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La imagen es la clave: ausencia unilateral de una rama

de la arteria pulmonar

The image is the key: unilateral absence of a branch of the pulmonary artery
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$Qué se sabe del tema que trata este estudio?

La ausencia unilateral de una rama de la arteria pulmonar es una
entidad infrecuente e subdiagnosticada, descrita generalmente en
forma de casos clinicos, y cuando se presenta aisladamente puede
no dar sintomatologfa hasta edades avanzadas. No hay consenso

$Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

A través de la presentacién de dos casos de ausencia unilateral en
ambas ramas de la arteria pulmonar de manera aislada, diagnosti-
cados en épocas muy precoces de la vida, se demuestra que los mé-
todos de imagen rutinarios y no invasivos, como la ecocardiografia,

sobre su tratamiento, reservado generalmente a las complicaciones, son claves en la deteccién y seguimiento de esta entidad.

por lo que el seguimiento clinico es fundamental.
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Resumen

La ausencia unilateral de una rama de la arteria pulmonar (AURAP) es una entidad infrecuente y

subdiagnosticada. Con expresién clinica variada sobre todo respiratoria, y mas frecuentemente aso- ~ Ecocardiografia;
ciada a patologia cardiaca congénita, puede presentarse aisladamente y permanecer asintomética lar-  Arteria Pulmonar;
go tiempo. No hay consenso sobre su tratamiento, reservado a las complicaciones, principalmente ~ Angiotomografia;

Cardiopatia Congénita;
Hipoplasia Pulmonar

hipertensién pulmonar, hemoptisis o infecciones respiratorias recurrentes. Objetivo: Describir dos
casos de AURAP identificados en edades precoces, y la utilidad de las imédgenes rutinarias para su
diagnostico. Casos Clinicos: Se presentan dos lactantes asintomdticos remitidos para evaluacién car-
dioldgica. El primero, con diagndstico prenatal de arco aértico derecho, derivado al mes de vida para
descartar anomalias asociadas. En la ecocardiografia se constat6 AURAP izquierda aislada, apoyada
con radiologia bésica. La angiotomografia confirmé AURAP e hipoplasia de pulmén izquierdo. Se
decidi6 solo seguimiento clinico. El segundo, neonato de 2 semanas derivado por hallazgo de soplo
sistélico. Se diagnostico ecocardiogrificamente agenesia de rama pulmonar derecha sin otros defec-
tos asociados, confirmado con angiotomografia. Radiografia tordcica basica inicialmente sin altera-
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ciones. En control a las 6 semanas se identificé colapso pulmonar derecho. Se decidi6 seguimiento
clinico. Ambos casos fueron sospechados mediante ecocardiografia, se confirmaron con angiotomo-
grafia. Con 1,5 afios y 6 meses respectivamente, presentaron buena evolucién, buen crecimiento, y
control estrecho de los procesos respiratorios intercurrentes. Conclusiones: La AURAP puede cursar
sin sintomas cuando se presenta aisladamente, y pasar desapercibida. Mediante los métodos de ima-
gen simple entre los que destaca la ecocardiografia puede sospecharse, debiendo confirmarse poste-
riormente mediante la realizacién de angiotomografia o angioresonancia.

Abstract

Unilateral absence of pulmonary artery (UAPA) is a rare and underdiagnosed entity. Due to its varied
clinical expression, especially respiratory and most frequently associated with congenital heart disea-
se, it can also present in isolation and remain asymptomatic for a long time. There is no consensus
on its treatment, which is generally reserved for the presence of complications, mainly pulmonary
hypertension, hemoptysis, or recurrent respiratory infections. Objective: To describe two cases of
UAPA identified early in life, and the usefulness of routine imaging tests for its diagnosis. Clinical
Cases: We present two clinical cases of asymptomatic children referred for pediatric cardiological
assessment. The first one was 1 month old, with a prenatal diagnosis of right aortic arch, that was
referred to rule out associated anomalies. An echocardiographic evaluation confirmed left isolated
UAPA, sustained by plain radiography. CT angiography confirmed UAPA and left lung hypoplasia.
Only clinical follow-up was determined. The second case is a 2-week-old neonate who was referred
due to a systolic murmur. Right pulmonary artery agenesis was diagnosed by echocardiography with
no other associated defects and was confirmed by CT angiography. Plain chest radiography showed
no alterations initially, however, after 1.5 months of follow-up, right lung collapse was detected so
clinical follow-up was decided. Both cases were suspected by echocardiography and confirmed by
CT angiography. At 1.5 years and 6 months old, respectively, they show a good evolution, with good
growth, and close monitoring of their intercurrent respiratory processes. Conclusions: UAPA can
be asymptomatic when occurs in isolation and go unnoticed. Through simple imaging methods,
especially echocardiography, it can be suspected and must be confirmed later by CT angiography or
MRI angiography.

