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AGENESIA E HIPOPLASIA DE UNA ARTERIA PULMONAR

INTRODUCCION

La agenesia 6 hipoplasia de una arteria pulmonar son malforma-
ciones raras que repercutentanto en la hemodinamia del corazén co
mo en la funcién pulmonar, aumentando la presién del circuito me-
nor y causando disnea,cianosis & ambas, aunque también puede ser
asintomitica.

El corazdn derecho se sobrecarga, y de transcurrir suficiente
tiempo, la presidn pulmonar se eleva hasta grades extremos. Por
su parte el pulmén mal perfundido (hipoplasia de una arteria pul
monar) o sin perfusién (agenesia de una arteria pulmonar) contri
buye & la hipertensién del pulmén contralateral afectando la he-~
matosis.

El objetivo de este trabajo es analizar la patologfa relatada
les estu@ios especializados, y el tratamiento que se ha dado a
este tf;b de pacientes.

La decisién de discutir en forma conjunta los casos de agene-
sia y los de hipoplasia es debida a que el cuadro clinico es in=-
distinguible entre ambas patologfas y se diferencgan Gnicamente
al efectuar estudios especializados (estudios hemodinamicos) ade
mis que el tratamiento en ambos casos es similar.

ANTECEDENTES

La agenesia de una arteria pulmonar fué descrita inicialmente
por Fraentzel en 1868 como hallazgo de autopsia. El segundo ca-
50 de esta patologia fué descrito hasta 1920 también en una au -
topsia. Posteriormente se han informado de nuevos casos que has-

ta 1950 hacian un total de 19 casos. EL primer caso que se diag



nostiecd en vida en 1952 por Madoff y col. {(Anderson iQSB,Pool 1962)
Con el advenimiento de nuevas técnicas diagnésticas y el perfeccio-
namiento de los estudios hemodinémicos se diagnostica esta entidad
con mas frecuencia.
ANATOMIA PATOLOGICA

Consiste en la ausencia total 6 en la hipoplasia marcada de una
de las 2 ramas de la arteria pulmonar, presentandose ya Sea como -
defecto aislado & asociado a otras malformaciones cardiacas,siendo
las mas frecuentes por orden de importancia: tetralogfa de Fallot,
PCA,CIV vy otras.

La agenesia de una artgria pulmonar puede asociarse ademis de .-
malformaciones cardfacas a malformaciones pulmonares como: pulmén
hipoplasico, aplésico, con alteraciones en su arquitectura,secues-
tro pulmonar, bronquiectasias, hasta la ausencia total de un pul -
mén. (Ferencz 1961,Rubin 1962)

Algunos autores {(Pool 1962) consideran desde un punto de vista
muy estricto para hablar de agenesia de una arteria pulmonar comoc
entidad, s8lo aquellos caso$ en 108 que Se encuentra pulmén intac
to en el lado de la agenesia de la arteria, independientemente de
las malformaciones agregadas.

TiiDRIOLOGIA

En esta serie existen 4 tipos de alteraciones: 1) Agenesia de
pulmbén y de arteria pulmonar, 2) Hipoplasia pulmonar (disgenesi;
desde el punto de vista embriolSgico) con ausencia de una arte -
ria pulmonar,3) Hipoplasia tanto del pulmén como de la arteria -

pulmonar,4) Existe pulmén normal sin arteria pulmonar.



Las alteraciones sefialadas con los nimeros 1,2 vy 3 son maifbrﬁa-j
ciones compuestas de las arterias y del pulmén.

Las arterias pulmonares tanto derecha e izquierda tienen un ori-
gen mixto; la parte proximal se origina del segmento proximal del -
sexto arco aértico, mientras gque la parte distal de las arterias -
pulmonares se origina del pulmén.

El pulmén a su vez se origina de las yemas pulmonares derecha e
izquierda que constituyen parte del esbozo traqueopulmonar, y que -
se forma a partir de la pared ventral del intestino.anterior.

Aunque el desarrollo embriolégico de pulmones y arterias pulmona
res esta.int@mamente ligado, no es infrecuente que. haya patologia

~ecircunserita a pulmén & a arteria pulmonar.

Por “tal motivo es explicable que se combinen las alteraciones se

. fialadas en primer término (Anderson 1958)y que. puede haber agenesia
de una arteria pulmonar sin agenesia de . pulmén.
MATERIAL Y METODOS

Los casos para este estudio fueron tomados de una serie de 2,500
pacientes estudiados por cateterismo cardiaco en un perfodo de 13 -
afios . Se encontraron 12 casos (siete de agenesia y cinco de hipo-
plasia). En todos se efectuaron radiograffas de t6érax y ECG. y en
algunos; gammagrama pulmonar, broncografia,broncoscopﬁa, asi como
estudios histopatolégicos, en algunos casos se efectuaron tédos los
estudios.

