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Resumen

Introduccidn: La agenesia de arteria pulmonar derecha e hipoplasia pulmonar
derecha son consideradas entidades infrecuentes con identificacién en etapas
tempranas de la vida. Se han reportado alrededor de 5 casos en la edad adulta, con
dos de ellos debutando con complicaciones como hipertensién pulmonar y edema
agudo pulmonar.

Caso clinico: Se presenta el caso de una mujer de 34 afos de edad en su puerperio
inmediato con cuadro clinico sugestivo de tromboembolismo pulmonar agudo. La
angiotomografia de térax evidencié una malformacién vascular congénita consistente
en agenesia de la rama derecha de la arteria pulmonar, edema pulmonar unilateral y
datos indirectos de hipertensién pulmonar.

Conclusiéon: Este caso resalta la importancia de considerar las malformaciones
vasculares como origen del edema pulmonar agudo unilateral con una hipertension
pulmonar subyacente, con un alto riesgo de mortalidad particularmente durante el
embarazo y puerperio. Su identificacién oportuna permite un tratamiento enfocado y
seguimiento especializado.
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Abstract

Introduction: Right pulmonary artery agenesis and right pulmonary hypoplasia are
considered rare conditions identified in early life. Approximately five cases have been
reported in adulthood, two of which presented with complications such as pulmonary
hypertension and acute pulmonary edema.

Case report: We present the case of a 34-year-old woman in the immediate
postpartum period with clinical presentations suggestive of acute pulmonary
thromboembolism. Chest CT angiography revealed a congenital vascular
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malformation: agenesis of the right pulmonary artery branch, unilateral pulmonary
edema, and indirect evidence of pulmonary hypertension.

Conclusion: This case highlights the importance of considering vascular
malformations as a cause of unilateral acute pulmonary edema with underlying
pulmonary hypertension, which carries a high risk of mortality, particularly during
pregnancy and the postpartum period. Its timely identification allows for targeted
management and specialized follow-up.

Keywords: agenesis; pulmonary hypoplasia; acute pulmonary edema; ECOTT; puerperium

Presentacion del caso

Se trata de una mujer de 34 afios, con antecedente de detecciéon de soplo funcional al
nacimiento y resolucion espontdnea aparente. Durante el desarrollo, no presenté datos clinicos
sugestivos de patologia pulmonar o cardiaca (disnea, hemoptisis, infecciones recurrentes, entre
otros). Era multigesta, con dos cesdreas previas, y se le realizé una cesdrea electiva a las 38
semanas de gestacién sin complicaciones. Durante las primeras 24 horas postparto, presentd
disnea subita al reposo, acomparfiada de malestar general, ndused, vémito, amaurosis y tinitus.
Al examen fisico, presenté cianosis periférica, taquicardia, taquipnea y emergencia hipertensiva,
saturacién por pulsooximetria de 30%, edema de miembros pélvicos ++/++++. La biometria
hemdtica, quimica sanguinea y tiempos de coagulacidon no mostraron alteraciones, a excepcion
de un dimero D elevado (1.744 ug/ml), PRO BNP 1.240 pg/ml, y una gasometria arterial con
alcalosis respiratoria hipoxémica. Se realizd electrocardiograma que demostrd taquicardia
sinusal, sin datos de isquemia o necrosis. Ante la sospecha de embolismo pulmonar, se realizé
una angiotomografia de térax que descartd defectos de llenado. Ademds, evidencid
dextrocardia con cardiomegalia global, aplanamiento de septum interventricular y agenesia de
rama derecha de arteria pulmonar con sus colaterales, hipoplasia pulmonar derecha, (Figuras 1
y 2) asi como degeneracién quistica de Iébulo inferior derecho. En el hemitérax izquierdo se
observaron multiples dreas de vidrio deslustrado compatibles con llenado alveolar secundario a
edema agudo pulmonar unilateral. (Figuras 3y 4)

Figura 1. Angiotomografia de térax en corte coronal, fase arterial, ventana mediastinal, con ausencia de rama
pulmonar derecha.
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Figura 2. Angiotomografia de térax en corte axial, fase arterial, ventana mediastinal a nivel de tronco de la
pulmonar con ausencia de rama pulmonar derecha.

Figura 3. Tomografia de térax corte axial, se observa hemitérax izquierdo con vidrio esmerilado difuso
compatible con multiples dreas de llenado alveolar.

-
Figura 4. Tomografia de térax en corte coronal, se observa pulmdn hipopldsico con Iébulo inferior derecho con
quistes asociados a vidrio deslustrado y engrosamiento septal interlobulillar.

Se iniciaron medidas para edema agudo pulmonar con soporte ventilatorio mediante mascarilla
simple y diurético de asa, con mejoria clinica progresiva.

Ante los hallazgos clinicos y tomogrdficos, se decidid realizar ecocardiograma transtordcico
para descartar hipertension pulmonar, que mostré tronco de la arteria pulmonar de 19 mm. No
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fue posible observar las ramas pulmonares derechas. Se registraron un TAPSE de 22 mm, una
onda S de 14 cm/s, una RVP de 16, una PSAP de 60 mmHg estimada por el tiempo de
aceleracién del TSVD y una FEVI del 58,4%, hallazgos que indicaron una alta probabilidad de
hipertension pulmonar del grupo 3. (Figuras 5y 6)

Figura 5. Rama de la arteria pulmonar izquierda; debido a que la paciente contaba con una mala ventana en el
eje corto, se optd por realizar una visualizacién en el eje subcostal en el cual se observa solamente una rama
pulmonar.

Figura 6. Ventriculo derecho.

