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AGENESIA E HIPOPLASIA DE UNA ARTERIA PULMONAR 

INTRODUCCION 

La agenesia ó hipoplasia de una arteria pulmonar son malforma­

ciones raras que repercutentanto en la hemodinamia del corazón c~ 

mo en la función pulmonar, aumentando la presión del circuito me­

nor y causando disnea,cianosis ó ambas, aunque también puede ser 

asintomática. 

El corazón derecho se sobrecarga, y de transcurrir suficiente 

tiempo, la presión pulmonar se eleva hasta grados extremos. Por 

su parte el pulmón mal perfundido (hipoplasia de una arteria pu! 

manar) o sin perfusión (agenesia de una arteria pulmonar) contr~ 

buye a la hipertensión del pulmón contralateral afectando la he-

matosis. 

El objetivo de este trabajo es analizar la patología relatada 

los estudios especializados, y el tratamiento que se ha dado a 
~· 

este tipo de pacientes. 

La decisión de discutir en forma conjunta los casos de agene­

sia y los de hipoplasia es debida a que el cuadro clínico es in­

distinguible entre ambas patologías y se diferencían únicamente 

al efectuar estudios especializados (estudios hemodinamicos) ad~ 

más 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

so de esta patología fué descrito hasta 1920 también en una au -

tapsia. Posteriormente se han informado de nuevos casos que has-

ta 1950 hacían un total de 19 casos. El primer caso que se dia~ 
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nostic6 en vida en 1952 por Madoff y col. (Anderson 1958,Pool 1962) 

Con el advenimiento de nuevas técnicas diagn6sticas y el perfeccio­

namiento de los estudios hemodinámicos se diagnostica esta entidad 

con mas frecuencia. 

ANATOMIA PATOLOGICA 

Consiste en la ausencia total ó en la hipoplasia marcada de una 

de las 2 ramas de la arteria pulmonar, presentandose ya sea como -

defecto aislado 6 asociado a otras malformaciones cardiacas,siendo 

las mas frecuentes por orden de importancia: tetralogía de Fallot, 

PCA,CIV y otras. 

La agenesia de una arteria pulmonar puede asociarse además de·­

malformaciones cardíacas a malformaciones pulmonares como: pulmón 

hipoplasico, aplásico., con alteraciones en su arquitectura,secues­

tro pulmonar, bronquiectasias, hasta la ausencia total de un pul -

m6n. (Ferencz 196Í,Rubin 1962) 

Algunos autores (Pool 1962) consideran desde un punto de vista 

muy estricto para hablar de agenesia de una arteria pulmonar como 

entidad, sólo aquellos casos en los que se encuentra pulmón inta~ 

to en el lado de la agenesia de la arteria, independientemente de 

las malformaciones agregadas. 

I:llllRIOLOGIA 

En esta serie existen 4 tipos de alteraciones: 1) Agenesia de 

pulmón y de arteria pulmonar, 2) Hipoplasia pulmonar (disgenesia 

desde el punto de vista embriol6gico) con ausencia de una arte -

ria pulmonar,3) Hipoplasia tanto del pulmón como de la arteria -

pulmonar,4) Existe pulmón normal sin arteria pulmonar. 
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Las alteraciones señaladas con los n~meros 1,2 y 3 son malforma-

ciones compuestas de las arterias y del pulm6n. 

Las arterias pulmonares tanto derecha e izquierda tienen un ori­

gen mixto; la parte proximal se origina del segmento proximal del 

sexto arco a6rtico, mientras que la parte distal de las arterias 

pulmonares se origina del pulm6n. 

El pulm6n 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 embriol6gico de pulmones y arterias pulmon~ 

res esta intímamente ligado, no es infrecuente que haya patolog!a 

circunscrita a pulm6n 6 a arteria pulmonar. 

Por·tal motivo es explicable que se.combinen las alteraciones se 

ñaladas en primer término (Anderson 195B)y que.puede haber agenesia 

de una arteria pulmonar sin agenesia de pul.m6n. 

MATERIAL Y METODOS 

Los casos para este estudio fueron tomados de una serie de 2,500 

pacientes estudiados por cateterismo cardiaco en un per!odo de 13 -

años • Se encontraron 12 casos (siete de agenesia y cinco de hipo­

plasia). En todos se efectuaron radiograf!as de t6rax y ECG. y en 

algunos; gammagrama pulmonar, broncograf!a,broncoscop!a, as! como 

estudios histopatol6gicos, en algunos casos se efectuaron todos los 

estudios. 

