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INTRODUCCION.
Las vasculopatias pulmonares congénitas en nifios se engloban en tres tipos, las
cuales se dividen en atresia, agenesia e hipoplasia, se presentan dos casos de
estas dos tlltimas patologias. En la literatura mundial existen pocas referencias de
este tipo de malformaciones vasculares, sin embargo, en una revision de
expedientes dei Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias, se encontraron
dos pacientes portadores de estas alteraciones.
El curso clinico en un alto porcentaje es asintomatico y en oftras cursan con
procesos infecciosos recurrentes de la via aérea inferior.
Los métodos de diagndstico van desde la radiografia de térax simple hasta la
angiografia pulmonar y de los estudios anatomopatolégicos en aquellos pacientes
gue son sometidos a reseccion pulmonar.
Por tal motiva se efecttia una revision en los casos encontrados en este Instituto y
se rescatan.
El presente trabajo hace referencia a un caso de hipoplasia izquierda de la
arteria pulmonar corroborado por estudio anatomopatologico de la pieza
quirdrgica resecada, y el otro caso se trata de una agenesia de la arteria
pulmonar comprobado por angiografia pulmonar, la cual ei tratamiento hasta la
fecha fue conservador, la paciente Unicamente presenta infeccion secundaria de
la via aérea superior y se realiza reseccion de papilomas laringeos, hasta la fecha

no ha presentado recidiva del cuadro.




MARCO TEQRICO.

El sistema pulmonar corresponde a la pequefia circulacion. En el embridn
humano del horizonte XII de Streeter (25 a 27 dias, 3-5mrﬁ), aparece ¢l esbozo de
los pulmones como una invaginacion de la porcion méas caudal del piso de la
faringe primitiva, sus paredes son de origen endodérmico y el esbozo pulmonar
<e asocia con mesénquima circundantes de donde se originan los angioblastos y
forman el plexo pulmonar de los vasos sanguineos, drenan en la porcién cefélica
por los canales bilaterales hacia el sexto arco adrtico. 2
En los embriones humanos, entre |a tercera semana y la quinta semanas, estan
presentes los arcos branquiales, que rodean ventrolateralmente a la faringe
grimitiva. El tubo cardiaco en su extremo arterial se continua con las aortas
ventrales, las cuales penetran al primer arco branquial, rodean el extremo anterior
de la faringe primitiva y constituyen los primeros arcos adrticos, que se doblan y
cambian de posicién transformandose en las aortas dorsales; éstas estan mas
proximas al plano sagital que las aortas ventrales mas lateralizadas. Dentro de los
arcos branquiales, se desarrollan vasos comunicantes entre la aorta ventral y |a
aorta dorsal, denominados arcos adrticos. Se forman seis arcos y no aparecen al
misrmo tiempo, puesto que, mientras se desarrollan los primeros, aun no existén’
los ultimos y, cuando éstos estan presentes, aquéllos desaparecen parcial o
totalmente. Los extremos ventral y dorsal del primer arco aortico se conectan con
vasos que se desarrollan en la regiones cefélicas; los extremos distales de las

aortas ventrales y dorsales formaran, respectivamente, las porciones distales de
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las arterias carétidas externas e internas. El primer arco adrtico, llamado también
mandibular, experimenta reabsorcion en sus porcién dorsal; el remanente ventral,
que queda unido a la aorta ventral, origina la arteria maxilar. E|l segundo arco
adrico experimenta el mismo procesc de involucion, quedando como vestigio la
arteria hioidea rama de la cardtida externa. Los terceros arcos aérticos persisten
en ambos lados, y lo mismo ocurre con los cuartos arcos aorticos. Las aortas
dorsales, en el tramo comprendido entre los terceros y cuarto arcos, constituyen
los conductos carotidecs, lo cuales involucionan y desaparecen. Los quintos
arcos involucionan y desaparecen inmediatamente después de haberse formado.
Finalmente, los sextos arcos adrticos, en sus porciones medias, se conectan con
un plexo arterial que proviene de los respectivos pulmones; el sitio de tal conexion
divide al sexto arco en dos porciones: una proximal, cercana a la aorta ventral, y
una distal, cercana a la aorta dorsal; esta Ultima sera el conducto arterioso que,
en las fases tempranas del desarrollo, es bilateral. '*>®

El tronco de la pulmonar es un vaso de calibre corto ligeramente un poco mayor
que la aorta, a la que cruza por delante y se dirige a la izquierda de ella. En su
origen tiene tres valvas sigmoides. Se divide en dos ramas, izquierda que es corta
y se dirige hacia atrds, la derecha que tiene una longitud mayor, se dirige
horizontalmente a !a derecha. *

La irrigacion pulmonar suplementaria con agenesia o hipoplasia es frecuente en
pacientes con defecto del conducto arterioso o de un mayor defecto del sistema

arterial pulmonar colateral.’