Se incluye en los cuadros 1 y 2 junto con los pacientes de agene
sia , el caso de un paciente de un mes de edad, que tuvo trombosis
total de arteria pulmonar izquierda, siempre se consideré que tenfa

agenesia , hasta que se recibié el informe del estudio histopatolé-



‘%a

2°,ruido reforzado

CUADRO I
AGENESTIA DE UNA ARTERIA PULMONAR
Registro Edad Sexo Sfntomas Signos Kama Asociaciones
t : Ausente
.E. C. H. IC.
74297 13 afios M b. C. 8S. Reforzamiento D PCA
del segundo ruido
fiebre s
130520 3 afios M doler fiebre,tos,escolio~ I hipoplasia pulmén izquierdo
sis. CI. tuberculesis pulmonar
204971 13 dias F A. CD. 88, D hipoplasia pulmén derecho
nipoventilacién estenosis valvular pulmonar
derecha MAR. PCA.
257487 45 aias F D. C. . IC. CbD. D agenesia de vena cava inferior
hepatomegalia
hipoventilacion
derecha
208391 4 neses 13 A. CD. escoliosis D agenesia de pulmén derecho
asimetria de torax agenesia pulgar derecho
219918 5 dias I3 D. C. Ch. ; .
asimetria de térax b $ggi CLv. Co.Ao.
pulscs saltones hipoplasia pulmén derecho
128645 2 afios e HD. D. ©. C. §85. hepatomega- D PCA. tetralogfa de Fallot
lia,hipocratismo di=- atresia pulmonap
gital.
174329% |1 mes M D. ¢C. S§S. en C2-3 I trombosis total de arteria pulmo-

nar izquierda

Arasintomatico,C:cianosis,D:disnea,E: edema,H:hemoptisis,Co.Ac.coartacidn de aorta, CD:corazdn a la derecha
Ci:corazén a la izquierda, IC:insuficiencia cardfaca, S5S5: soplo sistﬁlico, MAR.malformacion anorrectal
* caso con trombosis total de arteria pulmonar izquierda.

VCSI: vena cava superior izquierda.



cUADRO IA.

HIPOPLASTA DE UNA ARTERIA PULMONAR

3b

en miembros inferiores

Registro Edad Sexo S¢ntomas Signos Rama Asociaciones
Hipoplasica
172400 Y meses M HD. cD. hipoplasia pulmén derecho
: . IR. paladar hendido ] cortocircuitos a/v pulmonares

209988 9 afios M IR. CI.

2°ruido acentuado I Hipoplasia puilmén izquierdo
215920 9 dias F D. C. C. IR.

hepatomegalia ambas secuestro pulmonar derecho
240575 19 dias ¥ D. 55, en C¢=4

2° ruido acentuado D hipoplasia pulmén derecho
233371 1 mes F c. CD. ausencia de pulsos D hipoplasia pulmén derecho

PCA, Co. Ao.
genitales ambiguos

C: clanosis, D:disnea,

CD:corazdn a la derecha, CI: corazén a la

1zquierda,ll: hipodesarrollo,IK: insufl-

ciencia respiratoria, SS. soplo sist8lico, Co.Ao, coartacién de la aorta, PCA:persistencia del conducto

aeterioso.



y
gico. El1 motivo de su inclusién es para gque sirva de comparacién
ﬁon los otros casos.

RESULTADOS

Entre los casos de agenesia hubo 5 nifias y 2 nifios con edades
entre 5 dias y 13 afios, en 4 de los cudles hubo disnea y cilanosis
insuficiencia cardiaca en 2 de ellos. Dos de los pacientes eran

"asintomaticos y en el otro caso la sintomatologfa era debida a un
proceso infeccioso agregado a su padecimiento de base. El1 pacien-
te con trombosis de la arteria pulmonar inicio su cuadro a los 8
dias de edad con disnea, cianosis e insuficiencia cardiaca.

Los casos de hipoplasia de arteria pulmonar fuerﬁn 3 nifias y 2

. nifios (cuadro . la), .con edades entre 8 dias y 9 afios. Dos de los
.pacientes padecieron frecuentes infecciones de vias aereas, uno
con disnea y.cianosis, otyro con disnea y otro con cianosis distal.

Radiologicamente siemprg hubo desalojamiento del corazén: a la

-derecha en 4 casos, en uno a la izquierda; se encontraba en posi-
cién normal en los otros 3 casos en que el pulmén del lado afecta
do era normal. En los pacientes con hipoplasia de arteria pulmo-
nar se encontrS desalojado hacia el lado afectado, a excepcién de
un caso en el que la afeccidén era bilateral.