Se incluye en los cuadros 1 y 2 junto con los pacientes de agen~ 

sia , el caso de un paciente de un mes de edad, que tuvo trombosis 

total de arteria pulmonar izquierda, siempre se consideró que ten!a 

agenesia , hasta que se recibi6 el informe del estudio histopatol6-



CUADRO I 'ª 
AGENESIA DE UNA ARTERIA PULMONAR 

Regietrio Edad Sexo Síntomas ~ignos .Kama Asociaciones 
A sent u e 

E. c. H. IC. 
74297 13 afio" M D. c. SS. Reforzamiento D PCA del segundo ruido 

130520 3 afios M fiebre fiebre,tos,escolio- hipoplasia pulm6n izquierdo dolor sis. CI. I tuberculosis pulmonar 

204~71 13 dias f A. CD. SS, D hipoplasia pulm~n derecho 
hipoventilaci6n estenosis valvular pulmonar 
derecha MAR. PCA. 

257487 45 dias F D. c. JJ. re. CD. 
hepatomegalia 
hipoventilacion 

D agenesia de vena cava inferior 

derecha 

208391 ü meses F A. CD. escoliosis D agenesia de pulm6n derecho 
asimetría de torax agenesia pulgar derecho 

21~915 5 dias F D. c. CD. l> PCA. ClV, Co.Ao. asimetria de t6rax VCSl. pulsos saltones hinonlasia pulm6n derecho 

12H64b 2 afias HD. D. <.!. c. SS. hepatomega- D PCA. tetralogía de Fallot 
lia,hipocratismo di- atresia pulmonar 
a.ital. 

174329* l mes ~ D. c. SS. en C2-3 I trombosis total de arteria pulmo-
2°.ruido reforzado nar izguierda 

A.as1ntomat1co,c.c1anos1s,D.a1snea,E.edema,H.hemopt1sis,co.Ao.coartac1ón de aorta, co.coraz6n a la derecha 
Cl:coraz6n a la izquierda, IC:insuficiencia cardíaca, SS: soplo siat6lico, MAR.malformaciOn anorrectal 
VCSI: vena cava superior izquierda. " caso con trombosis total de arteria pulmonar izquierda. 



Registro Edad l:iexo Sfntomas 

172400 ~ mesee 11 HD, 
IR. 

209988 9 allos M IR. 

215920 9 dias F D. c. 

240575 19 diae I' o. 

233371 l mes F c. 

1 
CUADRO IA, 

HIPOPLASÍA DE UNA ARTERIA PtiLMONAR 
Signos 

CD. 
paladar hendido 

CI, 
2°ruido acentuado 

c. IR, 
hepatomegalia 

l:iS. en c;¿.1¡ 
~º ruido acentuado 

Rama 
Hipoplaeica 

ll 

I 

ambae 

o 

CD. ausencia de pulaoa ll 
en miembros inferiores 

3b 

Asociaciones 

hipoplasia pulm6n derecho 
cortocircuitos a/v pulmonares 

Hipoplasia pulm6n izquierdo 

secuestro pulmonar derecho 

hl.poplaaia pulm6n derecho 

hipoplasia pulm6n derecho 
PCA, Co, Ao. 
genitales ambiguos 

C; c1anos1e, D.dienea, CD.coraa6n a la derecha, Cll corazen a la izquierda,HD.hipodesarrollo,IR. insufi­
ciencia respiratoria, SS. soplo sist6lico, Co.Ao, coartaci6n de la aorta, PCA:psrsistencia del conducto 
aeterioso. 



gico. El motivo de su inclusi6n es para que sirva de comparaci6n 

con los otros casos. 

RESULTADOS 

Entre los casos de agenesia hubo 5 nifias y 2 niños con edades 

entre 5 dias y 13 años, en 4 de los cuáles hubo disnea y cianosis 

insuficiencia cardíaca en 2 de ellos. Dos de los pacientes eran 

asintomaticos y en el otro caso la sintomatología era debida a un 

proceso infeccioso agregado a su padecimiento de base. El pacien­

te con trombosis de la arteria pulmonar inicio su cuadro a los 

dias de edad con disnea, cianosis e insuficiencia cardiaca. 

Los casos de hipoplasia de arteria pulmonar fueron 3 niñas y 2 

niños (cuadro Ia),·.con edades entre 9 dias y 9 años. Dos de los 

.pacientes padecieron frecuentes infecciones de vías aereas, uno 

con disnea y.cianosis, otro con disnea y otro con cianosis distal. 

Radiologicamente siempr~ hubo desalojamiento del coraz6n: a la 

derecha en 4 casos, en uno a la izquierda; se encontraba en posi­

ci6n normal. en los otros 3 casos en que el,rulm6n del lado afect~ 

do era normal. En los pacientes con hipoplasia de arteria pulmo­

nar se encontr6 desalojado hacia el lado afectado, a excepci6n de 

un caso en el que la afecci6n era bilateral. 