Keywords:

Unilateral Absence of
Pulmonary Artery;
Echocardiography;
Pulmonary Artery;
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Introducciéon

La ausencia unilateral de una rama de la arteria
pulmonar (AURAP), es una entidad clinica infre-
cuente. Su incidencia se ha estimado que podria ser de
1/200000 personas; en el 60 % de los casos la ausencia
es de rama derecha'.

Usualmente asociada a cardiopatias congénitas,
puede presentarse clinicamente de manera aislada en
aproximadamente un 30% de los casos*’. En este ul-
timo supuesto puede permanecer asintomdtica o con
escasa sintomatologia de indole respiratoria durante
largo tiempo, y de ahi su infradiagnéstico®.

Embrioldégicamente, se debe a la involucién de uno
de los dos pares del sexto arco aértico, a nivel proxi-
mal, que estd destinado a convertirse en una rama de
la arteria pulmonar’. Esta, puede pasar inadvertida en
época fetal por el desarrollo relativamente normal del
pulmon afecto, debido a la suplementacion vascular de
esa parte distal de esa rama arterial no desarrollada por
parte del ductus arterioso. Tras nacer y con el cierre
ductal, se establecera la hipoplasia pulmonar progresi-
va®’. En esta situacion, pueden desarrollarse colaterales
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arteriales con alto riesgo de hemoptisis. A menudo, los
pacientes se presentan con un pequenio pulmén hiper-
lucido del lado afectado en la radiografia de torax’.

Hay pocos casos reportados en nifios y atin no hay
consenso sobre su tratamiento, reservado generalmen-
te a la presencia de complicaciones, principalmente
hipertensién pulmonar, hemoptisis o infecciones res-
piratorias recurrentes®.

El objetivo de este estudio es reportar dos casos de
ausencia unilateral de ramas pulmonares identificados
en edades precoces, y la utilidad de las imédgenes ruti-
narias para su diagndstico.

Casos Clinicos

Caso 1

Lactante femenina de 1 mes de vida derivada para
reevaluacién en cardiologia por diagndstico prena-
tal de arco adrtico derecho aislado en época fetal. Sin
otros antecedentes de interés, nacida a término a las 39
semanas con 3.220 g y con periodo neonatal sin inci-
dencias, asintomatica cardiovascular y con incremento
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pondoestatural adecuado. Prenatalmente se realizé es-
tudio genético basico, que inclufa delecciones 22ql1,
con resultado negativo. Sin hallazgos significativos al
examen fisico, con saturaciones de oxigeno normales.

En la evaluacion ecocardiogréfica se objetivé tronco
pulmonar normal y rama pulmonar derecha normales
en dimensiones, flujo y trayecto. En dicha evaluacién
no se identificé rama pulmonar izquierda, visualizan-
do un minimo vaso compatible con ductus arterioso
minimo a ese nivel. En radiografia de térax realizada
a los 2 meses de vida se constaté un campo pulmonar
izquierdo velado completamente con desplazamiento
traqueal ipsilateral. La angiotomografia confirmé los
hallazgos de aplasia de rama pulmonar e hipoplasia de
pulmén izquierdo. La gammagrafia de perfusion rea-
lizada complementariamente por los especialistas en
neumologia pedidtrica, no presentd captacién en pul-
mon izquierdo.

La paciente ha continuado sélo con seguimiento
clinico con buena evolucién; al afio y medio de edad,
ha estado en control estrecho de sus procesos respira-
torios intercurrentes, sin tratamiento habitual salvo
exacerbaciones de dicha patologia, con crecimiento
adecuado y en clase funcional cardiaca normal.

