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Caso clínico de interés especial
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RESUMEN

Antecedentes: la agenesia pulmonar es una anomalía poco común (1 
por cada 15 000 nacidos vivos) que consiste en la ausencia total o en 
hipoplasia severa de uno o ambos pulmones. El espectro clínico de la 
agenesia unilateral puede ir desde dificultad respiratoria temprana y 
grave, neumonías de repetición, hasta ser un hallazgo incidental. El 
pronóstico se basa en alteraciones congénitas asociadas.

Materiales y métodos: se informan dos casos clínicos de agenesia 
pulmonar unilateral en pacientes del Hospital Infantil de Tlaxcala 
durante el 2012.

Resultados: se reporta el caso de un niño de un mes de vida con 
agenesia pulmonar izquierda con comunicación interauricular e hi-
pertensión arterial pulmonar leve. Presentó dos cuadros de neumonía 
con su resolución. El otro caso fue una niña de un mes de vida con 
agenesia pulmonar derecha asociada con malformaciones cardiacas 
múltiples con evolución hacia insuficiencias respiratoria y cardiaca 
con desenlace de muerte.

Conclusiones: la agenesia pulmonar es una anomalía poco común cuya 
evolución y pronóstico varían de acuerdo con la repercusión hemodi-
námica relacionada a las malformaciones asociadas.

Palabras clave: agenesia pulmonar, malformaciones pulmonares con-
génitas.

ABSTRACT

Background: Pulmonary agenesis is a rare anomaly (1 in 15 000 live 
births) which consists in a total absence or severe hypoplasia of one 
or both lungs. The clinical spectrum of the unilateral agenesis could 
vary from early and severe respiratory distress, recurrent pneumonia to 
being an incidental finding. The prognosis is based on the presence of 
associated congenital abnormalities.

Material and methods: We present two cases of unilateral pulmonary 
agenesis in patients at Tlaxcala’s Children Hospital during 2012.

Results: Report details the case of a one-month old boy with left pul-
monary agenesis and interatrial communication and mild pulmonary 
arterial hypertension. He had two resolved pneumonia incidents. The 
other case was a one-month old girl with right pulmonary agenesis, 
associated to multiple heart malformations who evolved to respiratory 
failure, heart failure and death.
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INTRODUCCIÓN

Las anomalías congénitas del aparato respiratorio 
comprenden un extenso número de afecciones 
que pueden comprometer el desarrollo de 
cualquiera de los órganos que lo constituyen. 
Algunas de éstas se presentan como síndromes 
clínicos característicos, mientras que otras se 
consideran variaciones anatómicas que no re-
quieren tratamiento. En la mayoría de los casos 
no es posible determinar la causa desencade-
nante de los síntomas; en general, se ocasionan 
por dos mecanismos fundamentales: el genético 
y la influencia de factores del medio circundante 
(mecánicos, físicos, químicos, hormonales e 
infecciosos).

Las malformaciones pulmonares congénitas 
son un grupo heterogéneo de alteraciones en el 
desarrollo que afectan el parénquima pulmonar, 
la circulación pulmonar y el drenaje venoso.1,2 
Su frecuencia se estima entre 30 y 42 casos por 
cada 10 000 habitantes.1

Las vías respiratorias se desarrollan de forma 
normal durante la tercera semana de gestación, 
cuando se desprenden del intestino anterior. 
Alrededor de la sexta semana las yemas de los 
pulmones primitivos se encuentran presentes y 
entre la sexta y la decimosexta semanas se realiza 
una extensa ramificación del árbol bronquial. 
Entre las semanas 16 y 28 múltiples ductos al-
veolares emergen de los bronquios y se forman 
los alvéolos primitivos. El desarrollo alveolar 

verdadero (en tamaño, mas no en número) se 
realiza desde la semana 16 y hasta los primeros 
dos años de vida.3

Aunque son muchos los factores potenciales para 
el desarrollo de malformaciones pulmonares se 
han propuesto cuatro teorías para explicar dichas 
malformaciones:1

1.	 Defectos en la gemación, diferenciación 
y separación del intestino anterior.

2.	 Obstrucción de la vía aérea.

3.	 Anormalidades vasculares.

4.	 Causas genéticas.

La agenesia pulmonar es poco común; consiste 
en la ausencia total o en hipoplasia severa de 
uno o ambos pulmones. Fue descrita por primera 
vez en 1673 por De Pozze,4 quién la observó de 
manera incidental durante la autopsia de una 
joven. El primer reporte de caso fue hecho en 
1887 por Haberlein.5 La frecuencia aproximada 
de la agenesia pulmonar es de 1 por cada 15 000 
nacidos vivos.6-8 El predominio del sexo varía 
según los distintos autores. La agenesia pulmonar 
bilateral es incompatible con la vida.