Tabto en los casos de hipoplasia como en los de agenesia el 

pulm6n del lado sano se apreciaba con un aumento de la vasculari­

dad y sobredistenci6n en contraste con el pulm6n contralateral. 

El ECG tanto en los casos de agenesia como en los de hipopla -

sía mostr6 crecimiento de aurícula y ventrículo derechos, incluso 

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



y además en uno de los casos con hipoplasia mostró bloqueo incom­

pleto de rama derecha del haz de his. (209988)cuadros II y IIa. 

Se.efectuó gammagrama pulmonar en 5 de los B casos con agene -

sia. Mostró exclusión del pulmón afectado en 3, captación del pu! 

món afectado en un caso (74297), y mostró pequeño esbozo pulmonar 

en el caso con trombosis. El pulmón contralateral en todos los -

casos mostró hipercaptación y aumento de tamaño compensatorio. 

En los casos con hipoplasia se efectuó en 4 de los 5 pacientes 

mostró en 3 de los casos esbozo pulmonar en el lado afectado y en 

el contralateral hipertrofia compensadora, solo en uno de éstos -

pacientes mostró exclusión del pulmón afectado. 

Broncograffa. Se efectuó en el paciente con trombosis de arte­

ria pulmonar izquierda, se informó normal, en otro caso mostró hi 

poplasia y deformación del pulmón donde faltaba la arteria, el 

pulmón contralateral de aspecto normal. 

En los casos de hipoplasia solo se efectuó broncografía en uno 

de los casos (209988) cuadro IIa,se encontró hipoplasia de los 

bronquios izquierdos con bronquiectasias, el otro pulmón normal. 

Broncoscopía. Se efectuó en 6 de los 8 pacientes con agenesia 

fué normal en el paciente con trombosis, y en el caso 74297 cua-­

dro II, en otro caso 130520 hubo endobronquitis. y disminución 

progresiva del calibre hasta terminar en fondo de saco el bron 

quío izquierdo. En dos casos mas mostró hipoplasia del pulmón de 

recho, 257487 y 204971, mas severa en uno de ellos, en el que no 

se pudo introducir mas el broncoscopio por disminución del cali -

bre. 

5 
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CUADl<O U, Sa 
AGEN~SIA DE UNA ART~RIA PULMONAR 

Registro RX ~CG C;;ammagrama Broncograf !a l!ateteriemo Tra1:amiento Histopatolog!a Evolucidn 
Broncoscooia 

Hi97 l!m.Iu :;, o. Sat, 
HV,I Au PO, D•smi.n. VD, 95-0/4,5-73' biopsia pulmn, 
Hv,JJ VJJ tamano. normal AP.lOU- 57 -78' operado PCA bilateral. en ·¡ aftas 

VI,115-U/lJ -8J\ arquitectura PI.aumentado .. :;, o. Sat. normal,engroea It:C,grave, 

VD.181-5/14 -42• miento capa mB 
AP.ln- 9b -41\ di.a de vasos, -
Ao.111- '/5 -·16\ 

endoDronqui- s. o. ::>at. hipoplasta PI, 13U52U Op.I ·vo. P1, exclui- tia +++,ur.I VD, 37- O/~- - neumoneoto-
CI. 9IrtD ao,PD.nipe~ termina t"on- AP. .;3- 10 - - m!a izq, + agenesia API. buena evo-

trófico do o.e saco. RIAP.33- 12 - - trinle AFM, N, caseosa luc1dn 2 a, 
:;, u. :;ai:. 

104~71 Up.O 'VD. PO.excluido No pasó el VD,51 -0/5,4·b9\ 
CD. PI.aumentado broncoscopio 11P.J6 - 17 -·10\ ninguno no se efectu6 asintomatioi 

Ao.Yl " b1 -•2\ 

2•74•7 CD,. vo. no se efec- hipoplasia Por agenesia de mdoico no se efectu6 fallecid de Op.D i:u6, bronquios o.. VCI, no paso a infeco1dn caviaades. 

2UB3~1 Op.D 'AD PO.excluido ausencia BD. No se ef eotud m&dioo no se efeotu~ asintomatl.O.!! CD. ·vo P!.aumentado PI. normal 
:;, u. Sat, 

21 .. 91:. Op,D VD no se e feo- no se e feo- VD. 70 - s - - falleoid de CD, 'AD tud tud AP, 70 -35 - - 1nfeooidn Ao. 70 -4b -8'/\ m~dl.CO no se efectud 
:;, u. :;at. 