Tabto en los casos de hipoplasia comc en los de agenesia el -

“ pulmén del lado sano se apreciaba con un aumento de la vasculari-

dad y sobredistencifn en contraste con el pulmbn contralateral.

El ECG tanto en los casos de agenesia como en los de hipopla -
sia mostré crecimiento de aurfcula y ventriculo derechos, incluso

en los casos de agenesia de rama izquierda de la arteria pulmonar



y ademds en uno de los casos con hipoplasia mostrS blogueo incom-
pleto de rama derecha del haz de his. (209888)cuadros II y IIa.

Setefectué gammagrama pulmonar en 5 de los 8 casos con agene -
sia. MostrS exclusidn del pulmén afectadé en 3, captaci§n del pul
mén afectado en un caso (74297), y mostrd pequefic esbozo pulmonar
en el caso con trombosis. ELl pulmén contralateral en todos los -
casos mostrdé hipercaptacién y aumento de tamafio compensatorio.

En los casos con hipoplasia se efectu$ en 4 de los 5 pacientes
mostrd en 3 de los casos esbozo pulmonar en el lado afectado y en
el contralateral hipertrofia compensadora, solo en unoc de &stos -
pacientes mostrS exclusién del pulmén afectado.

Broncograffa. Se efectuf en el paciente con trombosis de arte-
ria pulmonar izquierda, se informé normal, en otro caso mostrdé hi
poplasia y deformacién del pulmén donde faltaba la arteria, el -
pulmén contralateral de aspecto normal.

En los casos de hipoplasia solo se efectué broncograffa en uno
de los cases (209888) cuadro Ila,se encontr$ hipoplasia de los -
bronquios izquierdos con bronquiectasias, el otro pulmén normal.

Broncoscopfa. Se efectud en 6 de los 8 pacientes con agenesia
fué normal en el paciente con trombosis, y en el caso 74287 cua--
dro II, en otro casc 130520 hubo endobronquitis y disminucién -
progresiva del calibre hasta terminar en fondo de saco el bron --
quio izquierdo. En dos casos mas mostrS hipoplasia del pulmén de
recho, 257487 y 204971, mas severa en uno de ellos, en el que no
se pudo introducir mas el broncoscopio por disminucién del cali -

bre.



CUADRO Ii, Sa
. AGENESIA DE UNA ARTHERIA PULMONAR
Registro RX ECG Bammagrama Broncograffia tateterismo Tratamiento Histopatologfa Evolucién
Broncoscopia
: N 5, D, sSat,
Twz97  fLm.Iv VD. 85.0/4,5+73% biopsia pulmn.
Hv.I [Avu | PD, Dismin. N .
Hv.D» kvo tamafio. normal AP.10U- 57 -78 operado PCA bilateral. en 7 afios
PI VI, 115-0/13 -84 arquiteotura \
.aumentado + S, = T, normal,engrosa ICC.grave.
VD.181-5/14 -42% miento capa ina
AP.172- 96 ~41% dia de vasos,
: A0.111- 75 -7E6%
endobronqui- . D, uat.
13us2u |Op.T LD, { P1, exelui- [tis +++,8r.1 |VD, 37- 0j2- - [ncumoneato. {DhiPoplasia PI.| =~ = =~ =
CI. BIxD | do,PD.hiper | termina ton- (AP, 343- 10 -« - [Imfa lzq, + Ng nnseoaa : lucifn 2 a
tréfico do_de saco. RIAP.33- 12 - - |triple AFM, + e n !
5. D. wat,
204471 jup.D EVD. PD.excluido |No pas8 el VvD.52 =0/5.4~53%
cD. PI.aumentado| broncoscopio |AP.36 - 17 -10: ninguno no se efectud | asintomatic:
AD.Y3 - b7 B2
‘257447 ch,. pvb. no se efac- lhipoplasia Por agenasia de
Op.D ns, bronquios @, |VCI, no paso a méaice no se efactud fa%lecig de
cavidades, infecoldn
2u83y1 SB:D fcg g?:::;éﬁtggo ;g?a:gizagn' No se afectud nédico no se efectud | asintomatic:
21991 o ¢ 7S. o, Sat,
491> p.D VD no se efec- |{no 6e efec- Vb, 70 = 5 » =
o, [AD | tus tud AP, 70 -35 - - falleold de
) Ao. 70 -u4b -87%  Imédico no se afactud
S, D, Sat.
128645 Hv.I CAU no se efec- |no se efec- VD, 46 - 7 =53%
Hv.u PEVD tud tud AP. 40 - 17 - J‘ ninguno no sa efectud [se qesconoce
BIRD VI, 95 - 5§ -85
5. D Sat.
. ) ' is to-
1743294 |HV,D LVD PY.esbozo normal N\|vD., B4-0/5 =~ b4% [neumonecto- Trombos
Hv.I PD.aumentado AP, B3-33 - 63% |ma izq. Zal aiggni§:- puena evol.
VI. 43-u/4% - B3% a P n 124 |5 asos

