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Agenesia unilateral de la arteria pulmonar (AUAP) asociada a
tromboembolia pulmonar crénica

Unilateral Agenesia of Pulmonary Artery (UAAP) Associated With Chronic Pulmonary
Thromboembolism

Saraguro, Byron®; Torres, Otilia®; Menéndez, Denisse ; Rueda, Maria José ®; Lopez, Maria Fernanda

CASO CLINICO

Paciente masculino de 24 anos de edad; es estudiante universitario y practica artes marciales mixtas.
No refiere antecedentes patolégicos personales. Como antecedentes quirtrgicos menciona una cirugia
de masa no especificada de labio inferior hace 15 anos, aparentemente benigna. Acude a consulta ex-
terna debido a un cuadro clinico caracterizado por tos y hemoptisis leve de un mes de evolucion, disnea
de medianos esfuerzos que progresa a minimos esfuerzos, pérdida de peso no cuantificada. No refiere
fiebre, ni diaforesis nocturna.

En el examen fisico, se observé tension arterial 100/70 mmHg, frecuencia cardiaca de 103 latidos
por minuto, frecuencia respiratoria 16 por minuto, saturacién 95% (FiO, 0,21). En la auscultacién, se
constato la presencia de murmullo vesicular disminuido en el apice izquierdo y pectoriloquia ipsilateral.
En el campo pulmonar derecho, la auscultaciéon resulté normal.

Por antecedentes epidemiolégicos de residir en una regiéon con alta incidencia de tuberculosis, se
solicitan baciloscopias en dos muestras de esputo, las cuales fueron negativas. La tomografia simple
de térax presenta disminucién de la atenuacién pulmonar en el campo izquierdo, de predominio en el
I6bulo superior y la lingula, e imagen hipodensa en la arteria pulmonar derecha en relacién con trom-
boembolia pulmonar.

La angiotomografia computarizada contrastada de térax demostré ausencia de la arteria pulmonar
izquierda en el nivel de la bifurcacién y varias ramas colaterales provenientes de la arteria aorta des-
cendente de trayecto tortuoso y con maltiples ramificaciones (Figuras 1y 2). Trombo crénico en rama
principal de arteria pulmonar derecha (Figura 3).

El electrocardiograma present6 ritmo sinusal, P pulmonar, signos de crecimiento y sobrecarga del
ventriculo derecho.

El ecocardiograma transtoracico demostré dilatacion del ventriculo derecho, dilatacién del tronco
de la pulmonar, presion sistélica de la arteria pulmonar (PSAP) de 40 mmHg, no se observaron corto-
circuitos intracardiacos ni masas intracardiacas.

Se realiz6 eco-doppler de miembros inferiores con vasos compresibles, sin imagenes en su interior,
flujo doppler presente, negativo para trombosis venosa profunda.

Los estudios de laboratorio reportaron hemograma normal con plaquetas de 179 000; dimero D: 780;
acido urico: 7,4; VDRL y VIH no reactivos; TP: 16,6; INR: 1,563; TTP: 35,7; ANCA Cy P negativos; ANA
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Figura 1. Angiotomografia pulmonar contrastada corte axial: Ausencia
de arteria pulmonar izquierda en el nivel de la bifurcacion (flecha).
Multiples ramas colaterales provenientes de la arteria aorta descendente
(puntas de flecha).

Figura 2. Reconstruccion cardiaca en tres dimensiones: Multiples ra-
mas colaterales provenientes de la arteria aorta descendente (puntas
de flecha).

Figura 3. Angiotomografia pulmonar contrastada corte axial: Presencia
de trombo croénico en arteria pulmonar derecha (flecha).

negativo; C3: 116; C4: 25; anticuerpos cardiolipina IgG: 24,98; anticuerpos cardiolipina IgM: 12,27, fac-
tor reumatoideo: 20,80, homocisteina 7,01; Coombs directo negativo; marcadores tumorales negativos;
IgG e IgM para citomagalovirus, toxoplasma, rubeola, herpes negativos; hepatitis C negativo; CPK: 89;
CKMB: 38,80; fibrin6geno y factores de la coagulacién dentro de parametros normales.
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Se concluyé que la agenesia unilateral de la arteria pulmonar del paciente no guardé relaciéon con
anomalias cardiacas y la tromboembolia pulmonar fue idiopatica. Paciente presenté remisién de he-
moptisis, por lo que se inicié anticoagulacién con rivaroxaban.

La agenesia unilateral de la arteria pulmonar es una rara malformacién, cuya prevalencia es de uno
por cada doscientos mil o trescientos mil individuos adultos jévenes. Debido a su baja frecuencia de
presentacion, constituye un reto diagnéstico y es subdiagnosticada en la edad pediatrica.t

Se produce como consecuencia de la involucién intrattero del sexto arco aértico ipsilateral que oca-
siona una falla en la conexién de este arco con el tronco de la pulmonar, lo que condiciona la ausencia
de la porcién proximal de la arteria pulmonar derecha o izquierda.?

