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Agenesia de la arteria pulmonar izquierda: 
reporte de caso

Agenesis of the left pulmonary artery: a case report

1Residente de Medicina Interna.  
Universidad del Valle. Cali, Colombia. 
2Especialista en Medicina Interna y 
Cardiología. Docente del Departamen-
to de Medicina Interna y Cardiología. 
Hospital Universitario San José. Popa-
yán, Colombia. 
3Especialista en Medicina Interna, 
Neumología, Oncología Torácica y 
Epidemiología. Docente del Departa-
mento de Medicina Interna. Hospital 
Universitario San Vicente de Paúl Fun-
dación. Medellín, Colombia.
4Especialista en Medicina Interna y 
Neumología. Docente del Departa-
mento de Medicina Interna. Hospital 
Universitario San Vicente de Paúl Fun-
dación. Medellín, Colombia. 
5Especialista en Medicina Interna y 
Neumología. Docente del Departa-
mento de Medicina Interna. Hospital 
Universitario San Vicente de Paúl Fun-
dación. Medellín, Colombia.
6Especialista en Radiología. Hospital 
Universitario San Vicente de Paúl Fun-
dación. Medellín, Colombia.

Autor de Correspondencia
Juan David Cáceres González.  
Correo electrónico: caceres.
juan@correounivalle.edu.co

Resumen

Se orienta en este reporte de caso sobre la importancia que tiene la sospecha 
diagnóstica de un cuadro patológico inusual y que con una rápida detección 
puede generar beneficios considerables en el paciente que lo padece. Se 
presenta el caso de una mujer de 21 años con antecedentes patológicos de 
asma en la niñez, quién cursó hace seis meses con cuadro neumónico. La 
paciente consultó por dorsalgia continua hace dos meses, asociado a cuatro 
episodios de hemoptisis. En la Tomografía Axial Computarizada (TAC) 
contrastada de tórax se evidenció ausencia de la arteria pulmonar izquierda. 
En conclusión, la agenesia unilateral de la arteria pulmonar se convierte en 
un reto diagnóstico por su poca prevalencia y sus diversas manifestaciones 
clínicas, siendo relevante su identificación temprana. 

diagnostic suspicion of  an unusual pathological condition, but with a fast 
detection it can generate considerable benefits to the patient who suffers it. 
A 21-year-old female with a history of  childhood asthma and who presented 
a pneumonic episode of  6 months of  evolution. The patient consulted for 
continuous back pain of  2 months associated with 4 episodes of  hemoptysis. 
A chest computed tomography scan (CT scan) revealed absence of  the left 
pulmonary artery. In conclusion, the unilateral agenesis of  the pulmonary 
artery becomes a diagnostic challenge due to its low prevalence and diverse 
clinical manifestations, being relevant an early identification. 
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Abstract 

It is intended to guide through a case report the importance of  the 
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Figura 1. Tomografía axial computarizada contrastada de tórax, 
corte axial. Se observa la disrupción de la circulación de la arte-
ria pulmonar por ausencia de la rama izquierda.

Figura 2. Tomografía axial computarizada contrastada de tórax, 
corte axial. Ausencia de arteria pulmonar izquierda con dilata-
ción de las arterias bronquiales.

Introducción

La agenesia unilateral de la arteria pulmonar o 
interrupción de la arteria pulmonar (1,2) es una rara 
anomalía congénita descrita inicialmente en 1868 por 
Fraentzel (3,4,5). La prevalencia estimada es de 1 por 
cada 200.000 a 300.000 personas (6); compromete en 
igual frecuencia tanto a hombres como mujeres (7) 
y afecta principalmente la arteria pulmonar derecha 
siendo esta la de curso más benigno, al tener menos 
asociación con otras malformaciones (8,9,10). 

