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INTRODUCCION

La agenesia pulmonar (AP) es una malformacién extremadamente
rara, representa 1 de cada 15 mil nacimientos, se asocia con otras
anomalias congénitas (cardiacas, esqueléticas, traqueales,
gastrointestinales, genitourinarias y sindromes genéticos); el lado
derecho es el mas afectado. La etiologia se desconoce. Entre las
hipdtesis propuestas se incluyen anormalidades genéticas, virales,
teratogénicas, deficiencia de vitamina A, acido fdlico y salicilatos.
La mortalidad es mucho mayor en agenesia pulmonar derecha
asociada a otras malformaciones.%?

OBIJETIVO

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

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Femenino de 40 semanas, G2, dos ultrasonidos obstétricos
referidos sin alteraciones. Cesarea por bradicardia fetal sostenida,
meconio, vigoroso, 2360 g, Apgar 8/9. Se coloca oxigeno por
camara cefdlica 8 It/min y se intenta pasar SOG sin éxito
sospechandose de AE. MAR con fistula perineal. Radiografia de
térax en donde se observa hemitérax derecho con opacidad total
(“pulmodn blanco”). Ultrasonido pulmonar (UP) en donde no se
identifica liquido ni pulmén colapsado en hemitdorax derecho.
Ecocardiograma con ausencia de la arteria y venas pulmonares
derechas [Figura 1]. Se corrobora el diagndstico de AP derecha y
ausencia de vasos pulmonares derechos por Angiotomografia
[Figura 2]. Laringoscopia reportando fistula distal con bronquio
derecho que termina en saco ciego. Plastia sin complicaciones sin
embargo presenta bradicardia ameritando manejo inotrépico. En
el postquirdrgico neumotoérax diagnosticado por UP. Se realiza
puncidn con aguja y posteriormente se coloca sonda pleural.
Toracotomia de urgencia, encontrandose fuga en el sitio de la
fistula en 2 ocasiones. La paciente presenta mala evolucidn clinica
a pesar del manejo y fallece. Se corroboran hallazgos anatémicos
en el estudio anatomopatoldgico.

AUXILIARES DIAGNOSTICOS

Ecocardiograma ausencia de arterias y venas pulmonares
derechas. Angiotomografia corrobora diagndstico de AP vy
ausencia de vasos pulmonares derechos. Laringoscopia reporta
fistula distal con bronguio derecho que termina en saco ciego.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La agenesia pulmonar unilateral tiene una tasa de mortalidad del
50% la cual se incrementa cuando se acompana de otras
malformaciones asociadas o se presenta del lado derecho. El
prondstico es mejor cuando se presenta del lado izquierdo sin
malformaciones cardiacas. El UP fue una herramienta util para
realizar diagnostico al pie de la cama del paciente critico. En una
revision sistematica reciente se han descrito 259 casos a nivel
mundial, de los cuales 153 son reportados del lado derecho y
bilaterales 182,

IMAGENES

Figura 1. Radiografia toracoabdominal y examen neonatal
asistido por ultrasonido en el punto de atencion

A. Placa de térax mostrando radiopacidad del hemitorax derecho. Se realiza estudio
con sonda lineal portatil identificando: B. Térax anterior corazén desplazado (eje largo
cardiaco). C. Térax posterior donde se identifica vaso pulsatil (aorta toracica),
ausencia de linea pleural y lineas A y no se identifican consolidaciones. Ultrasonido
cardiaco y cerebral demostrando: D: Ausencia de arteria pulmonar y venas
pulmonares derechas, unicamente identificando arteria pulmonar izquierda vy
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 vasodilatacion compensatoria.
VD: ventriculo derecho, SIV: septo inter ventricular, VI: ventriculo izquierdo, Ao: aorta,
VM: valvula mitral, AoT: aorta toracica, CAP: conducto arterioso permeable, API:
arteria pulmonar izquierda.

Figura 2. Angiotomografia contrastada y reconstruccion 3D.

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