12Bb45 HV,I :AJJ no se efec- no se afeo- VD. ~6 - 7 -b3\ 
ttv.u Vil tuó tud AP. "º - 17 - - ninguno no se efeoi:ud se cteeconoce 

BirtD VI. 95 - 5 -HS\ 
s. o. Sat. trombosis to-

1'/43~9· HV,D 'VD PI.esbozo normal \VD. 8J-0/ s - b~\ neumonec"to- tal organiza- ouena evol. Hv,I PO.aumentado AP. H3-J3 " b3\ ml.a iz.q, oa pulm6n Izq VI. ~3-U/4 - 83' 5 attoa - - - -Pal.abras clave: ftP-arteria pul.monar 1 Ao-aorta 1 APu-arteria pulmonar derecha 1 BIKD-b1oqueo incompleto de rama ae­
recha,CU=coraz6n a la derecha, CI=coraz6n a la izqu1eraa,CAD=crecimiento de auricula derecha,CVI=creoimiento 
de ventr!culo izquierdo,Op=opac1daa, HV=h1pervasculariaad,Hv=hipovasoularictad,PI=pilm6n izqu1erdo 1 PU=pulmdn 
derecho,~=sistolica, u=d1astol1ca,Sat=saturac16n, E=excluido,•caso con tromnosis o.e arteria pulmonar izquier­
da, **• paciente con ~ cateterismos el segundo 5 anos o.espu~s. 



Regio-ero RX ECG Gammagrama 

112qou CD. t:AD PO.E. 
HV.I SVD PI.Nl. 
ffv.D 

2U99a8 CL t:VD. t'D.Nl. 
HV.D B!i<D PI.esbozo 

2159~0 Op.I CAD no se 
t'DNJ.. SVD efectu6 

24U575 Op.D t.:or PD;·muf'l6n 
CD. .uxt. PI .Nl. 

<.:VD. 
2d33"/1 Op.D Cor PI. Nl. 

\;o, Dx-c. PD.nipop. 

: 

CUADRO II A 

ff!POPLASIA DE UNA ARTERIA PULMONAR 
~roncograf!a 
Broncoscopía 

traquea a .La 
izq.oronquios 
aism.calibre 

hipoplasia de 
bronquios izq 

normal 

BD.fondo <le 
saco PI. Nl. 

PI. Nl. 
PD. f&l-can 
lob.oup.y 
medio 

Cateterismo Tratamiento 

VD. 
s. D. Sat. 

At'. 41-0/6-55• f¡o acept6 33- 8 - b4\ vr. 75-0/7-70\ 

s. D. ~at. 

VD. 10•- 9 - 63• no acept6 AP. lOa-3:. - 6d\ 
APf 65-~2 - -

s. D. Sa-c. 
AP. 87-40 -~O\ 

"º· 78-50 -70•: noperable 
secuestro pulm. 

s. D. Sa-c. 
VD. Su- 4 - 66• inane jo 
A!. 12- q - 72• ¡nl>dico 

s. D, sat. 
VD. 98- 6 - 48\ neumonec-

omia aer. 

5b 

ffiatopatolog!a Evoluci6n 

no ae efectud se ignora 

no se erec'tU~ se ignora 

no se etectud ae ignoI"a 

h~~~;~:sia PD 
" •1 " "APD 
f!s-cula BE. 
h!agado cent. 
vcsr. 

secuestro p. fallBcio a 
n!gado ec"t6p. dias por 

noumot6rax 

Palabras clave: AP=arteria pulmonar, AP*=se us6 02 al 100,, Ao= aorta,APu=arter!a pulmonar derecha,BIKD= 
bloqueo incompleto de rama derecha, CD=corazd a la derecha, eAD=crecimiento de aur!cula derecha,CI=coraz6n 
a la izquierda, CVD=crecimiento de ventr!culó derecno, ~or uxt.=corazdn dextror~otáao, up.=opacidad, HV= 
hipervasculari<lad, Hv:hipovascularidad, Nl=normal, PI:pulm6n izquierao, PD= pulm6n derecno,s=sietolica, U= 
~iaatdlioa, Sat: saturacidn de 02. , VCSI= vena cava superior izquieraa, ~= excluido. 
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En el paciente con agenesia del pulm6n derecho se encontr6 au­

sencia del bronquio principal derecho, y el pulm6n izquierdo era 

de arquitectura normal. 

Broncoscopía. Se efectu6 en todos los casos de hipoplasia, 

era normal en un caso 215920, en el resto se encontr6 disminuci6n 

del calibre de los bronquios, y ausencia de los mismos para algu­

nos segmentos pulmonares en el lado afectado, el pulm6n contrala­

teral era normal. 