Descripción detallada del caso

Paciente femenina de 21 años con antecedente 
patológico de asma en la niñez que requería 
inhalación de salbutamol durante las crisis. Presentó 
un cuadro de neumonía seis meses antes de la 
consulta, que se manejó con esquema antibiótico 
por siete días. Sin antecedentes quirúrgicos ni 
toxicológicos de importancia. La paciente ingresa a 
la consulta ambulatoria con historia de dos meses de 
evolución de dolor en la espalda asociado a cuatro 
episodios de expectoración hemoptoica ocasional. 
Sin pérdida de peso, malestar general, sudoración, 
fiebre, alteración del apetito, ronquidos ni silbidos. Se 
encontraba alerta, consciente y orientada en tiempo, 
espacio y persona. Presentó frecuencia cardiaca de 
72 latidos por minuto, frecuencia respiratoria de 18 
por minuto, saturación de oxígeno de 95 % al aire 
ambiente, presión arterial de 120/70 mm Hg y afebril. 
Con ruidos cardiacos rítmicos sin soplos ni ruidos 
sobreagregados, murmullo vesicular conservado en 
ambos pulmones sin presencia de crépitos, sibilancias 
o roncus. El resto del examen físico era normal. 

Para aclarar el diagnóstico se ordenó de manera 
ambulatoria: TAC contrastada de tórax, tomografía 
axial computarizada de alta resolución (TACAR) 
de tórax y espirometría pre y post broncodilatador. 
La TAC contrastada de tórax reportó presencia de 
tronco principal de la arteria pulmonar normal, 
ausencia de la arteria pulmonar izquierda (Figura 1) 
asociada con arco aórtico derecho y dilatación de 
las arterias bronquiales (Figura 2); prominencia de la 
arteria mamaria interna e intercostales ipsilaterales 
y circulación por colaterales transpleurales, una 
originándose desde la aorta a la altura del tronco celiaco.  
Vena cava normal, pulmón izquierdo hipoplásico con 
hiperinsuflación del pulmón derecho y desviación del 
cardiomediastino a la izquierda. Parénquima pulmonar 
izquierdo con algunos septos interlobulillares  

engrosados, sin bronquiectasia ni atenuación en 
mosaico (Figura 3). 
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El mediastino anterior presentó imagen nodular 
con densidad de tejidos blandos de 30x33 mm dado por 
hiperplasia tímica. Debido a la malformación vascular 
identificada en las imágenes, se decidió complementar 
el estudio con ecocardiograma transtorácico 
donde se encuentra función sistólica biventricular 
conservada, sin valvulopatías, sin hipertensión 
pulmonar, sin repercusión hemodinámica ni otras 
anomalías cardiacas asociadas. La paciente no se ha 
realizado gammagrafía de ventilación/perfusión. Se 
continuó el manejo para el asma con beclometasona 
(inhalador de 250 μg) 2 atomizaciones cada 12 horas 
y salbutamol (inhalador 100 μg) 2 atomizaciones 
a necesidad. La paciente durante el seguimiento 
ambulatorio presentó resolución de la tos hemoptoica 
con el manejo médico instaurado, sin requerimiento 
de intervención quirúrgica. 

Discusión

La agenesia unilateral de la arteria pulmonar es 
un trastorno que se debe a una falla en la conexión 
entre el sexto arco aórtico que está involucionado y 
el tronco principal pulmonar durante el desarrollo 
embriológico (4,7,9); por lo tanto, suele suplirse la 

ausencia de la irrigación hacia el lado afectado con 
una formación anómala de la vasculatura colateral 
(10). Esta malformación puede ir acompañada 
por ausencia completa o parcial del pulmón (11). 
Se asocia en su gran mayoría con otros trastornos 
cardiovasculares (8) como la tetralogía de Fallot, 
defecto septal ventricular, coartación aórtica, 
estenosis pulmonar, ductus arterioso persistente, 
estenosis aórtica subvalvular, arco aórtico del lado 
derecho, transposición de grandes vasos o síndrome 
de la cimitarra (3,4,5,9,12). Cuando no se asocia 
con este tipo de trastornos, se considera como un 
hallazgo aislado (8,9). 