Caso 2

Neonato de 2 semanas producto de embarazo con-
trolado de curso normal y parto a término eutdcico,
con peso de 3.380g, fue hospitalizado en sala neona-
tal debido a mala tolerancia oral e hipoglucemia leve
asintomdtica. Ademds, presenta necesidades de oxige-
noterapia leves para mantener saturaciones de mane-
ra intermitente, con evaluacién radioldgica tordcica
inicial sin alteraciones. Fue derivado a cardiologia por
hallazgo de soplo en la exploracién habitual.

En la evaluacién cardiolégica estaba asintomatico,
con exploracién fisica sin alteraciones significativas y
saturacion adecuada. En la ecocardiografia destaca-
ba arteria pulmonar principal de calibre y flujo nor-
mal saliendo de ventriculo derecho; rama pulmonar
izquierda confluente de calibre y flujo normal; no se
aprecié rama pulmonar derecha ni ductus. Valores de
presiones pulmonares normales mediante estimaciéon
indirecta. Se apreci6 vaso minimo que parte de aorta
tordcica descendente hacia lado derecho con flujo con-
tinuo de 2 mm y no se identificé6 donde desembocaba.
Con lo que se diagndsticé de aplasia de rama pulmonar
derecha. La radiografia de térax realizada en dicha visi-
ta no presentaba alteraciones significativas.

En el seguimiento a la paciente en la radiografia
realizada a las 6 semanas de vida se constataron imad-
genes de colapso pulmonar derecho, con pérdida de
volumen y dextrocardizacién. En el pulmén izquierdo
no se objetivan alteraciones. La tomografia cardiaca
realizada con 2 meses confirmd los hallazgos.

CASO CLINICO

Figura 1. Caso 1. Radiografia del caso de agenesia de rama
pulmonar izquierda realizada a los 2 meses. Obsérvese el campo
pulmonar izquierdo velado completamente con desplazamiento
traqueal ipsilateral y levocrdializacion.

La paciente ha continuado con seguimiento clinico,
en ultima evaluacidn, con 6 meses de edad, presentaba
una evolucién clinica sin incidencias, sin necesidades
de oxigenoterapia, creciendo adecuadamente y sin ha-
ber precisado ingresos hospitalarios.

Se expone de manera grafica la comparativa de am-
bos casos. En las figuras 1y 2 de imédgenes radiogréficas,
de especial interés la apreciaciéon evolutiva de la hipo-
plasia pulmonar tras cierre ductal en caso de agenesia
de rama pulmonar derecha (figura 2). La figura 3 (Ay
B) expone un corte ecografico tipo de tronco y ramas
pulmonares, clave para aclarar la imagen de agenesia
de rama pulmonar izquierda (figura 4A) y derecha (fi-
gura 4B). La figura 5 corresponde a la angiotomografia
confirmatoria en ambos casos.

Discusiéon

La AURAP es una afeccion rara que generalmente
se presenta asociado a cardiopatias complejas con ma-
nifestaciones clinicas muy definidas, como la cianosis
(Fallot, truncus, atresia pulmonar); también aislada-
mente, COMO nuestros casos expuestos, en cuyo caso
puede permanecer de manera asintomdtica durante
mucho tiempo®”®. En los casos aislados, en la evolu-
cién la hemoptisis o infecciones respiratorias frecuen-
tes pueden ser la manifestacion clinica inicial. La hi-
pertensiéon pulmonar es frecuente que se desarrolle a
lo largo de la evolucién debida al hiperaflujo pulmonar
ipsilateral®’, pudiendo suceder hasta en el 45% de los
casos y constituye la complicacién mas temida’’.
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Figura 2. Caso 2. Radiografia del caso de agenesia de rama pulmonar derecha. (A) Con 2 semanas de vida. No se evidencian altera-
ciones. (B) Con 1,5 meses. Aqui se ve la dextrocardizacion y colapso de mismo campo pulmonar.

Figura 3. Proyecciones ecocardiograficas tipo para valorar el tronco y ramas pulmonares en 2 dimensiones (A) y con Doppler color
(B). Ao: Aorta; MPA: Tronco pulmonar o arteria pulmonar principal.; LPA: Rama pulmonar izquierda; RPA: Rama pulmonar derecha.