Estudio histopatológico. Se efectuó solamente en los pacien 

·tes que fueron intervenidos quirurgicamente. En el primer caso 

74297 se hizo biopsia pulmonar bilateral, que mostró arquitectura 

normal en mabos pulmones con engrosamiento de la capa media de 

1os vasos. En uno de los pacientes en quién se efectuó neumonec­

tomía izquierda, mostró hipoplasia del pulmón con formación de 

granulomas y calcificaciones, trombosis de los vasos y necrosis 

caseosa. El otro paciente que fué neumonectomizado presentó tro!!! 

bosis total organizada de arteria pulmonar izquierda, con arqui -

tectura normal del pulmón. 

En los pacientes con hipoplasia se hizo en dos. Uno al que se 

le practicó neumonectomía derecha, se encontró que correspondía a 

un secuestro pulmonar y a tejido hepatico intratoracico. En el 

segundo caso se hizo autopsia que revel6; hipoplasia del pulm6n -

y de arteria pulmonar derecha, atresia del bronquio principal, 

fístula broncoesofágica, isomerismo pulmonar, hígado central, y 

vena cava superior izquierda. (cuadros II y IIa) 

6 
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DISCUSION 

En esta pequeña serie de agenesia 6 tuvieron af ecci6n del lado -

derecho y uno afección del izquierdo, en contra de lo mencionado en 

la literatura mundial (Pool y col 1962,0akley 1963), dónde se men -

ciona igual frecuencia para ambos lados. 

El pulm6n donde faltaba la arteria pulmonar mostró cierto grado 

de hipoplasia en 4 casos, 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 as! como otras malfo~ 

maciones fuera del aparato cardiovascular, como lo muestra el cua­

dro I. Cuatro tuvieron PCA, cuya presencia puede considerarse pa­

~6J.igica en los casos de 2 y 13 años respectivamente. Era la dni­

ca malformación agregada en un caso, se asociaba a estenosis valv~ 

lar pulmonar en otro, a CIV y VCI en otro y a tetralog!a de Fallot 

con atresia pulmonar en el dltimo. Otro de los casos presentaba -

agenesia de cava inferior, y uno presentaba en el pulm6n hipoplasi 

co infección tuberculosa. A este respecto se menciona CHaier 1954) 

que debido a la deficiente irrigación del pulmón ·y a lás alteraci~ 

nea estructurales, el pulmón hipoplasico o sin arteria pulmonar es 

mas susceptible a las infecciones que el pulmón normal. 

Hallazgos radiologicos. El dato fundamental evaluable fué el -

corazón en posición anómala dentro del tórax excepto en los casos 

en quienes el pulmón era normal del lado afectado,Cfig.7 y 12) ~or 

lo tanto el corazón no estaba desalojado. 

La Rx de tórax frontal por s! sola nos da la primera orienta 

ción del problema y plantea de inmediato la posibilidad de uno de 



los dos diagnosticas (agenesia o hipoplasia de una arteria pulmo­

nar)en el lado hacia el cu~l esta desalojado el coraz6n. .Por e~ 

te metodo no es posible avanzar mas en el diagn6stico, si se pue­

de .hablar en cambio, de aumento de la circulaci6n pulmonar en el 

lado normal (caso 74297) fig 12. Se exceptúa el caso con tetral~ 

g!a de Fallot en el que la silueta cardíaca era muy sugestiva de 

ese diagn6stico (fig 10) , y el pulm6n sin arteria pulmonar mas-­

traba claridad, hallazgos similares a los descritos por otros au­

tores (Madoff y col 1952, Maier 1954). 

Hallazgos electrocardiograficos. Todos los casos a excepci6n 

de uno, mostraron crecimiento de aurícula y ventrículo derechos. 

Algunos tenían ondas Q profundas en derivaciones DI,aVL y VS, y 

en uno de los casos el ECG era de aspecto normal. (cuadros III y 

III a). 

Todos los trazos mostraron ritmo sinusal, pero en uno la onda 

P es -+ en DI, y +- en aVR, lo que parecía indicar que había in­

versi6n 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 posici6n an6mala del coraz6n. En efec 

to el tercer caso 204971, corresponde al paciente en el que eñ -

cateterismo señala que la aurícula venosa y la vena cava est~n a 

la derecha, de manera que se descarta la inversión auricular. 

Es interesante señalar que en otros 2 casos el comportamiento 

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

8 



El desarrollo de las derivaciones precordiales siempre permi­

ti6 captar potencial del ventrículo 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) así co­

mo crecimiento y dilataci6n del ventrículo derecho,(caso 174329) 

Sin embargo no fué excepcional tener trazos de aspecto casi nor­

mal o sugestivos de crecimiento ventricular izquierdo aún con 

presiones derechas elevadas. Un dato interesante en varios ca 

sos fué una Q profunda en DI, a veces en DII, y en varias precoE 

diales dando la falsa impresi6n de problema coronario, cuando SE_ 

lo se trata de vectores septales de un tabique interventricular 

anormalmente situado en las agenesias de arteria pulmonar dere -

cha (204971,128645); perpendicularmente al plano frontal a la c~ 

ra anterior del t6rax, estos hallazgos son similares a los enco!! 

trados por otros autores (Anselmi y col 1959). 