Palabras clave: aAP=arterla pulmonar,Ao=aorta,APD-arteria pulmonar derecha, BIRD=bloqueo incompletc de rama de-
recha,Clzcorazén a la deracha, CI=corazén a la izquierda,CAD=crecimiento de auricula derecha,CVI=crecimiento
de ventrfculo izquierdo,Op=opacidaa, HVshipervasculariaad,Hvshipovascularidad,PI=pilmén izquierdo,Pb=pulmén

‘derecho,5=818tolica, U=diastolica,Sat=saturacién, E=excluido,*caso con tromnosis de arterla pulmonar izquier-
da, ®*, paciente con ? cateterismos el segundo 5 anos después.
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CUADRU 1II A
HIPOPLASIA DE UNA ARTERIA PULMONAR
Registro RX ECG Gammagrama sroncogratfa Cateterismo Tratamiento Histopatologfa  Evolucién
Broncoscopfa

172400 |cp.  [uaD  [PD.E. traquea a la  (vD. 3 D St

HV.I [svD [|PI.N1. izq.oronquios |AF. L3 "TpT T4 po acepts no se efectud sa ignora
Hv.D dism.calibre VI.  45_0/7-70% .

S. D. sat.

2u99s8 JCL. tvD. I¢D.N1. hapoplasia de VD. 108~ 9 - 63% ho acepté no se erectud se& ignora

Hv.D (BIkD {PI.esbozo | bronquics izgq [AP. 10u-3% - 64%
AP® B5-u2 - -
S. D. Sat.

215920 jOp.I |CAaD no se AP. 87-u0 -70% .
FDNL, |SvD  |efectud normal . A0. 78-50 -70% - pnoperable no se etectud . 5@ lgnora

gecuestro pulm.

- autopsia
¥, D. Sat. . r};popiaaIa PD .
[l

240575 jCp,D Juor |PDimufién BD,fondo de vD, 5u- 4 - B6% manejo aow o wAPD
(4N Uxt. |PI.Nl. saco PI. Nl. AL, 12- 4 - 72% hédico ffstula BE.
hfagado cent.
VCSI.
CVDh. ’ .
. PI. N1. 8. D. sat.
243371 8E'D g:: gg'nglé PD, f&ltan VU. 98- 6 - 48% heumonec- - secuestro p. fallecio a y
St : - hipop. lob.Bup.y . romia dep, nigado ectdép. ' |dias por

neumot&rax

; medio )

Palabras clave: AP=zarteria pulmonar, AP#=sze usé 02 al 1u0%, Ao= aoprta,APu=arteria pulmonar derecha,BIkD=
bloqueo incompleto de rama derecha, CD=corazi a la derecha, CADzcrecimiento de aurfcula derecha,CI=corazén
a la izquierda, CVD=crecimiento de ventrfculd dereche, Lor Uxt.=corazfn dextrorrotade, Up.-opacidad, HV=
hipervascularigad, Hv=zhipovascularidad, Nl=normal, PI=zpulmén izquierdo, PD= pulmén derecho,S=sistolica, U=
J1astblica, Sat= saturacién de 02. , VUSI= vena cava superior izquieraa, L= excluido.




En el paciente con agenesia del pulmén devécho se encontrd au-
sencia del bronquic principal derecho, y el pulmén izquierdo era
de arquitectura normal.

Broncoscopfa. Se efectud en todos los cases de hipoplasia, -
era normal en un caso 215920, en el resto se encontrd disminucién
del calibre de los bronquios, y ausencia de los mismos para algu-
nos segmentos pulmonares en el lado afectado, el pulmén contrala-
teral era normal.

Estudio Histopatelégico. Se efactud solamente en los pacien -
“tes que fueron intervenidos quirurgicamente. En el primer caso
74297 se hizo biopsia pulmonar bilateral, que mostrd arguitectura
normal en mabos pulmones con engrosamiento.de la capa media de -
los vasos. En uno de los pacientes en quién se efectudS neumonec-
tomfa izquierda, mostrd hipoplasia del pulmén con formacifn de -
granulomas y calcificaciones, trombosis de los vasos y necrosis
caseosa. El1 otro paciente que fué neumonectomlzado presentS trom
bosis total organizada de arteria pulmonar 1zqu1erda, con arqui -
tectura normal del pulmén.