La imagen es la clave en el diagndstico. El diag-
noéstico preciso puede requerir varias modalidades. La
radiografia toracica sienta las sospechas®”!'°. La ecocar-
diografia, se ha defendido ttil como modalidad de cri-
bado, pero se declara por algunos autores insuficiente
para hacer un diagnoéstico definitivo”®!!. Pensamos
que es una prueba clave para el diagnéstico. La valo-
racién ecogréfica de la arteria pulmonar con sus ramas
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es rutinaria y medible en la préctica pedidtrica'’ la de-
mostracién del extremo ciego de dicha arteria es por lo
tanto objetivable de manera total como se ha demos-
trado en los casos descritos. En este 4mbito, y dentro
del diagndstico diferencial, debemos contemplar posi-
bilidades como el origen anémalo de arteria pulmonar
desde aorta ascendente o desde ductus arterioso, o un
“sling” de arteria pulmonar, donde la rama pulmonar
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Figura 4. Ecocardiograffa
siguiendo la proyeccion
base de los casos expues-
tos. (A) Ausencia de rama
pulmonar izquierda (caso
1). (B) Derecha (caso 2).
Ao: Aorta; MPA: Tronco
pulmonar o arteria pul-
monar principal.; LPA:
Rama pulmonar izquier-
da; RPA: Rama pulmonar
derecha.

Figura 5. Angiografia
por tomografia compu-
tarizada. (A) Caso 1. Au-
sencia de rama pulmonar
izquierda con recons-
truccion de imagen 3D.
(B) Caso 2. Ausencia de
rama pulmonar derecha.
MPA: Tronco pulmonar
o arteria pulmonar princi-
pal; LPA: Rama pulmonar
izquierda; RPA: Rama
pulmonar derecha.
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izquierda sale de la derecha, creando un anillo vascular
con sintomatologia respiratoria. Es relevante la eva-
luacién de la irrigacién pulmonar desde colaterales o
desde aorta descendente, el retorno venoso pulmonar
ipsilateral a la agenesia, que normalmente estard dis-
minuido significativamente o ausente. Asimismo, la
frecuente asociaciéon de defectos congénitos cardiacos
se confirma o descarta con la ecocardiografia.

La imagen ecogréfica permite detectar y estimar
evolutivamente la presién arterial pulmonar. No con-
lleva riesgos. No es invasiva, es de obtencién rdpida y
con un coste aceptable'"*. La ecocardiografia podria
considerarse como el principal método para detectar
la AURAP, pero atn necesita confiar en la tecnologia y
la experiencia del operador, asi como la comprensién
de la enfermedad, por lo que hay todavia una alta tasa
de diagnostico perdido. Por eso, el diagnéstico defini-
tivo se hace mediante angiotomografia computariza-
da, o angioresonancia magnética, que ademds definen
con exactitud los diferentes campos pulmonares y sus
fuentes de flujo'>".

No hay consenso sobre el tratamiento, ofreciéndose
diferentes alternativas ante la presencia de clinica®®”?.
Generalmente la actitud es conservadora, recomen-
déndose la vigilancia periédica, al menos anualmente,
mediante ecocardiograffa para controlar la aparicién
y desarrollo de hipertensién pulmonar, elemento cli-
nico fundamental en su seguimiento'. Cuando apa-
rece, el tratamiento con vasodilatadores especificos
(bloqueantes de los canales de calcio, inhibidores de la
fosfodiesterasa, antagonistas de las endotelinas), pue-
den mejorar la evolucién del paciente. En hemoptisis
recurrentes o severas estd indicada la embolizacion,
lobectomia o la neumectomia; las actuaciones qui-
rurgicas también se reservan para presentaciones con
infecciones pulmonares repetidas, y con importante
repercusion en la salud del paciente. Alternativamente,
se podria intentar en casos seleccionados detectados en
épocas precoces de la vida, con un minimo remanente
de rama arteria pulmonar procedimientos de revascu-
larizacién, mediante injertos (de pericardio autdlogo,
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aloinjertos, o material protésico), con resultados exito-
sos reportados de manera individual'>'¢.

Conclusiones

La AURAP es una entidad heterogénea en su edad
y forma de presentacién pudiendo cursar sin sintomas
largo tiempo cuando se presenta aisladamente, y pasar
desapercibida. Mediante métodos de imagen simple y
no invasivos entre los que destaca ecocardiografia pue-
de sospecharse, debiendo confirmarse posteriormente
mediante otros procedimientos mds exactos como la
angiotomografia o angioresonancia. La ecocardiogra-
fia, ademds de excelente herramienta de screening en
este caso, constituye la herramienta clave en su segui-
miento.
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