ser
evaluado se encontraba en regular condicién general, mucosas
hidratadas, conectado al medio, lucido y consciente, no tdxico,
con Glasgow 15/15. Sus signos vitales fueron una frecuencia
cardiaca de 93 Ipm (latidos por minuto), frecuencia respiratoria de
26 respiraciones por minuto, 38.7 grados Celsius de temperatura,
P/A de 100/70 mmHg y peso de 32.5 kg En el examen fisico se
encontrd: ORL: fosas nasales permeables con rinorrea hialina
bilateral, sin aleteo nasal.

Corazén:ritmoregular con ruidos cardiacos ritmicos intensificados
en hemitérax izquierdo, sin otros ruidos cardiacos patoldgicos.
Pulmones: discreta disminucidn de la expansibilidad pulmonar
derecha, con murmullo vesicular disminuido en hemitdrax
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derecho, con roncus y crepitos en campo pulmonar izquierdo
acompafados de un leve tiraje subcostal. Abdomen: blando no
distendido, no doloroso a la palpacion superficial y profunda,
ruidos intestinales presentes. Extremidades: simétricas sin
presencia de edema, con pulsos periféricos presentes. Paraclinica
reportd: Hemoglobina: 8.7 g/dl; Hematocrito: 26.8%; Plaquetas:
482000/mm? Leucocitos: 13300/mm3? Neutréfilos: 71.4%;
Linfocitos: 27.3%. Glicemia: 82 mg/dl; Creatinina: 0.30 mg/
dl; Serologia V.D.R.L: NO Reactivo, niveles de hierro 90.2 ug/dl
(normal: 59-148 ug/dl), ferritina en sangre 168.4 ng/ml (normal:
7-142 ng/ml). Proteina C reactiva: negativa. Oximetria revelo
saturacién de oxigeno del 96%. Se indica radiografia de Torax P-A
donde se mostraba una opacidad homogénea radiopaca en el
campo pulmonar derecho (Figura 1).

El paciente fue ingresado entonces con el diagndstico de
neumonia derecha adquirida en la comunidad recibiendo
como tratamiento penicilina cristalina 1600000 Ul (unidades
internacionales) IV cada 6 horas mas claritromicina 15 mg/kg/
dia v.o cada 12 horas por 10 dias mas acetaminofén de 500 mg
cada 6 horas y nebulizaciones con salbutamol 10 gotas en 3 cc de
solucién salina normal cada 6 horas. En vista de la inconsistencia
de los hallazgos clinicos se indica TAC (Figura 2).

Dados los hallazgos clinicos, paraclinicos y radiolégicos que
evidencian la agenesia pulmonar, con y espirometria con 6
esfuerzos regulares, no logra tiempos espiratorios de 3 segundos
ni curvas aceptables Conclusion diagndstica de la funcion
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- Radiografia P-A de tdérax. Ausencia de lucencia
pulmonar derecha a excepcion de imagen lucente
paravertebral derecha que podria tratarse de
segmento pulmonar por hipoplasia pulmonar o
colapso total del pulmon. Otra posibilidad es I6bulo
superior de pulmoén izquierdo que se extiende por
sobre expansién pulmonar hacia el lado derecho
con agenesia de pulmodn derecho. No infiltrados
ni nédulos en pulmdn izquierdo. Silueta cardiaca
de tamafio normal traccionada a la derecha al igual

K que el mediastino. j
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Tomografia axial computarizada con cortes axiales
desde los vértices pulmonares hasta los angulos
costo frénicos, no se visualiza pulmén derecho,
con ocupacién del hemitdrax respectivo por silueta
cardiomediastinica, broncograma basal derecho.
En el pulmén izquierdo hay hiperinsuflacion
compensadora, sin infiltrados ni condensaciones.
Arteria pulmonar derecha funcional, no hay
derrame pleural vy pared toracica normal que
es compatible con el diagndstico de agenesia

K pulmonar. J

pulmonar: enfermedad pulmonar obstructiva moderada. El
paciente es dado de alta para seguimiento por consulta externa
por el servicio de neumologia por encontrarse asintomatico y con
buena respuesta clinica. Se le realiza espirometria con 6 esfuerzos
regulares, no logra tiempos espiratorios de 3 segundos ni curvas
aceptables Conclusién diagndstica de la funcidon pulmonar:
enfermedad pulmonar obstructiva moderada.