Gammagrama pulmonar. Es un método de diagn6stico que da infoE 

mes anatomices y funcionales, en nuestro trabajo permiti6 ver 

los elementos patológicos 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 aurícula derecha,pasa al ventrículo derecho de donde 

son inyectados a la arteria pulmonar y a sus ramas. Los microém 

bolos radioactivos alcanzan las arteriolas de pequeñi calibre y 

9 



GAMMAGRAMA P!JLMONAR 

Agenesia de arteria pulmonar derecha 

a 
fig l. vista posterior flg 2. vista anterior 

Hiooolasia de arteria pulmonar derecha 

fig. 3 vista posterior flg 4. vista anterior 

ulmonar derecha con .fís 

fig 5, iris ta pos terio1 



CUADRO III 

AGENESIA·DE UNA ARTERIA PULMONAR 
Registro AP P. DI,DII,DIII AQRS R.VI 6 V4R R. en V6 

74297 +85º ../'-A A +11l0º rsRs A- qRS ~ (VI) 

130520 +es0 -AA +110° Rs L qRs t 
204971 1 

'""" JI-
+60° rS t qR +-'"" 

257487 +80° 
~ AA -90° rs + rs t CVl.l 

208391 +JSº AA- +100° RS t qRs J... 
219915 +30° 

A A -80° RS t QS r -
128645 +60° AJ\. .A +150° Rs .k qrS 

T 
174329* +SOº A A ..1\.- +150° R )._. qKS r 
*Paciente con tro~boais totai de arteria pulmonar izquierda. 

9a 

Rama 
Ausente 

D 

:¡: 

D 

D 

D 

D 

D 

I 



8egi.stro AP 

172400 +60º 

2099H8 1+40° 

215920 1+20° 

2110575 1>30° 

233371 1>160º 

CUADRO III A 

HIPOPLASI~ DE UNA ARTERIA PULMONAR 
P. DI.DII.DIII AQRS R.VI 6 V4R R. en V6 

A. ...AJ\.. +150° 
Rs4-

qRs ~ 
-"- ../'\. - +30º rs:; t""" qRs ~ 
A A""" +160º J( ~ Re 

~ 
~ ..f\.. """ 

+150° Rs ~ Qr t-
-1- +"'- -75 Rs ~ R ~ 

9b 

Kama 
Ausente 

D 

I 

Ambas 

D 

D 
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permiten ver la perfusión pulmonar. 

En los casos de agenesia el comportamiento del microagregado se -

Jna.nifiesta como exclusión gammagrafica total de un pulmón, 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 

observó aumento de tamaño del pul.m6n contralateral lo que sugiere -

que ha ocurrido un fenomeno de compensación no obstante la corta e­

dad de los pacientes, y el poco tiempo de evolución • . 
El caso del paciente con trombosis de arteria pulmonar izquierda 

iniciado practicamente al nacimiento se comport6 en forma semejante 

a una agenesia, con la diferencia que el pulmón excluido se manif e~ 

tó por un pequefio muñ~n. 

Los casos de hipoplasia en contraste con·los de agenesia se ob -

servó que dependiendo de la magnitud de la arteria pul.menar hipo -

plasica se aprecia que perfunde pequefios segmentos pulmonares en el 

lado afectado y perfusi~n normal en el lado sano. Así ocurrió en 3 

de los 4 casos. (fig 3 y 4) 

Una excepci~n a lo anterior fue el caso l72400 en el que el cat~ 

terismo mostró hipoplasia de arteria puJ.monar derecha en tanto que 

1a gananagrafía mostró exclusi~n del pulm~n derecho. 

La explicaci~n de este fenomeno es que a diferencia del catete-­

riBlllO la gammagraf~a se realiza con un radiofármaco de bajo peso m~ 

1ecular, en contraste con el utilizado en el estudio hemodin~ico • 

adem&s ~ste se inyecta como un bolo y su progresi6n en el sistema 

cardiovascular es de características fisiologicas. 
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El cateteI'ismo pudo habe?' "fo?'zado" la apert:u?'a de una arte?'ia hi­

poplásica,pequeña, y la gammag?'af!a no fué capaz de hacerlo. 

En el caso 74297 a pesa?' de la agenesia de rama de?'echa, la g~ 

mmag?'afía most?'6 pe?'fusi6n del pulm6n afectado, el cuál se obse?>v6 

disminuido de tamaño.(fig 5 y 6.) 