El espectro del cuadro clínico de la agenesia 
unilateral puede ir desde dificultad respiratoria 
temprana leve a grave y neumonías de repeti-
ción. El pronóstico de la enfermedad se basa en 
la presencia de alteraciones congénitas asocia-
das que ocurre en más de 50% de los pacientes; 

Conclusions: Pulmonary agenesis is a rare anomaly. Its outcome and 
prognosis varies with the hemodynamics related to its location and 
associated malformations.

Key words: Pulmonary agenesis, congenital pulmonary malformations.
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pulmonar reveló ausencia de pulmón derecho 
y sobredistensión del pulmón izquierdo, desalo-
jado hacia la derecha. Se diagnosticó agenesia 
pulmonar derecha. La paciente tuvo deterioro 
hemodinámico y ventilatorio con eventos de 
broncoespasmo y crisis de hipoxia refractarios 
al tratamiento que causaron acidosis respiratoria 
con hipercapnia a pesar del manejo ventilatorio. 
Tuvo mala evolución clínica hasta su fallecimien-
to (Figuras 1 y 2).

CASO 2

Niño, producto de la primera gesta, de madre 
de 17 años con antecedente de amenaza de 
aborto a los tres meses. Recibió hierro y ácido 
fólico desde el quinto mes de embarazo. Se 
le realizaron dos ultrasonidos prenatales que 
se reportaron normales. El niño nació por vía 
vaginal, mostró esfuerzo respiratorio espon-
táneo al nacimiento, Apgar 8/9, peso al nacer 
2 100 g, talla 41 cm. Durante un mes se le 
hospitalizó en la unidad de cuidados intensivos 
por presentar dificultad respiratoria; requirió 

sobre todo las malformaciones cardiacas, gas-
trointestinales y musculoesqueléticas.8

Se describen dos casos clínicos de agenesia 
pulmonar unilateral, uno derecho y el otro 
izquierdo, en pacientes del Hospital Infantil de 
Tlaxcala durante el 2012.

CASO 1

Niña de un mes de vida, producto de la segunda 
gesta, con antecedente de amenaza de aborto 
a los dos meses, obtenida por vía abdominal 
indicada por oligohidramnios en unidad de 
referencia con peso de 3  200  g, talla 46  cm. 
Permaneció hospitalizada en la Unidad de 
Cuidados Intensivos Neonatales por datos de 
dificultad respiratoria, dextrocardia y labio y 
paladar hendidos. Fue egresada pero cinco días 
después ingresó por probable sepsis neonatal 
temprana. Durante la hospitalización se hizo 
el diagnóstico de reflujo gastroesofágico que se 
trató con ranitidina y metoclopramida.

Al mes de vida ingresó por dificultad respiratoria 
en nuestra unidad hospitalaria. En la explo-
ración física se observó tórax asimétricos con 
matidez a la percusión del hemitórax derecho; 
en la auscultación, ausencia ipsilateral de los 
ruidos respiratorios, en el hemitórax izquierdo 
abundantes estertores crepitantes y sibilancias 
basales. Una radiografía anteroposterior de 
tórax mostró opacidad total de hemitórax de-
recho, con sospecha de agenesia pulmonar. La 
paciente evolucionó clínicamente mal, requirió 
intubación orotraqueal y ventilación mecánica. 
Un ecocardiograma mostró dextrocardia, coarta-
ción aórtica preductal, persistencia de conducto 
arterioso amplio, hipertensión arterial severa de 
63 mmHg, dilatación de cavidades izquierdas, 
hipertrofia del ventrículo derecho, foramen oval 
permeable, artería subclavia izquierda aberrante. 
La tomografía computarizada de tórax (simple 
y contrastada) con ventana para parénquima 

Figura 1. Radiografía anteroposterior del tórax: radio-
pacidad completa de hemitórax derecho con desvia-
ción de mediastino de manera ipsilateral.
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ventilación mecánica. Una radiografía de tórax 
propició la sospecha de derrame pleural. Fue 
enviado a nuestra unidad para evaluación. 
A su ingreso se observó paciente con tórax 
asimétrico por disminución del diámetro 
anteroposterior del hemitórax izquierdo, con 
disminución de los movimientos respiratorios 
ipsilaterales y matidez a la percusión. A la aus-
cultación ausencia de los ruidos respiratorios. 
Hemitórax derecho con abundantes estertores 
crepitantes. La radiografía de tórax mostró ra-
diopacidad de hemitórax izquierdo. Se realizó 
tomografía de tórax con ventana para pulmón 
en la que se observó ausencia de pulmón 
izquierdo. Con una broncoscopia se verificó 
la ausencia de bronquio principal izquierdo. 
Un ecocardiograma permitió ver una comuni-
cación interauricular pequeña e hipertensión 
arterial pulmonar leve (35 mmHg). A los tres 
meses de vida el paciente ingresó nuevamente 
a nuestra unidad por neumonía adquirida en 
la comunidad. Se le trató con antimicrobiano 
y tuvo una evolución satisfactoria, por lo que 
fue egresado (Figuras 3-6).