En causas raras se observan reportes con ventana adrticopulmonar y persistencia
del quinto arco adrtico.” De la irrigacién pulmonar con hipoplasia o agenesia y
defecto ventricular septal es lo mas frecuente de esta circulaciéon con conducto
arterioso o de arterias aortopulmonares grandes, por lo que resulta importante
definir con exactitud la anatomia vascular, precisar de manera facil el diagnostico
de la distribucién arterial pulmonar siendo imprescindible describir y clasificar
todos los origenes de los vasos colaterales por medio de cateterismo cardiaco.’

El cateterismo cardiaco es un procedimiento que refiere la introduccion de
catéteres en el corazén para medicion de parametros hemodinamicos y realizar
angiocardiografias con la finalidad de obtener un diagndstico cardiovascular
preciso. El beneficio que se obtiene es una informacion diagndstica exacta y el
riesgo de complicaciones en la actualidad que ponen en peligro la vida del
paciente son poco frecuentes, se informa en la literatura mundial una frecuencia
menor del 0.5% de los casos.®

Cuando en !a radiografia de torax es posible sospechar la alteracion con base en
el hallazgo de: desviacion traqueal, ausencia de la trama hiliar, oligchemia
pulmonar, elevacién del diafragma, estrechamiento de los espacios intercostales
correspondientes al lado de la hipoplasia vascular (agenesia) en el hemitdrax
contralateral es decir el que tiene una vasculatura normal se aprecia
sobredistension e hiperflujo pulmonar. Otro procedimiento diagnéstico es la
centelleografia ya que es posible detectar exclusion vascular total del pulmon

corespondiente a la rama pulmonar ausente. La utilidad del cateterismo es el




diagnéstico angiografico y demostrar ausencia de la rama derecha o izquierda de
la arteria pulmonar. La angiografia debe efectuarse con un disparo de medio de
material de contraste en el tronco pulmonar de esta forma es posible observar
ausencia total de Ia circulacion pulmonar en un hemitérax y aumento discreto del
calibre vascular en el contralateral ®

El objetivo de este trabajo es informar de dos casos en nifios con hipoplasia y
agenesia de la arteria pulmonar y su repercusion hemedinédmica. Mediante

cateterismo y revision de la literatura.

PRESENTACION DE LOS CASOS.

Caso nimero uno.

Se trata de una paciente femenina de dos afos de edad, originaria del Distrito
Federal. Se desconocen sus antecedentes heredofamiliares. Proviene de
albergue Infantit del Departamento del Distrito Federal. En antecedentes
personales patologicos, se refiere intervencién quirirgica en el primer ano de
edad por presencia de hernia diafragmatica en el hospital infantil de Coyoacan,
ademas de diagndstico de neumonia basa! izquierda y desnutricidn no
cuantificada.

E! padecimiento lo inicia cinco meses previos a su ingreso por cuadro clinico
caracterizado con: tos seca en accesos intermitentes, emetizante ocasionalmente,
no cianozante, presencia de rinorrea hialina bilateral de moderada cantidad,

fiebre no cuantificada sin predominio de horario, el familiar refirid: aleteo nasal,




polipnea, tiraje intercostal y disociacion toracoabdominal. Motivo por el cual fue
llevada al hospital pediatrico de Coyocacan, donde se manegja con ayuno,
soluciones parenterales y antibidticoterapia de amplio espectro no especificados.
Egresa a los quince dias por mejoria clinica, sin embargo reingresa a las 72 h,
con la misma sintomatologia.‘ Su evolucion fue térpida, e ingresa a este Instituto
Nacional de Enfermedades Respiratorias. A su ingreso presenta deterioro de sus
condiciones generales, con tos seca aislada, no emetizante, no cianozante, no
presenta dificultad respiratoria, con rechazo de la via oral.

A la exploracion fisica: se observd pectus excavatum, antigua cicatriz queloide en
el hemitérax izquierdo. No se observa hipocratismo digital ni presencia de
cianosis.

Gabinete radiologico, placa simple de tdrax: en posteroanterior, en tejidos blandos
no hay datos patolégicos, la traquea esta desplazada del mediastino, la silueta
cardiaca esta rechazada hacia el lado izquierdo, ausencia de la trama hiliar
izquierda, el pulmon derecho se observa herniado completamente en el espacio
toracico izquierdo. La placa lateral presenta la alteracion ésea en esterndn con
excavacion principalmente en la apéndice xifoides.