En el adulto suele pasarse inadvertido e incluso 
poco diagnosticado por los clínicos, debido a 
la amplia variedad de formas de manifestación 
(13,14). La enfermedad puede ir desde un espectro 
asintomático o con síntomas inespecíficos (6,8,10) 
hasta uno sintomático como la disnea de esfuerzo, 
tos persistente, hemoptisis en rara ocasiones, dolor 
torácico, infecciones respiratorias a repetición e 
hipertensión pulmonar (4,5,6,8,12). Al examen físico 
puede haber como únicos hallazgos, que pueden 
pasar inadvertidos en la gran mayoría de los casos, 
disminución del murmullo vesicular y/o asimetría 
torácica (4,8). Es gracias a ello que la sospecha 
debe estar presente ante un paciente que cursa con 
alguno de estos síntomas y así emplear exámenes 
complementarios que permitan aclarar el diagnóstico. 

En este caso la paciente se encontraba con 
un examen físico sin alteraciones, pero con un 
antecedente importante de neumonía previa, 
acompañado de la hemoptisis, un hallazgo poco 
frecuente en este trastorno. Mediante la radiografía o 
tomografía de tórax puede observarse una opacidad 
pulmonar del lado afectado, disminución marcada 
de la vasculatura con elevación del hemidiafragma 
ipsilateral, desplazamiento del mediastino 
hacia el lado comprometido e hiperinsuflación 
compensatoria del lado contralateral (10,11,12,15). 
Estos hallazgos imagenológicos pueden conllevar 
a un diagnóstico erróneo al simular tuberculosis, 
tumor pulmonar, tetralogía de Fallot, síndrome 
de Swyer-James-McLeod’s, hipoplasia pulmonar, 
tromboembolismo pulmonar crónico o síndrome del 
pulmón hipogenético (1,4,13). 

La ecocardiografía es una herramienta necesaria 
para establecer el diagnóstico y descartar una 
afectación cardiaca asociada e hipertensión 
pulmonar (7,8,15). Las pruebas de función pulmonar 
demuestran un patrón restrictivo leve con capacidad 

Figura 3. Tomografía axial computarizada contrastada de tórax 
ventana pulmonar, corte coronal. Pulmón izquierdo hipoplá-
sico con hiperinsuflación del pulmón; parénquima pulmonar 
izquierdo con algunos septos interlobulillares engrosados, sin 
bronquiectasia ni atenuación en mosaico.
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de difusión respiratoria normal (6,10). La resonancia 
magnética nuclear y la TAC pueden ser de utilidad 
para visualizar el defecto vascular (12,13,15). La 
angiografía, a pesar de ser la prueba diagnóstica 
estándar, (13) no se emplea de rutina, pero se indica 
su uso en aquellos pacientes que sean candidatos 
de revascularización o embolización, con el fin de 
caracterizar la lesión y evaluar la circulación colateral 
(4,5,7,15). 

El tratamiento en el paciente adulto dependerá 
de la presentación clínica y de la presencia de 
circulación colateral (13). Se puede ofrecer manejo 
sintomático en aquellos que cursen con hemoptisis 
debido a la alta tasa de autoresolución con el tiempo 
(1,7). El manejo quirúrgico mediante lobectomía 
o neumonectomía con embolización selectiva se 
realiza en aquellos pacientes con hemoptisis masiva 
o infecciones pulmonares intratables (6-9, 13-14). Es 
preferible la revascularización en aquellos que tengan 
concomitantemente hipertensión pulmonar; de no 
ser posible, se podrían ofrecer medidas terapéuticas 
con vasodilatadores como inhibidores de la 
fosfodiesterasa, calcio antagonistas o antagonistas 
del receptor de endotelina (7,14). Es necesario un 
manejo pertinente y temprano para evitar principales 
complicaciones como la falla cardiaca derecha, falla 
respiratoria, hemorragia pulmonar masiva, edema 
pulmonar grave o hipertensión pulmonar (5,6,10). 

Conclusiones

La agenesia unilateral de la arteria pulmonar sigue 
siendo una patología que por sus diversas formas de 
manifestación en el paciente y por su baja frecuencia 
encontrada en la población a nivel general, la 
convierte en un reto diagnóstico para el clínico. Se 
debe tener siempre presente la sospecha para abordar 
esta condición de manera oportuna, adecuada e 
integral, impactando significativamente en la calidad 
de vida del paciente que la presenta. 
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