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Resumen
La agenesia de la arteria pulmonar unilateral (UAPA) generalmente está asociada a otros defectos 
cardiovasculares congénitos cuando se diagnostica en la niñez. La ausencia asilada es una entidad 
rara y usualmente detectada en el adulto, con síntomas inespecíficos e incluso asintomáticos que 
dan lugar a un retraso en el diagnóstico y tratamiento.
Nosotros reportamos el caso de una mujer de 40 años de edad con agenesia de la arteria pulmonar 
izquierda diagnosticada en el puerperio inmediato al debutar con hemoptisis. La radiografía de 
tórax muestra signos de congestión e hipertensión pulmonar. La angiotomografía de tórax revela 
la ausencia de la arteria pulmonar izquierda. 
Los médicos deberíamos considerar la posibilidad de UAPA no diagnosticada en adultos a través 
de una radiografía que sugiera el diagnóstico y confirmarlo con una angiotomografía de tórax. 
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Abstract 
Unilateral Absence of the Pulmonary Artery in an Adult
Unilateral absence of the pulmonary artery (UAPA) is usually associated with other congenital 
cardiovascular defects when it is diagnosed in childhood. Its isolated absence is a rare entity that 
is usually detected in the adult; the clinical picture may be nonspecific and even asymptomatic 
leading to delays in diagnosis and treatment.
We report the case of a 40 year old female with absence of the left pulmonary artery diagnosed in the 
immediate postpartum period because she had hemoptysis. The chest radiography showed signs 
of congestion and pulmonary hypertension. The angiography of the chest revealed the absence of 
the left pulmonary artery.
Physicians should consider the possibility of undiagnosed UAPA in adults through a chest radio-
graphy that suggests the diagnosis. Confirmation can be established by CT angiography.
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Introducción 

La ausencia unilateral de una arteria pulmonar 
(UAPA) es una enfermedad poco frecuente con 
una prevalencia estimada de 1 en 200.000 adultos 
jóvenes. Más comúnmente, UAPA se produce junto 
con anormalidades cardiovasculares tales como 
tetralogía de Fallot o defectos septales cardíacos, 

pero también puede ocurrir de una manera aislada. 
Los pacientes con UAPA aislada pueden permanecer 
asintomáticos hasta la edad adulta, pero general-
mente reportan síntomas tales como disnea, dolor 
de pecho, hemoptisis o infecciones recurrentes1.

Presentamos el caso de una paciente que debuta 
con hemoptisis en su puerperio inmediato posterior 
a parto por cesárea. 
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Presentación de caso

Mujer de 40 años de edad, con diagnóstico de lupus 
eritematoso sistémico en tratamiento con predni-
sona 20 mg hasta hace 4 años, que refiere falta de 
tolerancia al esfuerzo de mucho tiempo. Con 35 
semanas de embarazo, se interna por preeclampsia 
y se realiza una cesárea sin complicaciones. A las 
48 horas presenta en forma aguda, dolor torácico, 
disnea  y hemoptisis con hipotensión arterial, soplo 
sistólico GII/VI en foco mitral y edemas periféricos. 
La radiografía de tórax muestra cardiomegalia, 
cono de la pulmonar prominente y redistribución 
de flujo. Con diagnóstico de insuficiencia cardíaca 
de posible etiología valvular, ingresa a unidad de 
cuidados intensivos con indicación de oxígeno a 
flujos altos por severa hipoxemia y diuréticos. Bajo 
la sospecha de TEP se realiza una angiotomografía 
computada de tórax que muestra ausencia de la 
arteria pulmonar izquierda con tronco principal 
y arteria pulmonar derecha presentes. Asimismo, 
se constata disminución del volumen pulmonar 
izquierdo con ligero desplazamiento mediastinal 
homolateral. Espirometría y DLCO normal. En el 
ECG se observan signos de hipertrofia y sobrecarga 
de cavidades derechas. El ETT muestra cavidades 
derechas dilatatadas y PSAPe 60 mmHg. 

Discusión

La agenesia de la arteria pulmonar unilateral es 
una anomalía congénita rara que se asocia con 
frecuencia a trastornos congénitos cardiovascu-
lares como tetralogía de Fallot o comunicaciones 
septales. Otros defectos que también han sido 
asociados son coartación de la aorta, estenosis aór-
tica subvalvular o transposición de grandes vasos. 
Reportes de aplasia o hipoplasia congénita de una 
rama principal de la arteria pulmonar han apare-
cido en la literatura médica desde el primer caso 
descrito por Fraentzel en 1868. Dotter y Steinberg 
informaron de un caso secundario a enfermedad 
pulmonar unilateral generalizada. En 1953 Swyer 
James Mc Leod reportaron un paciente con anoma-
lía de la arteria pulmonar y enfisema unilateral2-4.

Aunque es menos frecuente, también puede 
presentarse de manera aislada como es el caso de 
nuestra paciente. 

Esta patología es generalmente diagnosticada en 
la niñez y la mayoría de los pacientes que no tienen 
asociada una anomalía cardíaca tienen síntomas 

leves o incluso ausentes hasta la edad adulta, lo que 
da lugar a un retraso considerable entre el inicio 
de la clínica y el diagnóstico final. 

El principal defecto embriológico es una in-
volución del sexto arco aórtico proximal del lado 
afectado, con la consecuente ausencia de la arteria 
pulmonar proximal5.