Se realizé tomografia axial computarizada de térax; con ventana para pulmon, y
reporta lo siguiente: observamos pulmén derecho de caracteristicas normales y
abarca el hemitérax izquierdo, en el pulmén izquierdo hay presencia de
bronquiectasias y adosamiento de la pleura al pericardio. Centelleografia

pulmonar ventilatoria-perfusoria, esta en relacion con: 1. hipoplasia Vs agenesia




de pulmén izquierdo. Perfusorio: se observa pulmon derecho de forma y tamafio,
situacion, la distribucion del radiotrazador en el interior del paréenquima muestra
distribucién uniforme. El pulmén izquierdo no se observa. Se realiza
fibrobroncoscopia, bajo anestesia general; no existe evidencia de maiformaciones
del arbol bronquial ni otro datos de interes.

Se decide realizar cateterismo cardiaco para corroborar los hallazgos clinicos,
radiolégicos y de medicina nuclear; el reporta menciona: 1. hipoplasia de la rama
en la arteria pulmonar izquierda. 2. Hipertensién arterial pulmonar moderada de
48 mmHg. 3. Fordmen oval permeable sin corto circuito izquierda-derecha. 4.
Moderada repercusion hemodindmica. (Ver cuadro de mediciones
hemodinamicas) En base a la presencia de bronquiectasias y de las infecciones
recurrentes ipsilaterales se decide realizar neumonectomia izquierda y reporte de
patologia final: hipoplasia pulmonar y neumonia en resolucién. A los dos afios de

seguimiento la paciente se encuentra en clasificacion funcionat dos.

Caso numero dos.

Paciente femenina de 10 afos de edad, originaria del estado de Morelos, México.
Proveniente de medio socioeconémico bajo, con el antecedente perinatal de
papilomatosis materna. Obtenida por parto eutécico. Neonatal inmediato presenta
dificultad respiratoria caracterizado por aleteo nasal y cianosis que cede con
medidas generales, permanece hospitalizada por tres dias y egresa en binomio

matermno.



En la etapa de lactante mayor presenta enfermedad exantematica al parecer de
sarampién sin complicaciones. A la edad de cuatro arics, acude con un facultativo
privado quien comenta a los familiares que presenta un cuadro asmatico y desde
esa edad de manera secundaria presenta disfonia de forma progresiva, con
cambios en el timbre de la voz, asi como presentar disnea progresiva de grandes
a medianos esfuerzos, que la imposibilita en ocasiones realizar sus actividades
cotidianas. Estos eventos se acompanan de lipotimia y cefalea frontal que cede
con el reposo. Acude a este Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias, ya
que la exacerbacion de ia sintomatologia es mas importante.

Exploracion fisica: a la inspeccion general, mal conformada, en el torax izquierdo
presenta el hombro descendido de manera importante respecto dei derecho, asi
como menor volumen respecto del derecho. No se observa dificultad para
respirar, sin cianosis, voz disfonica, orofaringe presenta amigdalas hipertréficas
grado tres, en el cuello en la regiones submaxilares, retroauriculares y laterales
presenta adenopatias de consistencia blanda de unos 0.5 cm de didmetro. No
dolorosas a la palpacion. Resto de la exploracion irrelevante.

Placa de térax en postero-anterior: con trdquea desplazada a la izquierda,
presencia de mayor volumen del hemitérax derecho e hiperinsuflado, con
herniacion hacia el lado izquierdo y que rechaza a la silueta cardiaca

contralateral. Por lo que se sospecha de broncoinhalacion de cuerpo extrafo Vs




hipoplasia pulmonar. Las pruebas de funcidon pulmonar; espirometria: presencia
de proceso obstructivo moderado. Reporte de tomografia axial computarizada:
muestra imagen de arbol bronquial disminuide en su didmetro y herniacién del
pulmén derecho hacia el lado izquierdo. Broncografia muestra disminucion del
diametro en el arbol bronquial izquierdo. Ecocardiografia: cor sano.
Centelleografia perfusoria-ventilatoria: No existe perfusién del pulmén izquierdo,
Es valorada por el servicio de otorrinolaringologia quien practica estudio de
microlaringoscopia directa encontrando papilomas gléticos y de las bandas
ventriculares, por lo que se somete a reseccion sin presentar complicaciones. Con
el fin de corroborar la impresion diagndstica en base a los hallazgos, clinicos,
radioldgicos y medicina nuclear. Se realiza cateterismo cardiaco con angiografia
pulmonar; los hallazgos menciona io siguiente: presion de la arteria pulmonar
dentro de los paradmetros normales, en la angiografia pulmonar se observa
hipoplasia de la rama izquierda; la rama derecha principal y subdivisiones
normales. (Ver cuadro de mediciones hemodinamicas)

La causa del cuadro clinico a su ingresé se debié a la presencia de papilomas
laringeos, se decide la reseccion de los mismos por el servicio de
otorrinolaringologia y tiene una evolucién satisfactoria a los tres afios de

seguimiento en la consulta externa.
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Discusian.

