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Agenesia aislada de la arteria
pulmonar derecha

-
@ CrossMark

Isolated right pulmonary artery agenesis

Sra. Editora:

La agenesia unilateral de la arteria pulmonar (AUAP) es una
malformacion rara, que puede presentarse de forma aislada
o asociarse a malformaciones cardiovasculares, como tetra-
logia de Fallot, transposicion de grandes vasos, defectos
septales y anomalias del arco aértico'. En ausencia de mal-
formacion cardiovascular, su prevalencia es de uno por cada
200.000-300.000 individuos y suele estar infradiagnosticada
en la edad pediatrica.

Presentamos el caso de un lactante varon de 4 meses
de edad, sin antecedentes de interés y con ecografias pre-
natales normales, que ingresa por cuadro de bronquiolitis
aguda secundaria a virus Parainfluenza-3 y que en radio-
grafia de torax se observa una pérdida de volumen de
hemitorax derecho, ademas de un aumento de densidad en
el segmento anterior del lobulo superior derecho. Posterior-
mente ingresa en 2 ocasiones, a los 5y a los 8 meses, por
bronquitis obstructivas caracterizadas por tos, hipoxemia,
sibilantes y dificultad respiratoria. En el segundo ingreso
se aisla el virus respiratorio sincitial en aspirado nasofarin-
geo. En las radiografias de tdrax realizadas en esos episodios
se evidencia una progresiva disminucion de volumen de
hemitorax derecho, con desplazamiento mediastinico ipsila-
teral e hiperinsuflacion de pulmon izquierdo, con herniacion
de su lobulo superior hacia pulmon derecho (fig. 1). Los
hallazgos radiologicos descritos motivan la realizacion de
una tomografia computarizada (TC) toracica con contraste,
que muestra ausencia de la parte proximal de la arteria
pulmonar derecha con leve hipoplasia pulmonar ipsilate-
ral y 2 ramas colaterales originadas en aorta descendente
(fig. 2), que nutren pulmon derecho, de trayecto tortuoso
y con multiples ramificaciones. Los hallazgos son compati-
bles con AUAP derecha. Se completa el estudio cardiologico
con una ecocardiografia que descarta otras malformaciones
asociadas. Clinicamente, el paciente presenta bronquitis
obstructivas recurrentes de intensidad leve-moderada, con
periodo intercritico asintomatico y exploracion fisica nor-
mal. Su desarrollo ponderoestatural es adecuado y no recibe
ninglin tratamiento especifico, debido a la ausencia, por el
momento, de complicaciones o sintomas graves.

La AUAP se produce como consecuencia de la involucion
intrautero del sexto arco aortico, que condiciona la ausencia
de la parte mas proximal de la arteria pulmonar. El desarro-
llo pulmonar fetal y su anatomia broncovascular suelen ser
normales, debido a que la parte hiliar y distal de la arteria
pulmonar y sus ramas estan irrigadas por un conducto arte-
rioso persistente ipsilateral, pero sin conexion con el tronco
de las arterias pulmonares. Posteriormente al nacimiento,
debido al cierre de dicho conducto arterioso, se produce una
disminucion del flujo sanguineo que produce una hipopla-
sia pulmonar y desarrollo de colaterales aortopulmonares?.
Por estos motivos creemos que, en nuestro paciente, no se
detectaron anomalias en las ecografias prenatales, y que los
hallazgos pulmonares y vasculares se pusieron de manifiesto
poshatalmente.

Los pacientes con AUAP aislada suelen estar asintoma-
ticos, detectandose inicialmente la enfermedad como un
hallazgo casual al realizar una radiografia de térax. Otros
pacientes pueden presentar distrés respiratorio con insu-
ficiencia cardiaca, infecciones respiratorias recurrentes,
limitacién al ejercicio, hemoptisis y/o hipertension pulmo-
nar (HTP)®. En niflos menores de un afio, predominan los
sintomas de distrés respiratorio (56%) asociados a HTP y
desarrollo posterior de insuficiencia cardiaca. Mas alla del
ano de edad, pueden presentar infecciones respiratorias
recurrentes (23-37%) y/o hemoptisis (14-20%) por la exce-
siva circulacion colateral aortopulmonar. En la edad adulta
asocia también limitacion al ejercicio (18-45%). La explora-
cion fisica puede ser normal o auscultarse soplo cardiacoy/o
hipoventilacion con o sin ruidos patolégicos en el hemitorax
con hipoplasia.

El diagnostico definitivo ha de basarse en las pruebas de
imagen®. En la radiografia de torax se observa, en el mismo
hemitorax de la agenesia, un pulmoén disminuido de tamaio
con desplazamiento mediastinico ipsilateral asociado a hipe-
rinsuflacién pulmonar contralateral con posible herniacion
hacia el lado afecto’. El diagndstico se confirma con TC y/o
resonancia magnética toracicas con contraste, y se completa
con ecocardiografia.

El tratamiento mas aceptado actualmente en la AUAP
aislada va a ser conservador en las formas asintomaticas y
quirtrgica en aquellas con sintomatologia o complicaciones
graves®. La cirugia reparadora en 2 etapas, con implantacion
de stent y anastomosis quirurgica posterior, es la técnica de
eleccion. Algunos autores la realizan ain en casos asintoma-
ticos, pero su uso en esos pacientes es muy controvertido,
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Figura 1

Radiografias de torax a los 4 (A), a los 5 (B) y a los 8 meses de vida (C). Notese la marcada disminucion del tamano

pulmonar derecho y la desviacion mediastinica hacia ese mismo lado, asi como la hiperinsuflacion pulmonar izquierda con herniacion

del l6bulo superior.

Figura 2 A) TC toracica helicoidal con contraste. Se observa agenesia de la arteria pulmonar derecha e hipoplasia pulmonar
derecha. B) TC toracica helicoidal con reconstrucciones 3D. B.1) Detalle de la agenesia de la arteria pulmonar derecha. B.2) Ramas
colaterales desde aorta descendente que nutren parénquima pulmonar derecho. B.3) Hipoplasia pulmonar derecha.

debido a las altas probabilidades de reintervencion por
complicaciones posquirdrgicas, como la trombosis de la
anastomosis®. La HTP asociada se puede tratar con farmacos
antihipertensivos pulmonares y, en caso de hemoptisis se
realiza embolizacion arterial de las colaterales. Se recurrira
a la lobectomia o neumonectomia, siempre dependiendo de
la extension de la lesion pulmonar, en hemoptisis refracta-
rias a la embolizacion o infecciones respiratorias recurrentes
con complicaciones posteriores como las bronquiectasias.
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