En los pacientes con hipoplasia se hizo en dos. Uno al que se
le practicé neumonectomfa derecha, se encontrd que correspondfa a
un secuestro pulmonar y a tejido hepatico intratoracico. En el
segundo caso se hizo autopsia que reveld; hipoplasia del pulmén -

.y de arteria pulmonar derecha, atresia del bronquioc principal, -
fistula broncoesofdgica, isomerismo pulmonar, higado central, ¥y

vena cava superior izquierda. (cuadros II y IIa)



DISCUSION

- En esta pequefia serie de agenesiaz 6 tuvieron afeccién del lado -
derecho y uno afeccién del izquierdo, en contra de lo mencionado en
la literatura mundial (Pool y col 1862,0akley 1963), dénde se men -
ciona igual frecuencia para ambos lados,

El pulmén donde faltaba la arteria pulmonar mostrd cierto grado
de hipoplasia en 4 cascs, estaba ausente en uno, y en solo 2 casos
era normal. Independientemente del problema de la agenesia de la
ar§eria pulmonar hubo cardiopatias agregadas asf como otras malfor
maciones fuera del aparato cardiovascular, como lo muestra el cua-
dro I. Cuatro tuvieron PCA, cuya presencia puede considerarse pa-
t8ligica en los casos de 2 y 13 afios respectivamente. Era la dni-
ca malformacién agregada en un caso, Se asociaba a estenosis valvu
lar pulmonar en otro, a CIV y VCI en otro y a tetralogfa de Fallot
con atresia pulmonar en el dltimo. Otro de los casos presentaba -
agenesia de cava inferior, y uno presentaba en el pulmén hipoplasi
co infeccién tuberculosﬁ. A este respecto se menciona (Maier 1954)
que debido a.la deficiente irrigacifn del pulmén y a las alteracip
nes estructurales, el pulmSn hipoplasico o sin arteria pulmonar es
mas susceptible a las infecciones que el pulmén normal.

Hallazgos radiologicos. El dato fundamental evaluable fué el -
corazSn en posicidén anémala dentro del térax excepto en los casos
en quienes el pulmén era normal del lado afectado,(fig.7 y 12) por
lo tanto el corazfn no estaba desalojado.

La Rx de térax frontal por sf sola nos da la primera orienta -

¢ién del problema y plantea de inmediato la posibilidad de uno de



los dos diagnosticos (agenesia o hipoplasia de una arteria pulmo-
nar)en el lado hacia el cudl esta desalojado el corazén. .Por es
te metodo no es posible avanzar mas en el diagnbstico, si se pue-
de .hablar en cambio, de aumento de la circulacién pulmeonar en el
lado normal (caso 74287) fig 12. Se exceptiia el caso con tetralo
gfa de Fallot en el que la silueta cardfaca era muy sugestiva de
ese diagnéstico (fig 10) , y el pulmén sin arteria pulmonar mos—-
traba claridad, hallazgos similares a los descritos por otros au-
tores {Madoff y col 1952, Maier 1854). .

Hallazgos electrocardiograficos. Todos los casos a excepcién
de uno, mostraron crecimiento de aurfcula y ventriculo derechos.
Algunos tenfan ondas Q profundas en derivaciones DI,aVL y V6, y
.en uno de los casos el ECG era de aspecto normal. (cuadros III y
IIIta).

Todos los trazos mostraron ritmo sinusal, perc en uno la onda
P es -+ en DI, y +- en aVR, lo que parecfa indicar que habfa in-—
versidn auricular, sin embargo el examen cuidadoso deja ver que
probablemente se trata de una onda P +~ en DI y -+ en AVR, feno-
menos relacionados con la posicién anémala del corazén. En efec
to el tercer caso 204871, corresponde al paciente en el que efi ~
cateterismo sefiala que la aurfcula venosa y la vena cava estdn a
la derecha, de manera que se descarta la inversidn auricular.

Es interesante sefalar que en otros 2 casos el comportamiento

de P haya sido con difasismo -+ en DI y +- en AVR(caso 74297).



El desarrollo de las derivaciones precordiales siempre permi-~
ti6 captar potencial del ventrfculo izquierdo fundamentalmente
por la presencia de ondas Q, muy precoces en los casos de agene-
sia de la rama derecha, es decir desde V2,(caso 204971),

Fué frecuente el crecimiento auricular derecho expresado por
ondas P acuminadas en varias derivaciones (caso 208391) asf co-
mo crecimiento y dilatacién del ventriculo dereche,{caso 174329)
Sin embargo no fué excepcional tener trazos de aspecto casi nor—
mal o sugestivos de crecimiento ventricular izquierdo alin con -
presiones derechas elevadas. Un dato interesante en varios ca -
sos fué una Q profunda en DI, a veces en DII, y en varias precor
diales dando la falsa impresién de problema coronarioc, cuande so
lo se trata de vectores septales de un tabique interventricular
anormalmente situado en las agenesias de arteria pulmonar dere -
cha (20“671,1286“5); perpendicularmente al planc frontal a la ca
ra anterior del térax, estos hallazgos son similares a los encon
trados por otros autores (Anselmi y col 19593.