Aunque la atresia pulmonar con defecto septal ventricular ha sido invariablemente
asociade con la confluencia de las arterias pulmonares y de persistencia del
conducto arterioso. La atresia pulmonar y el defecto septal ventricular tipicamente
se describe con varios grados de subdesarrollo de las arterias pulmonares siendo
la mitad hipoplasicas, pero los vasos confluentes suplen la evidencia del conducto
arterioso, desde los muitiples vasos colaterales aortopulmonares con severa
hipoplasia no confluente o igual en ausencia de arterias pulmonares. Estas
formaciones han dado la formulacién de dos diferentes teorias embriogénicas. La
de atresia pulmonar y el defecto septal ventricular concordantes, y en el otro
extremo se forma la tetralogia de Fallot, dualmente y parcialmente desigual por el
bulbus cordis distal y el tronco arterioso continua obliterado en el tracto de salida
del ventriculo derecho. Cuando la involucién del sexto arco adrtico mantiene las
conexiones primitivas a través del plexo pulmonar esta va a descender por la
aorta toracica de las arterias intersegmentarias.'**"’

El desarrollo pulmonar humano se ha divido en cinco estadios: embrionario,
pseudoglandular, canicular, sacular y alveolar. Con fronteras no muy establecidas
atn, hoy en dia. El complejo del fenémeno es que incorpora dos procesos
( crecimiento y maduracion pulmonar).ﬁ El crecimiento pulmonar se ve

influenciado principalmente por factores fisicos como el espacio intratoracico,
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volumen-presion del liquido pulmonar, y entre otros del liquido amnidtico. Esto da
especial atencion en el feto que el liquido pulmonar es dinamico y de los efectos
de la manipulacién en el crecimiento pulmonar, particularmente por una oclusion
traqueal. Alteran el tamafo pulmonar intrauterino. La maduracién pulmonar tiene
dos componentes {estructural y bioquimica “surfactante’), la maduracion
estructural es por la aparicion reguladora de factores fisicos. Estos factores
fisicos producen hipoplasia con inmadurez pulmonar estructural y arterial. Debido
a las alteraciones de la caja toracica o del diafragma en su desarrollo. Entonces el
desarrollo pulmonar puede ser considerado como una combinacion de dos
procesos (crecimiento-maduracién). Aunque estos procesos estan relacionados
aparecen de manera controlado por separado. Luego entonces el crecimiento
pulmonar es por factores fisicos y la maduracion por factores hormonates.>®

La evidencia que el espacio intratoracico sea necesario para el crecimiento
normal del desarrollo pulmonar inicia con los estudios creados o simulados de la
hernia diafragmatica fetal por; Lorimier et al en 1967.% Quienes crearon hernia
diafragmaticas en corderos fetales con resultado de hipoplasia de la arteria y
pulman. Corroborado posteriormente por Burrington y Oiley 1970.7%°

Del liquido pulmonar de los experimentos naturales sugieren que el mantener el
volumen de liquido pulmonar es importante para el crecimiento y de la
maduracion, en esta etapa si existe una alteracion puede llegar a causar una

patologia. Ya sea por ligadura traqueal o traqueostomia fetat.®
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Asi como una hernia diafragmatica congénita nos puede dar una conexién normal
del pulmén pero con presencia de hipoplasia de la arteria pulmonar y pulmén, en
todas Ia-s hemias del lado izquierdo del térax hay presencia de estomago, bazo,
intestino delgado y grueso. Entonces hay reduccion del tamafio pulmonar asi
como de la arteria pulmonar en esta area. Aungue hoy dia los mecanismos
especificos de las respuestas de crecimiento pulmonar son aun desconocidos.’