Durante su estancia hospitalaria con adecuada evolucion clinica, se logré disminuir oxigeno
suplementario a 1 L/min y resolucién de edema agudo pulmén unilateral. Se decidié egreso a
domicilio con diurético de asa, oxigeno suplementario y seguimiento multidiciplinar de
hipertension pulmonar por departamento de cardiologia y neumologia.

Discusidn
La agenesia de la arteria pulmonar es una malformacién congénita infrecuente, con una
incidencia de 1 por cada 15.000 nacidos vivos, y una prevalencia de 1 por cada

ISSN 2953-3414

Respirar 2026;18(3): 529



CASO CLINICO /M. R. Ocegueda-Hernandez, A. R. Acufia-Olea, A. Lopez-Diaz
Agenesia de arteria pulmonar derecha

200.000-300.000 individuos en casos de agenesia pulmonar derecha aislada.l.?2 Su
presentacién clinica es variable; se manifiesta como neumonias recurrentes en la infancia o
dificultad respiratoria al nacer, o permanece asintomdtica hasta la vida adulta.r Se ha descrito
como una enfermedad oligosintomdtica que puede debutar con complicaciones graves como
edema agudo pulmonar unilateral o hipertension pulmonar, hasta en un 44% de los casos.? En
el presente caso, la agenesia afectd la rama pulmonar derecha, mientras que, de acuerdo con
Cherian et al.,* la hipoplasia pulmonar suele predominar en el lado izquierdo, condicionando al
pulmadn contralateral a desarrollar una hiperinflacion compensatoria.4

Las arterias pulmonares se originan del tronco arterioso. En la cuarta semana de gestacion,
el tabique aortopulmonar divide este tronco en la aorta ascendente y el tronco pulmonar, del
cual derivan los segmentos proximales de las arterias pulmonares derecha e izquierda, mientras
que su porcion distal se forma a partir de los sextos arcos adrticos. La agenesia de la rama
pulmonar derecha resulta de una falla en el desarrollo o regresién del sexto arco adrtico derecho
durante este periodo critico.5

Los hallazgos por imagen pueden explicarse por las alteraciones estructurales inherentes a
la hipoplasia pulmonar. El desarrollo bronquial y alveolar deficiente, sumado a la hipoperfusion
cronica y la circulacién colateral sistémica de alta presidn, predispone cambios quisticos y
formacién de bronquiectasias, lo que refleja las consecuencias a largo plazo de la malformacién
vascular congénita sobre la arquitectura vascular.4

En comparacién con cambios fisiolégicos adaptativos que someten al sistema
cardiovascular a un estrés significativo, en el embarazo llega a producirse un aumento del
volumen circulante de aproximadamente un 40-50% y del gasto cardiaco (30-45%),
alcanzando su pico entre las 25-32 semanas de gestacidn, principalmente por elevacién del
volumen sistdlico y de la frecuencia cardiaca.® Paralelamente, disminuye la resistencia vascular
pulmonar y la capacidad residual funcional hasta un 18%. Estos cambios, aunados a la
disminucion de la presion oncética y al aumento de la presion hidrostdtica propias del
embarazo, incrementan significativamente el riesgo de edema pulmonar, especialmente en
presencia de cardiopatia estructural subyacente.

El puerperio inmediato representa un periodo de riesgo excepcional. Tras el parto, ocurre una
redistribucion brusca de volumen o “autotransfusién uterina” de aproximadamente 500-1.000
ml desde el Utero hasta la circulacion sistémica.” Este aumento subito de precarga puede
sobrepasar la capacidad de adaptacion del ventriculo derecho ya comprometido por
hipertensién pulmonar, precipitando una falla ventricular derecha aguda y el consecuente
edema pulmonar. Este mecanismo explica la presentacién subita de disnea y edema pulmonar
unilateral en el hemitérax izquierdo (pulmdn hiperfuncionante).

El desarrollo hipertensién pulmonar del grupo 3 es una complicacién frecuente en esta
malformacion.? La hipertensién pulmonar en este contexto puede atribuirse a mdltiples factores:
una reduccién del lecho vascular pulmonar total por ausencia de una rama de la arteria
pulmonar, lo que incrementa la resistencia vascular pulmonar; un hiperflujo crénico hacia el
pulmdn uUnico funcional izquierdo, que somete su vasculatura a presiones elevadas y puede
inducir remodelacién vascular; y la presencia de circulacién colateral sistémica de alta presiéon
para perfundir el pulmdn hipopldsico derecho, que puede contribuir tanto a la hipertension
pulmonar como al riesgo de hemorragia.

A largo plazo, el hallazgo de hipertensién pulmonar del grupo 3 requiere un manejo multidis-
ciplinario estricto. El abordaje terapéutico en este contexto debe individualizarse con el objetivo
de mejora en la calidad de vida. Se han demostrado opciones terapéuticas con este impacto, las
cuales incluyen la monitorizacién cardio hemodindmica, diuréticos de asa, oxigenoterapia y
niveles de ferritina, factores que se han asociado con un incremento en la mortalidad.8,®

ISSN 2953-3414

Respirar 2026;18(3): 530



CASO CLINICO /M. R. Ocegueda-Hernandez, A. R. Acufia-Olea, A. Lopez-Diaz
Agenesia de arteria pulmonar derecha

Conclusidén

Las malformaciones congénitas pulmonares poco frecuentes, como la agenesia de la rama de la
arteria pulmonar derecha, deben considerarse el diagndstico diferencial de un edema pulmonar
agudo unilateral, principalmente en pacientes jovenes, en contexto de embarazo y puerperio,
donde las adaptaciones fisioldgicas pueden desenmascarar la condicién. El diagndstico
oportuno nos permite ofrecer un tratamiento exitoso, que requiere el manejo multidisciplinario
(neumologia, cardiologia y medicina materno-fetal) con seguimiento a largo plazo por alto
riesgo de hipertensién pulmonar progresiva.
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