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RESUMEN

Presentamos el caso clínico de un recién nacido con síndrome dismórfico y malformación cardiovascular por 
origen ductal de rama izquierda de arteria pulmonar, nominación que se deduce en estudio de angiotomografía 
por la imagen de secuencia vascular en arco aórtico izquierdo. El estudio de ecocardiograma fue el método no 
invasivo que, de primera intención, nos permite establecer el diagnóstico; el estudio de angiotomografía confirma 
y precisa detalles anatómicos de interés en su evaluación integral. Acorde con la literatura médica, al ser esta ano-
malía vascular extremadamente rara –y que los reportes médicos de casos clínicos con esta patología se presentan 
mayormente como casos aislados–, consideramos de interés su publicación.
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ABSTRACT

We present the clinical case of a newborn with dysmorfic syndrome and cardiovascular malformation due to ductal origin 
of the left branch of the pulmonary artery nomination that is deduced in the angiography study by the vascular sequence 
image in the left aortic arch. The echocardiogram study is the non-invasive method that first allows us to establish the 
diagnosis and the angiography study confirms and specifies anatomical details of interest in its comprehensive evaluation. 
According to the medical literature as this vascular anomaly is extremely rare and that the medical reports of clinical 
cases with this pathologyare presented mostly as isolated cases, we consider their publication of interest.

Keywords:  pulmonary artery branch anomaly.

INTRODUCCIÓN

El origen ductal de rama izquierda de arteria pul-
monar es una variante de la  emergencia anómala de una 
rama de arteria pulmonar de la aorta. Ya sea la rama de-
recha o izquierda, que emerge de la aorta, implican una 
malformación extremadamente rara y se considera que 
tiene una incidencia de 0.1% de todas las anomalías car-
diacas congénitas. Se ha reportado que la rama derecha 
de arteria pulmonar es la más  afectada; 5 a 8 veces más 
frecuente que la rama izquierda.1-4 Al considerar el vaso 
arterial aórtico como referente en el origen anómalo de 
una rama de arteria pulmonar, este vaso arterial sistémi-
co se ha dividido en tres segmentos: el segmento aórtico 
ascendente, el arco aórtico y el segmento arterial aórtico 
descendente torácico. De estos tres segmentos, el seg-
mento aórtico ascendente más frecuentemente se reporta 
como anomalía de emergencia de una de las ramas de 
arteria pulmonar y es conocida también como hemitron-
co. En el segmento aórtico ascendente y en el segmento 
aórtico descendente torácico, la emergencia de una rama 
de arteria pulmonar es de manera directa de la pared del 
vaso aórtico.5-7 

En la emergencia de una rama de arteria pulmonar 
del segmento del arco aórtico, el origen anómalo de la 
rama lo hace a través del vaso ductal arterioso; en el de-
sarrollo vascular embriológico se ha relacionado con los 
arcos aórticos.2,8 En este caso clínico, consideramos que 
el origen anómalo de la rama izquierda de arteria pulmo-
nar es de un arco aórtico izquierdo a través del ducto ar-
terial; ello se dedujo de la imagen de angiotomografía al 

analizar la secuencia vascular del arco aórtico y el lugar 
de la emergencia de la rama izquierda anómala, como lo 
han descrito otros autores.8 

CASO CLÍNICO

Recién nacido masculino de 6 días de vida que in-
gresa al servicio de neonatología del hospital, fue trasla-
dado de su lugar de origen, Nogales, Sonora, por sospecha 
de cardiopatía congénita por presencia de soplo precor-
dial, además de síndrome dismórfico. Con antecedente 
de ser producto de la GESTA II, evolución gestacional 
aparentemente normal  que llega hasta las 37 semanas. 
Nacimiento por vía vaginal, respiración y llanto espon-
táneo al nacimiento con Apgar de 6,8 y Silverman 2,2. 
Peso al nacimiento de 1,800 kg y datos clínicos de res-
tricción del crecimiento por microcefalia. Padres de 31 
y 23 años de edad en aparente estado de salud óptimo al 
igual que su hermano de un año de edad. A su ingreso al 
servicio de neonatología, se encontraba clínicamente es-
table con TA 81/53  FC 155X´ FR 48 X´ T 37.4°C  y  Sat 
O2 98% a medio ambiente; activo y reactivo a estímulos, 
tinte ictérico kramer 3, micrognatia, implantación baja 
de pabellones auriculares y retro-posición; paladar ojival. 
Tórax asimétrico; hemitórax izquierdo de menor tamaño 
y se observó deformación por hundimiento en la parte 
inferior de los arcos costales; pezones con implantación 
baja y teletelia. Presentaba taquipnea leve; a la palpación 
precordial hiperactividad  de predominio paraesternal 
izquierdo y la auscultación reveló soplo sistólico grado 
II/VI en el 3erespacio paraesternal izquierdo con un se-
gundo ruido reforzado. Abdomen blando sin crecimien-
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to visceral y peristaltismo normal. En extremidades, los 
pulsos palpables de característica normal. La radiografía 
de tórax mostró asimetría, deformación ósea costal iz-
quierda por falta de expansión de arcos costales medio 
y bajo; cardiomegalia y pulmón derecho flujo pulmonar 
aumentado (figura 1). El estudio de ecocardiograma mos-

tró retorno venoso sistémico y pulmonar normal. Defecto 
septal auricular de 10.8 mm y al color se observó corto 
circuito unidireccional de izquierda a derecha (figura 2 
A). Conexión atrioventricular normal, válvula mitral con 
morfología y función normal. 

