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INTRODUCCIÓN

La agenesia pulmonar (AP) es una malformación extremadamente
rara, representa 1 de cada 15 mil nacimientos, se asocia con otras
anomalías congénitas (cardiacas, esqueléticas, traqueales,
gastrointestinales, genitourinarias y síndromes genéticos); el lado
derecho es el más afectado. La etiología se desconoce. Entre las
hipótesis propuestas se incluyen anormalidades genéticas, virales,
teratogénicas, deficiencia de vitamina A, ácido fólico y salicilatos.
La mortalidad es mucho mayor en agenesia pulmonar derecha
asociada a otras malformaciones.1,2

OBJETIVO

Describir el caso de un recién nacido con atresia esofágica (AE) tipo
3, AP derecha y malformación anorrectal (MAR).

PRESENTACIÓN DEL CASO CLÍNICO

Femenino de 40 semanas, G2, dos ultrasonidos obstétricos
referidos sin alteraciones. Cesárea por bradicardia fetal sostenida,
meconio, vigoroso, 2360 g, Apgar 8/9. Se coloca oxígeno por
cámara cefálica 8 lt/min y se intenta pasar SOG sin éxito
sospechándose de AE. MAR con fístula perineal. Radiografía de
tórax en donde se observa hemitórax derecho con opacidad total
(“pulmón blanco”). Ultrasonido pulmonar (UP) en donde no se
identifica líquido ni pulmón colapsado en hemitórax derecho.
Ecocardiograma con ausencia de la arteria y venas pulmonares
derechas [Figura 1]. Se corrobora el diagnóstico de AP derecha y
ausencia de vasos pulmonares derechos por Angiotomografía
[Figura 2]. Laringoscopia reportando fístula distal con bronquio
derecho que termina en saco ciego. Plastia sin complicaciones sin
embargo presenta bradicardia ameritando manejo inotrópico. En
el postquirúrgico neumotórax diagnosticado por UP. Se realiza
punción con aguja y posteriormente se coloca sonda pleural.
Toracotomía de urgencia, encontrándose fuga en el sitio de la
fístula en 2 ocasiones. La paciente presenta mala evolución clínica
a pesar del manejo y fallece. Se corroboran hallazgos anatómicos
en el estudio anatomopatológico.

AUXILIARES DIAGNÓSTICOS

Ecocardiograma ausencia de arterias y venas pulmonares

derechas. Angiotomografía corrobora diagnóstico de AP y

ausencia de vasos pulmonares derechos. Laringoscopia reporta

fistula distal con bronquio derecho que termina en saco ciego.

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES

La agenesia pulmonar unilateral tiene una tasa de mortalidad del

50% la cual se incrementa cuando se acompaña de otras

malformaciones asociadas o se presenta del lado derecho. El

pronóstico es mejor cuando se presenta del lado izquierdo sin

malformaciones cardiacas. El UP fue una herramienta útil para

realizar diagnostico al pie de la cama del paciente crítico. En una

revisión sistemática reciente se han descrito 259 casos a nivel

mundial, de los cuales 153 son reportados del lado derecho y

bilaterales 181.

IMÁGENES 

Figura 1. Radiografía toracoabdominal y examen neonatal 
asistido por ultrasonido en el punto de atención

A. Placa de tórax mostrando radiopacidad del hemitórax derecho. Se realiza estudio
con sonda lineal portátil identificando: B. Tórax anterior corazón desplazado (eje largo
cardiaco). C. Tórax posterior donde se identifica vaso pulsátil (aorta torácica),
ausencia de línea pleural y líneas A y no se identifican consolidaciones. Ultrasonido
cardiaco y cerebral demostrando: D: Ausencia de arteria pulmonar y venas
pulmonares derechas, únicamente identificando arteria pulmonar izquierda y
conducto arterioso permeable. E. Doppler continuo de todo el flujo de la arteria
pulmonar dirigiéndose por rama izquierda. F y G: Ultrasonido transfontanelar normal.
H, I: Dopplers cerebrales normales, con tendencia a vasodilatación compensatoria.
VD: ventrículo derecho, SIV: septo inter ventricular, VI: ventrículo izquierdo, Ao: aorta,
VM: válvula mitral, AoT: aorta torácica, CAP: conducto arterioso permeable, API:
arteria pulmonar izquierda.

Figura 2. Angiotomografía contrastada y reconstrucción 3D.

A-B. Agenesia de pulmón derecho y arteria pulmonar derecha, desplazamiento
mediastinal hacia la derecha, pulmón izquierdo hiperinsuflado. Presencia de fistula
traqueoesofágica.
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