La explicaci6n a esta pe?'fusi6n se debe a la existencia de cor­

toci?'cuitos en el pulm6n sano, de de?'echa a izquierda, confi:rmado 

po?' la visualizaci6n de pequeños capila?>es otros 6?'ganos como c~ 

rebro y I'iñ6n, po?' lo que es probable que esta perfusi6n pul.menar 

est& dada por las arte?>ias b?'onquiales (Oakley y col 1963). 

Hallazgos hemodinamicos Se hizo cateterismo en 6 de los paci­

entes conagenesia y en el de t?'ombosis. Con excepci6n del caso -

130520 en todos los pacientes se confirmaron las malformaciones 

ca?>diacas agregadas, las m4s .frecuente fué la PCA (4 de 7) la CIV 

(2 dé ?)y hubo otras menos f?'ecuentes Ccuad?'o I). Solo un caso -

tuvo presiones normales en el circuito meno?' no obstante la agen~ 

sia de la arteI'ia pulmonar y la hipoplasia del pul.m6n izquierdo. 

Las mayo?'es presiones se encontra?'on en los casos con PCA, y la 

mayo?' de éstos corI'espondi6 al paciente de mayor edad, incñuido -
1 
el caso con tetralogía de Fallot y at?>esia pulmonar en que la G-

nica a?'te?>ia pulmonar recibía sangre a través del conducto arte -

I'iOSO. (fig 10). 

El estudio hemodinamico se efectu6 a los 5 pacientes de hipo -

plasia, en los que la malformaci6n mas frecuente fué la PCA C2ca­

sos) en otI'o se encontI'aI'on co?'tocircuitos a/v pulmona?'es, otro -

present6 hipoplasia de ambas arterias (fig 8) siendo mas importa~ 
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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 hipertensi6n del circuito menor le 

ve en 2 casos e igual a la sístemica en los otros 3. La mayor 

presi6n como en los casos de agenesia correspondi6 al paciente co 

con mayor edad (cuadro IIa), en el se hizo la prueba de adminis-­

traci6n de 02 al 100% con lo que disminuy6 la presi6n casi a la -

mitad. 

La hipertensi6n pulmonar parecería ser el resultado de varios 

factores aislados o combinados a saber: 

1) El aumento de las resistencias arteriolares del pu1m6n que 

tiene que alojar toda la circulaci6n del circuito menor. 

2) La existencia de factores provocados por un pulm6n no funcio -

nante. 

3) La presencia de malformaciones cardiacas agregadas. 

1) Las observaciones clínicas hechas por diferentes autores (Cohn 

y col 1976,Pool y col 1962,Borgesony col 1980), además de estudi­

os experimentales, comprueban que la ausencia de tejido pulmonar 

funcionante ya sea por agenesia 6 por hipoplasia del pulm6n, si­

tuaciones que disminuyen el lecho· vascular pulmonar,si tal dism~ 

nuci6n llega a ser tan importante como del 75% o más,causan hi­

pertensi6n pulmonar severa y progresiva. En apoyo a esto se ha 

visto que la hipertensi6n pulmonar es mas frecuente cuando el 

pulm6n afectado es el derecho ya que constituye aproximadamente 

55% del tejido pulmonar. 

Sin embargo no todos los casos tienen hipertensi6n pulmonar: 



ESTUDIOS RADIOLOGJCOS 

flg 7. tele de tórax en un caso de agenesia· 
arteria pulmonar izquierda 

ftg9. esrudlo anglograflco del paciente con htpo­
plasla de ambas arterias pulmonares. 

flg Sf; bronc:ograffa en el mismo paclen· 
te de la figura 7 
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Uno de nuestros casos tuvo presion pulmonar normal, y otro ligera 

hipertensión del ventrículo derecho, pero no de la arteria pulmo­

nar, ya que había estenosis de su válvula. 

Otro factor importante es la presencia de cambios vasculares -

consistentes en hipertrofia de la capa media de los pequeños va -

sos, aunque estos cambios no se presentan en todos 1os casos. 

También se efectuaron estudios de seguimiento en los pacientes 

neumonectomizados los cuáles desarrollaron hipertensi6n pulmonar, 

corroborada por caterismo, demostraron que enausencia de otra pa­

tología, la presi6n del. circuito menor regresaba a la normalidad 

en un período no mayor de 6 a 7 años. Cabe hacer notar que lo a~ 

terior era la evolución cuando la neumonectomía se efectuaba en -

pacientesde varias semanas a varios meses de vida, ya que si la -

neumonectomía o bién ligadura experimental en los primeros dias -

de vida se desarrollaba hipertensi6n pulmonar progresiva.(Pool y 

col 1.962, Borgeson y col. 1972). 