Gammagrama pulmonar. Es un métode de diagnéstico que da infor
mes anatomicos y funcionales, en nuestro trabajo permitié ver -
los elementos patolégicos vasculares y pulmonares.

Se emplean microagregadas de albdmina marcados con tecnecio -
99 (99mTc) se inyectan por una vena periferica de uno de los -
miembros superior 6 inferior, llegando a cualquiera de las venas
cavas, a la auricula derecha,pasa al ventrfculo derecho de donde
son inyectados a la arteria pulmonar y a sus ramas. Los microém

bolos radicactivos alcanzan las arteriolas de pequefii calibre vy



GAMMAGRAMA PULMONAR

Agenesia de arteria pulmonar derecha

fig 1. vista posterior fig 2, vista anterior

Hipoplasia de arteria pulmonar derecha

Terd /o
fig.3 vista posterior fig 4. vista anterior

Agenesia de arteria pulmonar derecha con fis Mg izouierde

fig 5. vista posterio g 0. ViSta anterior



CUADRO III %a

AGENESIA -DE UNA ARTEKIA PULMONAR

Registro AP P. DI,DII,DITI  AQRS  R.VI & VuR R. en V6 Rama
) Ausente
74297 +85° Jv A A +140° | rsRs aRS D
vI)
130570 +950 ~ NA +110° | Rs qRs T
204971 2 ~ A N +60°0 rs qR D
257487 +80° A ~80e s
- : L~ N (VL)
208391 | +asef A A +100° | RS qRs "D

219915 +30° RS Qs

A A. — -80°

128645 +60° N A +150° RS qrs

174329% | +50°] A A A +150° | R qus

ol bt el S R R
-+t |3 | T

*Paciente con trombosis total de arteria pulmonar izquierda.



CUADRO III A

HIPOPLASIA DE UNA ARTERIA PULMONAR

9b

Reglstro AP P. DI,DII,DIIT AQRS R.VI & VuR R. en V6 Kama
Ausente

+ -]

172400 60 n A A |*150° | Rs ﬂ qRs Jr\ D .
T o .

209988 40 A S\ A 300 |rss Tv- qRE 1

215920 +200 A N PO AL I Re y\ Ambas

o o .
240575 roau w YN oA +150° | Rs % ar j_ | D
233371 s 1600 -75 Re R D
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permiten ver la perfusién pulmonar.

En los casos de agenesia el comportamiento del microagregado se -
manifiesta como exclusién gammagrafica total de un pulmén, es decir
el lado afectado no es perfundido como se observa en las fig 1 y 2,

En todos los casos de agenesia (4 de 7) y el de la trombosis, se
observSé aumento de tamafio del pu1m§n contralateral lo que sugiere -
gue ha ocurrido un fenomeno de compensacién no obstante la corta e-
dad de los pacientes, y el poco tiempc de evolucién.

El c;so del paciente con trombosis de arteria pulmonar izquierda
iniciado practicamente al nacimiento se comportf en forma semejante
a una agenesia, con la diferencia que el pulmén excluido se manifes
t6 por un pequefio mufién.

Los casos de hipoplasia en contraste con ‘los de agenesia Se ob -
servé que dependiendo de la magnitud de la arteria pulmonar hipo -
plasica se aprecia que perfunde pequefios segmentos pulmonares en el
lado afectado y perfusién normal en el lado sanc. Asf ocurrif en 3
de los 4 casos. (fig Ty w)

Una excepcidn a lo anterior fue el caso 172400 en el que el cate
terismo mostrS hipoplasia de arteria pulmonar derechalen tanto que
la gammagraffa mostrS exclusién del pulmbn derecho.

La explicacién de este fenomeno es que a diferencia del catete--
rismo la gammagraffa se realiza con un radioffrmaco de bajo peéo mo
lecular, en contraste con el utilizado en el estudice hemodin@mico *
adewfs éste se inyecta como un bolo y su progresién en el sistema -

cardiovascular es de caracteristicas fisiologicas.
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El cateterismo pudo haber "forzado" la apertura de una arteria hi-
poplisica,pequefia, y la gammagraffa no fué capaz de hacerlo.

En el caso 74297 a pesar de la agenesia de rama derecha, la ga
mmagrafia mostrd perfusién del pulmdn afectado, el cudl se observs
disminuido de tamafio.(fig 5 y 6.)

