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Mujer de 64 afos consulta por tos seca y disnea de 2 afios de evolucion que ha ido en
aumento hasta hacerse de minimos esfuerzos en el uUltimo mes. Es hipertensa y
exfumadora desde hace 3 anos (IPA aproximado 30 afios/paquete).

Ademas de lo citado previamente, refiere tener infecciones respiratorias de repeticion
desde la infancia, pero nunca habia consultado por este motivo. El cuadro no se
acompafa de dolor toracico, autoescucha de ruidos respiratorios, hemoptisis, ni
sindrome constitucional.

En la exploracion fisica, la paciente se encuentra hemodinamicamente estable y con
una saturacién basal de oxigeno del 89%. En la auscultacién cardiaca se detectan
tonos ritmicos y en la auscultacién pulmonar presenta disminuciéon del murmullo
vesicular en hemitérax derecho.

La analitica de sangre, que incluye funcion renal, hepatica y marcadores cardiacos, no
presenta alteraciones. Los dimeros-D fueron negativos. Gasométricamente, tiene
insuficiencia respiratoria global (pH 7.44 pO2 50mmHg, pCO2 52mmHg, HCO3
35.3mmol/L).

En la radiografia de térax se evidencia pérdida de volumen de hemitérax derecho,
atelectasia de Iébulo superior derecho, asi como desplazamiento homolateral de la
traquea hacia ese mismo lado, senos costofrénicos libres y sin otros aumentos de
densidad (Figura1).

Con todos estos hallazgos, la paciente ingresa en planta de hospitalizacion de
Neumologia para estudio.

En primer lugar, se realiz6 una Tomografia Computarizada (TC) para descartar, como
primera posibilidad, neoplasia pulmonar. Dicha prueba muestra ausencia de arteria
pulmonar derecha y de venas pulmonares derechas, con hipoplasia del pulmén
derecho y, desplazamiento de estructuras mediastinicas hacia dicho lado. Se visualiza
abundante circulacion colateral bronquial e intercostal derecha. EI pulmon hipoplasico
presenta aporte arterial dependiente de aorta abdominal y drenaje venoso a vena cava
inferior. Por otro lado, existe hiperinsuflacion compensadora del pulmén izquierdo asi
como hipertrofia de arterias pulmonares izquierdas (Figura 2).

De esta forma, se obtiene el diagndstico de agenesia de arteria pulmonar derecha e
hipoplasia de pulmén derecho.

El estudio se amplié de forma ambulatoria con pruebas de funcién respiratoria, las
cuales fueron compatibles con alteracion ventilatoria obstructiva muy grave
(FEV1/FVC 54.25%, FEV1 27.7%, FVC 40.2%), con resistencias pulmonares
aumentadas (491%) vy atrapamiento aéreo (VR/TLC 174%). La prueba
broncodilatadora fue negativa. Se solicitd también un ecocardiograma el cual
presentaba signos de hipertension arterial pulmonar con PSAP en torno a 60-
65mmHg, sin otras alteraciones.

La paciente del caso clinico que se expone, actualmente esta en tratamiento con
broncodilatadores, oxigenoterapia domiciliaria y rehabilitacion respiratoria, con mejoria
de los sintomas. Ha recibido la vacuna de la gripe y el neumococo en prevencion de
posibles infecciones futuras que podrian comprometer su estado basal.



Discusién:
La disnea puede constituir un reto diagnéstico. Se ftrata de un sintoma muy
inespecifico, ya que es comun a muchas enfermedades, principalmente cardiacas y
pulmonares.

La hipoplasia pulmonar es una anormalidad congénita poco frecuente, en la que todos
los tejidos pulmonares estan presentes, pero estan subdesarrollados®. Habitualmente
se diagnostica en la infancia, y son muy pocos los que superan los 18 afios?, ya que lo
mas probable es que fallezcan debido a infecciones intercurrentes y otras anomalias
congénitas. Debido a esto, son escasos los pacientes que alcanzan la edad adultad.
Revisando la literatura, el primer caso en un paciente adulto fue descrito en el afo
19644,

Normalmente, el paciente se encuentra asintomatico®8, lo que hace que la mayor

parte de las veces el diagndstico se establezca de forma casual a partir de una
radiografia de torax en el contexto de un proceso agudo.

El pulmén mas frecuentemente afectado es el izquierdo’ y hasta en un 50% de casos
existe asociacion con malformaciones cardiovasculares, gastrointestinales,
genitourinarias, neuroldgicas o musculosqueléticas®.

En todos los casos es importante descartar la posible asociacion con otras
enfermedades, como la fibrosis quistica, deficiencias inmunoldgicas o errores innatos
del metabolismo?.

La técnica diagnostica de eleccion en la actualidad es el TAC de térax® puesto que
permite visualizar el pulmoén rudimentario.

La radiografia simple de térax suele mostrar una opacidad y disminucién de los
espacios intercostales del hemitérax afectado, herniacion del pulmén sano y
desviacion del mediastino hacia el hemitdérax afectado. No es infrecuente encontrar
anomalias esqueléticas como la cifoesoliosis. El diagnostico diferencial debe
establecerse con entidades que disminuyan el volumen y aumenten la densidad de un
hemitérax: las atelectasias, principalmente debidas a neoplasia pulmonar, cambios
post-neumectomia, fibrotérax y tuberculosis®.

Existen otras pruebas que pueden ayudar al diagnostico como la broncoscopia, la
angiografia pulmonar, la broncografia, la gammagrafia de ventilacién-perfusién y la
resonancia magnética®.

Gasométricamente, puede existir o no alteracion en el intercambio gaseoso. Las
pruebas funcionales respiratorias suelen mostrar una alteracion ventilatoria de tipo
restrictivo. En algunos casos, como en nuestra paciente, pueden presentar un
componente obstructivo por la edad, la hiperinsuflacién o por la presencia de
infecciones recidivantes, favorecidas por la produccion y retencién de secreciones en
el tejido pulmonar rudimentario’.

La hipoplasia y agenesia de arteria pulmonar constituye una causa rara de
hipertension pulmonar, producida por el estado de hiperaflujo en la arteria pulmonar
restante".

El tratamiento global de la hipoplasia pulmonar es de soporte en la mayoria de los
casos, con fisioterapia respiratoria y tratamiento intensivo de las infecciones
broncopulmonares’.
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Figura 1. La Radiografia de térax muestra pérdida de volumen del hemitérax derecho, atelectasia de lébulo superior derecho y desplazamiento de la traquea hacia ese lado
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