Figura 1. Rx de Tórax PA: se observa asimetría, hemitórax izquierdo 
de menor tamaño, deformación de arcos costales por falta de 
expansión pulmonar; leve desviación de columna vertebral hacia 
la izquierda.

Figura 2. Ecocardiograma.
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En válvula tricúspide el color y doppler continuo 
mostró  flujo de regurgitación que alcanza una velocidad 
máxima de 435.9 cm/s y gradiente de 76 mmHg (figura 
2B); el septum ventricular esta íntegro y tracto de salida 
de ambos ventrículos libres. Conexión ventrículo arterial 
normal. Tronco de arteria pulmonar se continúa con rama 
derecha de arteria pulmonar; ausencia de continuidad de 
tronco de arteria pulmonar con  la rama izquierda de ar-
teria pulmonar (figura 3). En el  segmento distal de arco 
aórtico, el color mostró turbulencia por emergencia de 
rama izquierda de arteria pulmonar. Estudio de angio-
tomografía computada (TAC) en corte sagital mostró 
ventrículo derecho en conexión con tronco de arteria 
pulmonar y este vaso se continúa con rama derecha de 
arteria pulmonar; ausencia de rama izquierda de arteria 
pulmonar (figura 4). A nivel apical y basal de la TAC en 
corte sagital se observó asimetría de tórax con poco pa-
rénquima pulmonar y falta de expansión de arco costal; 
además de cardiomegalia (figura 5). La angiotomografía 
con reconstrucción de imagen 3D muestra emergencia 
de rama izquierda de arteria pulmonar después de arteria 
subclavia izquierda, a nivel del istmo de aorta; se obser-
va el diámetro de emergencia de arteria pulmonar mayor 
que el del istmo aórtico (figuras 6 y 7). A su ingreso a 
hospital, se inició manejo con furosemide y soluciones 
parenterales a 100 ml/kg. Al tercer  día de su interna-
miento, el laboratorio que reportó química sanguínea con 
creatinina de 4.5 mg/dl urea 90 mg/dl y el ultrasonido 
renal reportó con cambios en la ecogenicidad  sugestivos 
de falla renal. Su evolución clínica deterioro y la quí-
mica sanguínea reportaron creatinina  5.36 mg/dl, urea 
de 105.1 mg/l, BUN 49, ácido úrico 11.7 mg/dl, Sodio 
139 mEq/l, Potasio 7.7 mEq/l, Cloro 118 y Calcio de 9.4, 
FeNa 49.7 y un índice de falla renal de 69.4%. Se colocó 
de catéter de Tenckhoff para diálisis peritoneal, ya que  
llegó a presentar creatinina 6.35 mg/dl, urea 212.36 mg/
dl, ácido úrico 14.4 BUN 99. 

El estudio de cariotipo reportó: masculino sin alte-
raciones numéricas y/o estructurales.

Estudio de tomografía de cráneo descartó lesiones 
parenquimatosas. Posteriormente, presentó deterioro res-
piratorio con desaturación y bradipnea, por ende, se deci-
dió su intubación endotraqueal y asistencia ventilatoria; 
presentó signos de respuesta inflamatoria sistémica con 
una procalcitonina de 30.06 ng/ml, Leucocitos de 77,900 
mm3, plaquetas de 44,000 mm3, tiempo de protrombina 
de 19 seg. Recibió cefotaxima y vancomicina al consi-
derarse un proceso infeccioso sistémico; complicó con 
alteraciones metabólicas y equilibrio ácido base que lo 
lleva a falla orgánica múltiple y falleció.