ANÁLISIS

Existen varias clasificaciones de la agenesia 
pulmonar. En 1955 Boyden6 la clasificó en 3 
grupos: I) pulmón y arteria ausentes; II) pulmón 
y arteria ausentes con un bronquio rudimentario 
emergiendo de la tráquea; y III) pulmón hipoplá-
sico con un bronquio completamente formado.

Existe otra clasificación propuesta por Spencer 
también con tres grupos:6,9 I) agenesia bilateral 
congénita completa; II) agenesia unilateral: a) 
con ausencia completa de bronquio; b) con 
bronquio rudimentario pero sin tejido pulmonar; 
c) pobre desarrollo del bronquio principal con 
poco parénquima pulmonar; III) agenesia lobar.

Schneider y Schwalbe la clasifican en otros 
tres grupos en el llamado complejo agenesia-
hipoplasia:6-8,10

1.	 Agenesia pulmonar: ausencia total de 
pulmón, bronquio y arteria pulmonar.

2.	 Aplasia pulmonar: ausencia total de pul-
món y arteria pulmonar con un bronquio 
principal rudimentario.

Figura 2. Tomografía computada de tórax con ventana 
para parénquima pulmonar: ausencia de pulmón  de-
recho con sobredistensión compensatoria de pulmón 
izquierdo.

Figura 3. Radiografía anteroposterior de tórax: radio-
pacidad de hemitórax izquierdo.
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3.	 Hipoplasia pulmonar: bronquio y arteria 
pulmonar hipoplásicos con una cantidad 
variable de tejido pulmonar.

a) Primaria: sin causa identificable.

b) 	Secundaria: limitación del desarrollo 
normal del pulmón fetal (oligohi-
dramnios, malformaciones torácicas, 
hernias diafragmáticas, masas pulmo-
nares, etc.).

Nosotros haremos referencia a la clasificación 
descrita por Morales Villagómez (que fue la pri-
mera publicada en nuestro idioma):11

1.	 Malformaciones generales en las que 
participa el aparato respiratorio.

2.	 Malformaciones propias del órgano.

3.	 Malformaciones de los vasos pulmonares.

4.	 Defectos en la división de tabiques.

5.	 Localización aberrante de tejidos en el 
pulmón.

La predominancia del sexo es controvertida, 
Gökhan y sus colaboradores6,12 marcan predominio 
del sexo femenino de 1.3:1; Gilbert y su grupo6 re-

Figura 4-5. Imágenes tridimensionales en las que se 
demuestra la ausencia de pulmón izquierdo.

Figura 6. Tomografía computada de tórax con venta-
na para parénquima pulmonar: ausencia de pulmón 
izquierdo con sobredistensión compensatoria de 
pulmón derecho.

4

5
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fieren que predomina en hombres y Velle1 publicó 
que no existe predominio de ningún sexo.

Las causas aún se desconocen, aunque se han 
propuesto varias hipótesis:6

1.	 Desarrollo anormal del primero y se-
gundo arcos branquiales durante la 
embriogénesis.

2.	 Ausencia el desarrollo de las yemas pul-
monares.

3.	 Lesión teratogénica o vascular.

4.	 Anormalidades genéticas: segmento 
2p21-p24.12

5.	 Defectos en el plasma germinal.

6.	 Consanguinidad paterna.

7.	 Infecciones virales.

8.	 Factores nutricionales (deficiencia de 
vitamina A y ácido fólico).

La agenesia pulmonar bilateral es incompatible 
con la vida. El cuadro clínico que desarrollan los 
pacientes con agenesia unilateral puede ser dificul-
tad respiratoria temprana de leve a grave, algunos 
presentan neumonías de repetición y en otros casos 
puede tratarse de un hallazgo incidental.

El diagnóstico se sospecha por la ausencia o 
disminución de los ruidos respiratorios en uno 
de los hemitórax. En la radiografía de tórax 
se muestra opacidad total en un hemitórax, 
hiperinsuflación compensada y herniación del 
pulmón contralateral, hiperlucidez retroesternal 
y desplazamiento posterior de las estructuras 
mediastinales.1,2,12 El diagnóstico se confirma 
al realizar una tomografía computarizada e, 
idealmente, con angiotomografía o angiografía.12

En general, el pronóstico de la enfermedad se 
basa en la presencia de alteraciones congénitas 
asociadas. La agenesia pulmonar derecha se 
ha relacionado con malformaciones cardiacas 
(14%), gastrointestinales (14%), esqueléticas 

(12%), vasculares (9%) y genitourinarias (9%).8 
Además, tiene peor pronóstico por las alteracio-
nes hemodinámicas debido al desplazamiento 
de corazón y mediastino hacia la derecha, mis-
mo que pudimos confirmar de acuerdo con la 
evolución de nuestros dos pacientes, tal como 
se observa en la descripción de los casos.
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