Discusion

Inicialmente, por clinica y principalmente hallazgos radiolégicos
hicieron creer al clinico tratante que el cuadro aqui presente era el
de una neumonia adquirida en la comunidad y colapso pulmonar
total, por consiguiente, se le manejo como tal, posteriormente
se le realizo TAC. Segun los hallazgos topograficos corresponde a
una Agenesia del Grupo | segln la clasificaciéon de Schneider. La
agenesia pulmonar se clasifica segin Schneider y Schwalbe en
tres grupos en el llamado complejo agenesia hipoplasia:

1. Agenesia pulmonar: ausencia total de pulmon, bronquio y
arteria pulmonar.
2. Aplasia pulmonar: ausencia total de pulmén y arteria
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pulmonar con un bronquio principal rudimentario.
3. Hipoplasia pulmonar: bronquio y arteria pulmonar

hipoplasicos con una cantidad variable de tejido pulmonar

[9].
La radiografia de térax muestra Ausencia de lucencia pulmonar
derecha a excepcién de imagen lucente paravertebral derecha
que podria tratarse de segmento pulmonar por hipoplasia
pulmonar o colapso total del pulmodn. El diagnédstico diferencial
de agenesia pulmonar incluye la atelectasia total de un pulmén,
los cambios posneumonectomia, el fibrotodrax, el cuerpo extrafio,
la hipoplasia pulmonar y la agenesia del hemidiafragma [10].
La Tomografia axial computarizada es el método de imagen de
eleccién para el diagnéstico y deteccion de malformaciones
toracicas asociadas y en esta se evidenciara la ausencia de tejido
pulmonar y que la circulacion depende de un solo hilio [10].
La Resonancia magnética de térax presenta también un alto
rendimiento diagndstico, en especial porque permite efectuar
cortes en multiples planos, con excelente demostracion de la
anatomia bronquial y del resto de las estructuras del térax [10].
El tratamiento en la gran mayoria de los casos solo requiere un
manejo conservador de los cuadros respiratorios agudos. En
casos de descompensacion cardiovascular severa o recurrente,
se ha empleado con éxito la implantacion en el hemitdrax
afectado de un expansor tisular para evitar el desplazamiento del
mediastino, lo que en teoria también permitiria una asistencia
ventilatoria mas agresiva, si fuese necesario, sin riesgo de
comprometer severamente el gasto cardiaco [1]. El prondstico de
esta patologia es variable y depende de las anomalias asociadas
ocasionando la muerte hasta en un 85% de los casos en el primer
afo de vida. La mortalidad es mayor cuando la agenesia afecta
al pulmén derecho, debido al desplazamiento del corazén y
sus estructuras vasculares hacia la derecha, causando asi una
muerte subita. Por otra parte, los pacientes pueden fallecer
por una infeccién pulmonar masiva o por las complicaciones de
la hipertension pulmonar [1]. La agenesia pulmonar unilateral
es una malformacion congénita poco comun la cual estd con
frecuencia asociada a alguna otra anomalia con alta tasa de
morbi mortalidad. Las manifestaciones clinicas son muy variables
presentandose con sintomas muy sutiles con taquipnea o disnea
leve hasta con sintomas respiratorios marcados y en muy malas
condiciones generales. Las manifestaciones mas frecuentes
consisten usualmente en infecciones respiratorias a repeticidn, en
Honduras es infrecuente esta patologia por lo cual se documenta
el caso ya descrito.
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