La agenesia de la rama pulmonar izquierda o 
derecha puede presentarse con ausencia parcial o 
total del pulmón ipsilateral. Si es parcial, el pul-
món se irriga la mayoría de las veces por arterias 
bronquiales, mamarias o intercostales y el drenaje 
venoso aboca en la aurícula izquierda mediante 
venas hipoplásicas.

El lecho vascular pulmonar es un sistema de 
capacitancia, es decir, que acepta aumentos del 
flujo sanguíneo con poco cambio en la presión de 
la arteria pulmonar. En la UAPA, todo el retorno 
venoso sistémico llega a un solo pulmón a pesar 
de la resistencia vascular pulmonar de dicho 
pulmón. Se ha demostrado que un lecho vascular 
pulmonar puede manejar el gasto cardíaco total, 
sin aumento significativo en la presión pulmonar 
como es el caso de pacientes con ligadura de una 
arteria pulmonar o neumonectomía. Sin embargo, 
la respuesta hemodinámica de los pacientes con 
UAPA aislada no siempre es similar a la de los 
pacientes neumonectomizados. En la génesis de la 
hipertensión pulmonar en los casos de UAPA, ha 
sido postulado que la estructura fetal de la arteria 
pulmonar puede persistir o que un considerable 
aumento secundario en la musculatura de las 
arterias pulmonares y cambios obliterativos en 
la íntima pueden ocurrir subsecuentemente; y si 

Figura 1. Radiografía de tórax muestra cardiomegalia, cono de 
la pulmonar prominente y redistribución de flujo.
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un cortocircuito de izquierda a derecha coexiste 
(persistencia de conducto arterioso o comunicación 
interventricular), la hipertensión pulmonar y la 
insuficiencia cardíaca congestiva, con la subsi-
guiente enfermedad vascular pulmonar, pueden 
desarrollarse más fácilmente6, 7.

En el año 2002, se publicó un análisis retrospec-
tivo de 108 pacientes con UAPA de la arteria pul-
monar izquierda o derecha sin anomalía cardíaca 
asociada. Con una mediana de edad de 14 años, los 
síntomas fueron dolor de pecho, derrame pleural e 
infecciones respiratorias recurrentes en el 37% de 
los pacientes, disnea o limitación con el ejercicio en el 
40% y hemoptisis en un 20%. La hipertensión 
pulmonar se encontró en 44% de los pacientes4-6.

La investigación inicial usualmente se realiza 
con radiografía de tórax que muestra desplaza-
miento del mediastino ipsilateral, pérdida de vo-
lumen del pulmón afectado, ausencia de la sombra 
hiliar e hiperinsuflación del pulmón contralateral. 
La confirmación y detalles anatómicos se realizan 
mediante una angiotomografía de tórax, resonan-
cia magnética o gamagrafía de perfusión8, 11.

La ecocardiografía es una buena herramienta 
para establecer el diagnóstico y detectar la pre-
sencia de PSAP elevada10, 11.

En cuanto al tratamiento de UAPA, 8% de los 
pacientes fueron sometidos a neumonectomía o 
una lobectomía por hemoptisis recurrente o por 
infecciones respiratorias a repetición, y el 7% de 
los pacientes fueron sometidos a revascularización 
de arterias pulmonares. Es necesario para estos 
pacientes evaluar periódicamente la hemodinamia 
pulmonar11-13.

Una cuestión difícil en el manejo a largo plazo 
es reconocer y tratar la hipertensión pulmonar que 
puede requerir tratamiento con drogas vasodila-
tadoras específicas1.

El diagnóstico diferencial debe realizarse con 
tromboembolismo pulmonar crónico, aplasia o 
hipoplasia pulmonar, síndrome del pulmón hipo-
genético y síndrome de Swyer James Mc Leod, este 
último caracterizado por hiperclaridad unilateral 
de parte o todo un pulmón y está relacionado 
con enfermedad adquirida durante la infancia 
de etiología infecciosa vírica que cursa como una 
bronquiolitis y/o neumonía15, 16.

Los informes de casos de aplasia de la arteria 
pulmonar durante el embarazo son extremada-
mente raros y no hay guías claras con respecto al 
tratamiento de estas pacientes. En el embarazo 
se sabe que aumenta el gasto cardíaco mientras 

Figura 3. Angio TC de tórax muestra la ausencia de arteria pulmonar izquierda y dismi-
nución de volumen pulmonar ipsilateral.

Figura 2. Angio TC de tórax revela ausencia de arteria pulmonar izquierda.
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disminuye el volumen pulmonar. Por lo tanto, 
el desarrollo de hipertensión pulmonar en el 
embarazo puede ser catastrófico y asociado con 
alta mortalidad. En las mujeres con hipertensión 
pulmonar conocida, es mejor evitar el embarazo o 
terminarlo en una etapa temprana4, 6, 9, 17.

Conclusión

La ausencia unilateral de la arteria pulmonar es 
una entidad rara, pocos pacientes permanecen 
asintomáticos hasta la edad adulta, generalmen-
te se diagnostica en la adolescencia. Los médicos 
debemos tomar en cuenta la posibilidad de UAPA 
en enfermos con infecciones respiratorias recu-
rrentes, hemoptisis o hipertensión pulmonar. El 
diagnóstico se establece a través de la imagen. Es 
necesario vigilar signos tempranos de hipertensión 
pulmonar para su tratamiento con drogas vasodi-
latadoras específicas y la cirugía deberá reservarse 
para las formas complejas.
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