La explicacidén a esta perfusién se debe a la existencia de cor-
tocircuitos en el pulmén sano, de derecha a izquierda, confirmado
por la visualizacifn de pequefios capilares otros érganos como ce
rebro y rifién, por lo que es probable que esta perfusidn pulmonar
esté& dada por las arterias bronquiales (Oakley y col 1953).

Hallazgos hemodinamicos Se hizc cateterismo en 6 de los paci-
entes conagenesia y enAel de trombosis. Con excepciﬁn del caso -
130520 en todos los pacientes se confirmaron las malformaciones
cardiacas agregadas, las mis frecuente fu€ la PCA (% de 7) la CIV
(2 de' 7)y hubo otras menos frecuentes (cuadro I). Solo un caso -
tuvo presiones normales en el circuito menor no obstante la agene
sia de la arteria pulmonar y la hipoplasia del pulmén izquierdo.
Las mayores presiches se encontraron en los casos con PCA, y la
mayor de éstos correspondif al paciente de mayor edad, incRuido -
{el caso con tetralogfa de Fallot y atresia pulmonar en que la ﬁ-
nica arteria pulmonar recibfa sangre a través del conducto arte -
rioso. (fig 10).

El estudio hemodinamico se efectué a los 5 pacientes de hipo -
plasia, en los que la malformacién mas frecuente fué la PCA (2ca-
s0s) en otro se encontraron cortocircuitos a/v pulmonares, otro -

presentS hipoplasia de ambas arterias (fig 8) siendo mas importan
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te en el lado derecho donde presentaba un secuestro pulmonar, los
otros 2 pacientes no presentaron malformaciones agregadas. Cuatro.
de los 5 pacientes presentaban hipertensién del circuito menor le
ve en 2 casos e igual a la sfstemica en los otros 3. La mayor -
presién como en los casos de agenesia correspondid al paciente co
con mayor edad (cuadro IIa), en el se hizo la prueba de adminis—-
tracién de 02 al 100% con lo gque disminuy& la presién casi a la -
mitad.

La hipertensién pulmonar pareceria ser el resultade de varios
factores aislados o combinados a saber:
1) E1 aumento de las resistencias arteriolares del pulmén que -
tiene que alojar toda la circulacién del circuito menor.
2) La existencia de factores provocados por un pulmén no funcio -
nante,
3) La presencia de malformacicnes cardiacas agregadas.
1) Las observaciones clinicas hechas por diferentes autores (Cohn
y col 1976,Po0l y col 1962,Borgesony ccl 1980), ademds de estudi-
os experimentales, comprueban que la ausencia de tejido pulmonar
funcicnante ya sea por agenesialé por hipoplasia del pulmén, si-
tuaciones que disminuyen el lecho’ vascular pulmonar,si tal dismi
nucién llega a ser tan importante como del 75% o mds,causan hi-
pertensién pulmonar severa y preogresiva. En apoyo a esto se ha
visto que la hipertensién pulmonar es mas frecuente cuando el -~
pulmén afectgdo es el derecho ya que constituye aproximadamente
55% del tejido pulmonar.

8in emb&rgo no todos los casos tienen hipertensién pulmonar:



ESTUDIOS RADIOLOGICOS

fig 7, tele de tSrax en un caso de agenesia’
arteria pulmonar izquierda

fig9. estudio anglografico del paciente con hipo-
plasia de ambas arterias pulmonares.
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. Uno de nuestros casos tuvo presion pulmonay normal, y otro ligéra
hipertensidn del ventriculo derecho, pero no de la arteria pulmo-
nar, va gue habia estenosis de su wdlvula.

Otro factor importante es la presencia de cambios vasculares -
consistentes en hipertrofia de la capa media de los pequefios va -
s0s, aunque estos cambios no se presentan en todos los casos.

También se efectuaron estudios de seguimiento en los pacientes
neumonectomizados los cufles desarrollaron hipertensién pulmonar,
corroborada por caterismo, demostraron que enausencia de otra pa-
tologfa, la presiSn del circuito menor regresaba a la normalidad
en un perfodo no mayor de 6 a 7 afios. Cabe hacer notar que lo an
terior era la evolucién cuando la neumonectomfa se efectuaba en -
§acientesde varias semanas a varios meses de vida, ya que si la -
neumcnectomia o bién ligadura experimentél~en los primeros dias -
de vida se desarrollaba hipertensién pulmonar progresiva.(Pool y
col 1962, Borgeson y col 1972).