El diagndstico de la hipoplasia de la arteria pulmonar en nuestros dos pacientes
se realiz6 por la sospecha clinica y referimos: en el caso nimero uno, de una
{actante con presencia de hernia diafragmatica al parecer de tipo congénito, con
alteracién de la estructura toracica como es el pectus excavatum, ademas de
cursar con infecciones de vias respiratorias bajas en forma recurrente, en el
segundo caso es una paciente femenina escolar con sintomatologia de cuatro
anos de evolucidn, caracterizado por tos seca y alteracicnes en el timbre de la
voz, de manera secundaria en los dos dltimos afos se agrega disnea de grandes
a medianos esfuerzos. Antecedente materno que durante la gestacion cursd con
infeccidn vaginal de papilomas y fue obtenida por parto eutécico, y al nacimiento
presenta dificultad respiratoria sin repercusion patoldgica importante. El
crecimiento y desarrollo de la paciente no se vio alterado, Unicamente existe
deformidad en el hemitérax izquierdo por volumen y forma respecto al
contralateral.

Ambos pacientes se estudiaron de forma conjunta con o elemental, placa simple

de térax, por la sospecha de la imagenes de exclusién pulmonar se realizan mas
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estudios de gabinete, como tomografia axial computarizada, centelleografia
pulmonar y hasta ilegar a realizar cateterismo cardiaco para comprobacion de los
tamanios, calibre y presion de las arterias pulmonares. En estos padecimientos el
cateterismo cardiaco tiene que demostrar la obstruccién completa y la anatomia
de las arterias pulmonares (en caso de que estén permeables). Luego entonces el
estudio hemodinamico debe procurar precisar e! tipo que se trata y el calibre de
las arterias pulmonares con la mayor exactitud posible. Se debe tener presente
que las posibilidades quirirgicas dependen de los datos que se obtengan por
medio del cateterismo y en la angiografia.

En el caso numero uno se realizdé neumonectomia izquierda, dado que el pulmén
hipoplasico era un reservorio constantes para infecciones recurrentes y que
influian de manera importante en el crecimiento y desarrollo de la paciente.

El caso namero dos no afectd en forma importante el crecimiento y desarrolio. No
ha presentado infeccién de vias respiratorias bajas a la fecha. Por la radiografia
de térax existio la posibilidad de una hipoplasia pulmonar de ahi a que se
realizara el estudio de cateterismo para observar el calibre de la arteria pulmenar
izquierda, demostrando la agenesia. Al resolver su padecimiento de la via
superior alta, desaparecio la disnea. Se dié seguimiento clinico conservador, por

no existir cuadros infecciosos importantes de las vias respiratorias bajas.
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CONCLUSION.

Las alteraciones vasculares pulmonares del tipo de la hipoplasia y/o agenesia de
la rama izquierda o derecha de la arteria pulmonar son sumamente infrecuentes.
La literatura mundial menciona muy pocos casos de éstas alteraciones. En su
gran mayoria se asocian a tras malformaciones congenitas sin embargo; en
nuestros dos casos son patologias primarias y exclusivas de la arteria pulmonar.
Por lo que revisten mayor importancia para este Instituto Nacional.

La sospecha clinica aunada a las alteraciones radioldgicas tales como desviacion
traqueal, ausencia de trama hiliar, disminucién del espacio intercostal, nos
permiten normar una conducta para descartar una alteracion congénita o vascutar
y/pulmonar.

El cateterismo cardiaco es un complemento necesario en el analisis integral de la

arteria pulmonar y pulmén, mejorando y aumentando la certeza diagnéstica.
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CUADRO DE MEDICIONES HEMODINAMICAS.

PARAMETROS
EDAD

TALLA

PESO

PAPS

PAPM

PAPD

D2VvD

AD

Pa0, Con O, al 100% y
bajo anestesia general
Sa0,

PvC.

Sv0,

Qs/Qt

Hgb

PCP

CASO NUMERQ UNO
DOS ANOS

90 cm

15kg

48 mmHg

28mmHg

18mmHg

7mmHg

6mmHg

328%

99.9%
52%

8286

12.4gr

8mmHg

CASO NUMEROQ DOS
DIEZ ANOS

148cm

33kg

38mmHg

25mmHg

20mmHg

4mmHg

8mmHg

178%

99.4%
63%

85.6%

14.3gr

10mmHg
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CASO  NUMERO UNO

Placa simple de torax lateral, destaca pectus excavatum

.




CASO  NUMERO UNO

Tomografia axial computada, ventana para mediastino observese la herniacion de
pulmon derecho hacia el hemitérax izquierdo e imagenes sugestivas de
bronguiectasias.




N

CASO  NUMERO UNO

96604 P706

Angiografia pulmonar, con presencia de disparc de material de contraste y se

observa ausencia de la rama izquierda pulmonar.
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CASO  NUMERO DOS

Angiografia pulmonar, con presencia de disparo de material de contraste y se
observa ausencia de la rama izquierda pulmonar.