2) Se ha mencionado la presencia de un factor desconocido ya 

sea humoral o nervioso producido en el. pul.m6n afectado y que va a 

actuar sobre el pulm6n sano,similar a lo que ocurre en el riñón, 

sin que hasta la fecha se haya podido demostrar (Oakley y col. 63) 

Otro factor importante es la circulación que recibe el pulmón a­

fectado ya que puede venir en la mayor~a de los casos de las ar­

terias, bronquiales, flujo que normalmente corresponde a no mas -

del 2\ del sasto del ventrículo izquierdo, y que en éstos pacie.!!_ 

tes se incrementa hasta constituir un 35\ en algunos casos del -

gasto total del ventrículo izquierdo, lo que funciona como una -
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fístula a/v elevando en forma importante el gasto cardiaco. En o­

tros casos la irrigaci6n de ese pulm6n 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 vasoconstricción arterial, ya que según 

la teoria del fenomeno de "zona" (Guidice y col 1980), el pulm6n 

está dividido en 3 zonas: la"zona I" situada en el apex pulmonar 

en donde un incrementoen la presión alveolar produce una marcada 

reducción en el flujo sanguíneo pudiendo llegar hasta la ausen -

cia de flujo en ese pu1m6n. 

3) La presencia de malformaciones cardiacas agregadas, por s! lo 

anterior no fuera suficiente CPCA, CIV,etc) incrementan mas aún 

el flujo pulmonar, factor que pos si solo es capaz de producir 

hipertensión pulmonar. 

En la literatura mundial (Rubin 1960,Pool y col 1962) se men-. 

ciona hipertensión pulmonar solo en el 19\ de los pacientes cua~ 

do la agenesia de la arteria es aislada, encambio es del 88\ la 

frecuencia de hipertensión pulmonar cuando hay malformaciones. 

CONCLUSIONES 

La agenesia y la hipoplasia de una arteria pulmonar son enf e~ 

medades poco frecuentes pero probablemente esto sea debido a que 

no se pienza en ellas: 

1) J>oce de 2,500 estudios hemodinamicos efectuados correspondie­

ron a estas entidades (7 a agenesia y a hipoplasia) 

2) Pueden sospecharse estas entidades al observar la posici~n 



E~-n !DIOS 1 IEMOJ)INAMlCOS 

flg 10. angiograffa del paciente con agenesia de 
arteria pulmonar derecha, tetralogfa de Fallot 
y pulmón derecho normnl 

flg 12. Anglografía del paciente con agenesia 
de arteria pulmonar derecha, PCA y pulmón 

derecho normal 

fig 11. angiograffa de un paciente con 
h!poplasia de arteria pulmonar Izquierda 
e hipoplasia pulmonar 
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an6mala del coraz6n en las radiografías frontales de t6rax. 

3) La mayor parte de una y otra patologías se acompaña de malform~ 

cienes congénitas agregadas. 

4) La regla es que se compliquen con hipertensi6n 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 patología única. 

5) La demostraci6n mas nítida del problema vascular (agenesia 6 

hipoplasia) lo da el estudio angiográfico. Prob6 ser muy demos -

trativo y no invasivo el estudio gammagrafico. 

6) No es posible hacer diagn6stico diferencial por lo métodos ac­

tuales, en casos sumamente raros, como la trombosis total de una 

arteria pulmonar. 

7) Los casos de agenesia de arteria pulmonar derecha que despla­

zan el coraz6n a la derecha, deben catalogarse como dextroposici~ 

nes, ya que el ECG revela la situaci~n recíproca de aurículas y 

ventrículos es normal y que el desarrollo del potencial eléctrico 

tiende a ser normal pero desalojado hacia el lado del problema. 

8) Los pacientes con agenesia ~ hipoplasia deben operarse cuando 

se diagnostiquen y las condiciones del paciente lo permitan, por 

las siguientes razones: 

a) presencia.o n6 de hipertensi6n pulmonar 

b) para corregir la patblogía agregada 

c) El·pulm6n no funcionante es más. susceptible que el pulm6n no~ 

mal a las infecciones, y éstas constituyen la principal causa de 

mortalidad en los pacientes, 
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9) La corrección de la anomal!a asociada unicamente no garantiza 

por s! sola ia mejor!a de la hipertensión pulmonar. Debe hacerse 

neumonectomía lo mas temprano posible. 

10) Con este criterio apreciamos que a pesar de lo corto de la -

serie, los 3 pacientes que fueron operados (2 con evolución por 

2 y 5 afios) y .un tercero que falleció por causas agenas al pade­

cimiento, mejoraron con la neumonectom!a. 
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