2) Se ha mencicnado la presencia de un factor desconocido ya
sea humoral o nervioso producido en el pulmdn afectado y que va a
actuar sobre el pulmén sano,similar a lo que ocurre en el riﬁén,
sin que hasta la fecha se haya podido demostrar {(Oakley y col 63)
Otro factor importante es la circulacién que recibe el pulmbn a-
fectado ya que puede venir en la mayorfa de los casos de las ar-
terias , bronquiales, flujo que normalmente corresponde a no mas -
del 2% del gasto del ventrfculo izquierdo, y que en éstos pacien
tes se incrementa hasta constituir un 35% en algunos casos del -

gasto total del ventriculo izquierdo, lo que funciona como una -
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fistula al/v elevando en forma importante el gasto cardiaco. En o-
tros casos la irrigacién de ese pulmén puede provenir en orden de
frecuencia de la aorta,subclavia y otras menos frecuentes.(Cuming
y col 1972).

Otro factor muy importante es la hipoxia alveolar, y es bién -
conocido el efecto de la vasoconstriceidn arterial, ya que seglin
la teoria del fenomeno de "zona" (Guidice y col 1980), el pulmén
estd dividido en 3 zonas: lazona I" situada en el apex pulmonar
en donde un incrementoen la presifn alveolar produce una marcada
reduccién en el fiujo sangufineo pudiendo llegar hasta la ausen -~
cia de flujg en ese pulmén.

3) La presencia de malformaciones cardiacas agregadas, por s$ lo
anterior no fuera suficiente (PCA, CIV,etec) incrementan mas aln
el flujo pulmonar, factor que pos si solo es capaz de producir

- hipertensién pulmonar.

En la literatura mundial (Rubin 1960,Pool y col 1962) se men-.
ciona hipertensidén pulmonar solo en el 13% de los pacientes cuan
do la agenesia de la arteria es aislada, encambic es del 88% 1la
frecyencia de hipertensién pulmonar cuando hay malformaciones.
CONCLUSIONES

La agenesia y la hipoplasia de una arteria pulmonar son enfer
medades poco frecuentes pero probablemente esto sea debido a que
no se pienza en ellas:

1) Doce de 2,500 estudios hemodinamicos efectuados correspondie-
ron a estas entidades (7 a agenesia y 5 a hipoplasia)

2) Pueden sospecharse estas entidades al observar la posiciSn -



LESTUDIOS HEMODINAMICOS

fig 10, angiografia del paciente con agenesia de
arreria pulmenar derccha, tetralogia de Fallot
y pulmédn derecho normal

) o fig 11, angiografia de un paciente con
fig 12, Angiografia del paciente con agenesia hipoplasia de arreria pulmonar izquierda
de arteria pulmonar derecha, PCA y pulmén e hipoplasia pulmonar
derecho normal
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andémala del corazén en las radiograffas frontales de térax.
3) La mayor parte de una y otra patologfas se acompafia de malforma
ciones congénitas agpregadas,
4) La regla es que se compliquen con hipertensién pulmonar, tanto
en los que tienen malformaciones asociadas (5 de 7 en los de age-
nesia y 3 de 5 en los de hipoplasia) como en los que se presenta-
ba como patologia dnica.
5) La demostracién mas nfitida del problema vascular (agenesia &
hipoplasia) lo da el estudio angiogr&fico. Prob$ ser muy demos -
trativo y nco invasivo el estudio gammagrafico.
6) No es posible hacer diagnéstico diferencial por lo métodos ac-
tuales, en casos sumamente rarcs, como la trombosis total de una
arteria pulmonar.
7) Los casos de agenesia de arteria pulmonar derecha que despla~
zan el corazén a la derecha, deben catalogarse como dextroposicio
nes, ya que el ECG revela la situacién reciproca de aurfculas y
ventrfculos es normal y que el desarrcllc del potencial eléctrico
tiende a ser normal pero desalojado hacia el lado del problema.
8) Los pacientes con agenesia § ﬁipoplasia deben operarse cuando
se diagnostiquen y las condicicnes del paciente lo permitan, por
las siguientes razones: .
a) presencia .o né de hipertensién pulmonar
b) para corregir la patblogia agregada
¢) El pulmén nc funcionante es mis. susceptible que el pulmén nor
mﬁl a ias infecciones, y éstas constituyen la principal causa de

mortalidad en los pacientes.
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9) La correccién de la anomalfa asociada unicamente no garantiza
por sf sola ia mejorfa de la hipertensién pulmonar. Debe hacerse
neumoﬁeCtom;a lo mas tempranc posible.
10) Con este criterio apreciamos que a pesar de lo corto de la -
serie, los 3 pacientes gue fueron operados (2 con evoluciﬁn ponr
2 y 5 afios) y un tercero que falleci§ por causas agenas al pade-

cimiento, mejoraron con la neumonectomfa.
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