DISCUSIÓN

El origen anómalo de una de las ramas de la arte-
ria pulmonar, ya sea derecha o izquierda, que emerge de 
la aorta es una malformación extremadamente rara. En 
México, se ha reportado como caso aislado; y en series 
pequeñas de 5 y 12 casos en un periodo de 20 y 11 años, 
respectivamente.1-3 El segmento ascendente de aorta es el 
lugar en el que más frecuentemente se reporta la emer-
gencia anómala de una rama de arteria pulmonar, seguida 
del arco aórtico y, por último, el segmento distal aórtico 
descendente torácico; la rama derecha de arteria pulmo-
nar es 5 a 8 veces más frecuentemente afectada que la 
izquierda.3,9 Cuando el segmento del arco aórtico es el 
lugar de la emergencia anómala de la rama de arteria pul-
monar, lo hace a través de un ducto arterioso que puede 
ser un ducto arterial derecho, o bien, izquierdo, como es 
el caso que presentamos. Cuando está presente un duc-
to arterial derecho en esta anomalía, se ha reportado que 
el ducto arterial derecho suele emerger de la arteria ino-
minada.7,8 En el análisis del vaso aórtico es importante 
determinar la posición del arco aórtico, que puede ser 
arco aórtico derecho o izquierdo.1,8 En el presente caso, 
el  diagnóstico de esta anomalía vascular se hace en un 
recién nacido con fenotipo que orienta a una alteración 
genética. La alteración genética de microdelección de 
cromosoma 22q11 ha sido descrita en asociación con ori-
gen anómalo de rama izquierda de arteria pulmonar; el 
reporte del estudio genético de cariotipo que se hace en 
este caso clínico es de: masculino sin alteraciones nu-
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méricas y/o estructurales, pero es posible  que la altera-
ción cromosómica esté en microdelección, por lo que se 
considera síndrome dismórfico.9,16 En tórax, se observa 
asimetría torácica por hemitórax izquierdo de menor ta-
maño y los signos clínicos de taquipnea, área precordial 
hiperdinámica y presencia de soplo; se debe a la coexis-
tencia de alteración pulmonar debido a hipoplasia, alte-
raciones óseas costales y la cardiomegalia. La hipoplasia 
pulmonar y alteraciones óseas se han descrito en estudios 
previos.18 Con el estudio de ecocardiograma se define la 

anomalía vascular de la rama izquierda de arteria pulmo-
nar, misma que se encontró emergiendo del vaso arterial 
sistémico aórtico. Con este mismo método, en la evalua-
ción hemodinámica se encuentra la existencia e hiperten-
sión arterial pulmonar; esta consecuencia hemodinámica 
se presenta porque el pulmón afectado recibe la presión 
y el flujo del vaso sistémico aórtico y también el periodo 
neonatal influye al persistir resistencias vasculares pul-
monares elevadas en presencia de anomalías cardiovasu-
lares congénitas. 

 Proyección eje cortoparaesternal izquierdo: se observa tronco de Arteria Pulmonar 
(AP) en continuidad con Rama Derecha de Arteria Pulmonar (RDAP). Ausencia de 
rama izquierda de arteria pulmonar (        ). 

 

 

Figura 3. Ecocardiograma color.
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 ANGIOTOMOGRAFÍA: imagen axial, se observa tronco de arteria pulmonar en 
continuidad con RDAP. Ausencia de rama izquierda de arteria pulmonar. Escaso 
parénquima pulmonar. 

Figura 4. Angiotomografía.

Figura 5. Angiotomografía.
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 ANGIOTOMOGRAFÍA 3D RECONSTRUCCIÓN DE IMAGEN: vista posterior del corazón, 
se observa arco aórtico izquierdo con arteria subclavia izquierda e inmediatamente 
debajo de ella, la emergencia de la rama izquierda de arteria pulmonar y ramificación 
vascular hacia pulmón. La rama izquierda emerge en el sitio  del conducto arterioso y el 
diámetro de la rama izquierda es igual al de aorta descendente. 

Figura 6. Angiotomografía 3D.

 ANGIOTOMOGRAFÍA 3D RECONSTRUCCIÓN DE IMAGEN: vista posterior oblicua del corazón  se 
observa arco aórtico con emergencia de arteria subclavia izquierda e inmediatamente debajo de 
ella, la emergencia de la rama izquierda de arteria pulmonar con su ramificación vascular hacia 
pulmón; el diámetro de la rama izquierda es mayor que el segmento distal del arco aórtico ( ). 
La rama izquierda emerge del origen habitual del conducto arterioso. 

 

Figura 7. Angiotomografía 3D.
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La angiotomografía muestra la alteración torácica 
izquierda con poco parénquima pulmonar por hipoplasia, 
como se observa en el corte axial y en la angiotomogra-
fía con reconstrucción de imagen se define la anatomía y 
precisa el lugar del origen anómalo de la rama izquier-
da de arteria pulmonar, la que se visualiza emergiendo 
en el lugar del conducto arterioso y con un arco aórtico 
izquierdo. El origen anómalo de una rama de arteria pul-
monar de aorta tiene una diversidad de anomalías cardio-
vasculares asociadas, entre ellas las alteraciones tronco-
conales, como tetralogía de Fallot, doble vía de salida de 
ventrículo derecho, ventana aortopulmonar, síndrome de 
agenesia valvular pulmonar; anomalías vasculares com-
plejas que llegan a formar anillos vasculares, que pue-
den ocasionar obstrucción de vía aérea y digestiva, entre 
otras; también, su asociación con defecto septal aislado 
como lo muestra la imagen del estudio de ecocardio-
grama al evidenciar un defecto septal a nivel auricular 
tipo secundum.10-15,17 La evolución clínica complica con 
proceso infeccioso e insuficiencia renal y falla orgánica 
múltiple terminal.

El tratamiento quirúrgico del origen ductal de 
rama izquierda de arteria pulmonar se puede hacer desde 
el periodo neonatal y en recién nacidos con bajo peso me-
diante cateterismo cardiaco (intervencionismo) y, poste-
riormente, la cirugía correctiva, lo que depende de cada 
caso particular.18-20
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