La agenesia de la arteria pulmonar derecha es mas prevalente, se presenta en forma aislada y, por
lo general, es asintomaética. La agenesia izquierda, se asocia a otras malformaciones cardiovasculares,
tales como tetralogia de Fallot, defecto septal ventricular, coartacién aértica, estenosis pulmonar, ducto
arterioso persistente, que presentan mayor sintomatologia. Cuando no se asocia con este tipo de tras-
tornos, se considera un hallazgo aislado.?

La edad media de diagnéstico mas frecuente es alrededor de los 14 anos de edad. Se estima que del
13% al 30% de pacientes pueden permanecer asintomaéticos durante muchos afnos y se detecta la enfer-
medad como un hallazgo casual al realizar una radiografia de térax.

Los pacientes pueden presentar disnea de esfuerzo, tos persistente, hemoptisis por la excesiva cir-
culacién colateral aortopulmonar proveniente, ya sea de vasos bronquiales colaterales hipertrofiados
o fistulas arteriovenosas periféricas ipsilaterales a la arteria pulmonar ausente (20% de casos); dolor
toracico, distrés respiratorio, insuficiencia cardiaca, infecciones respiratorias recurrentes o hipertensién
pulmonar en un 25% a un 44%.5

La exploracién fisica es normal. Pueden auscultarse soplos cardiacos e hipoventilacién pulmonar,
con ruidos patolégicos en el hemitérax afectado o sin estos.b

El diagnéstico definitivo se basa en las pruebas de imagen. La radiografia de térax es la primera
linea de investigacion, donde se observa, en el hemitérax de la agenesia, el pulmén disminuido de ta-
mano con desplazamiento mediastinico ipsilateral, elevacion del hemidiafragma ipsilateral, asociado a
hiperinsuflacién pulmonar contralateral.” El diagndstico se confirma con tomografia con contraste. El
parénquima puede presentar patrén de atenuacién en mosaico, cambios enfisematosos o bronquiectasias
secundarias a cambios compensatorios o infecciones recurrentes.?

El ecocardiograma puede demostrar malformaciones cardiovasculares asociadas, hipertensién pulmo-
nar y dextroposicién cardiaca. En la mayoria de los pacientes, existe desarrollo de circulacién colateral
proveniente de la aorta descendente, especialmente abdominal.®

La SPECT demuestra exclusion de la perfusiéon completa del lado comprometido, con ventilacién
normal. El cateterismo cardiaco es necesario cuando se planifica revascularizacién.®

La angio-RM multifasica permite obtener informacién anatémica y funcional de las estructuras vas-
culares torécicas, con una tnica inyeccién de contraste endovenoso y sin uso de radiacién ionizante.!

Las pruebas de funcién pulmonar demuestran un patrén normal o restrictivo leve con capacidad de
difusién normal.

El electrocardiograma es usualmente normal, puede presentar dominancia del ventriculo derecho
en casos asociados con hipertensién pulmonar.!2

El tratamiento es conservador en las formas asintomaticas, y quirtrgico en aquellas con sintomato-
logia o complicaciones graves.

El manejo quirdargico mediante lobectomia o neumonectomia con embolizacién selectiva se realiza en
pacientes con hemoptisis masiva o infecciones pulmonares recurrentes. La cirugia reparadora consta
de dos etapas: anastomosis quirdargica de la parte proximal y distal de la arteria pulmonar, y posterior
implantacién de stent.'?

De un 19% a un 25% de los pacientes con ausencia congénita de la arteria pulmonar, presentan
hipertensiéon pulmonar tardiamente, lo que implica mal prondstico, con una tasa de mortalidad de
aproximadamente el 7%. Se puede tratar con farmacos antihipertensivos.
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La muerte puede ser secundaria a hemoptisis masiva, falla respiratoria, hipertensién pulmonar, que
conduce a falla cardiaca derecha.

No se han descrito casos de tromboembolia pulmonar asociada a AUAP, sin embargo, la hipertension
pulmonar tromboembélica créonica tiene una incidencia del 0,01% al 9,1% después de una embolia pul-
monar aguda, y puede ser resuelta por tromboendarterectomia.*

Volkan y cols. reportaron un caso de agenesia de la arteria pulmonar izquierda sin anomalias con-
génitas cardiacas —al igual que el paciente descrito en esta revisién—, lo cual podria contribuir al man-
tenimiento del estado asintomatico.

El diagnéstico de agenesia unilateral de la arteria pulmonar puede ser considerado como un reto, un
elevado nivel de sospecha ayudaria a su correcto diagnéstico.®
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