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El impacto clínico depende del tamaño de la ventana, de la 
gravedad de la hipertensión arterial pulmonar y de la presen-
cia de defectos cardiacos asociados. Los factores de riesgo y 
los resultados relacionados a la VAP están definidos de forma 
subóptima [1]. Nuestro objetivo es revisar la literatura inter-
nacional relacionada a un caso clínico con VAP y anomalías 
cardiacas asociadas complejas, múltiples e inusuales, resal-
tando la importancia del diagnóstico y corrección precoces 
para evitar el desarrollo de enfermedad vascular pulmonar 
irreversible. 

CASO CLÍNICO
Lactante mayor, masculino, referido a nuestro Centro 

a la edad de 1 año 8 meses por datos insuficiencia cardiaca 
congestiva (clase funcional II de Ross), pobre ganancia pon-
deral y diagnóstico de comunicación interventricular (CIV) 
e hipertensión arterial pulmonar grave. Se protocolizó con: 
radiografía de tórax que evidenció cardiomegalia e índice car-
diotorácico de 0.5; con flujo pulmonar izquierdo disminuído 
respecto al derecho. El ecocardiograma transtorácico reportó 
dilatación grave del tronco pulmonar con probable VAP, sin 
identificar confluencia de ramas pulmonares; CIV subaórtica 
grande, con gradiente transdefecto de 22 mmHg; conducto 
arterioso con patrón de hipertensión pulmonar grave; con 
función biventricular normal. La angiotomografía de corazón 
y grandes vasos con evidencia de VAP tipo II de Mori; origen 
ductal de rama pulmonar izquierda, CIV subaórtica; dilata-
ción de tronco de arteria pulmonar y de raíz aórtica (Fig. 1) 
(Fig. 2). Se realizó cateterismo cardiaco que confirmó VAP 

REPORTE DE CASO

La ventana aortopulmonar (VAP) es una comunica-
ción entre la aorta ascendente y el tronco pulmo-
nar y/o rama pulmonar derecha, en presencia de 

dos válvulas sigmoideas separadas, lo cual la diferencia del 
truncus arterioso [1,2]. Es una alteración rara y representa 
el 0.2-0.6% de todas las cardiopatías congénitas [3]. La VAP 
puede ocurrir aislada, pero el 50% de los casos se acompa-
ña de otras anomalías cardiacas, de las cuales la interrupción 
de arco aórtico es la más frecuente [4,5]. La clasificación más 
reciente es la propuesta por la Sociedad de Cirujanos Torá-
cicos (adaptada de Mori y colaboradores), que recomiendan 
los términos: A para el defecto proximal o tipo I (70%),  B 
para el defecto distal o tipo II (25%),  C para el defecto total o 
tipo III (5%), y D para el tipo intermedio (modificado de Ho 
y colaboradores) [6,7]. En general, originan un importante 
cortocircuito izquierda-derecha, cursando con insuficiencia 
cardíaca congestiva en los primeros días o meses de vida y 
desarrollo precoz de hipertensión pulmonar severa [3]. En 
ausencia de corrección quirúrgica, la mortalidad en el primer 
año de vida se ha estimado de 40% [4]. La probabilidad de 
corrección quirúrgica depende de la edad y de la resistencia 
vascular pulmonar al momento de la cirugía. De tal manera 
que, los niños sintómaticos con VAP deben operarse en cuan-
to se diagnostica. La reparación electiva debe realizarse antes 
de los 6 meses de edad [4]. 

La ventana aortopulmonar es una cardiopatía congéni-
ta rara (0.2-0.6%). Es una comunicación entre la aorta 
ascendente y el tronco arterial pulmonar con válvulas 
semilunares separadas. El impacto clínico depende del 
tamaño de la ventana, la presencia de defectos asociados 
y la evolución de la hipertensión pulmonar. Presentamos 
un caso de un lactante mayor masculino con ventana 
aortopulmonar, hipertensión pulmonar grave y anoma-
lías cardiacas asociadas inusualmente (comunicación 
interventricular y origen ductal de arteria pulmonar iz-
quierda). 

Palabras clave: Ventana aortopulmonar; Defecto septo 
aortopulmonar; Origen ductal de rama pulmonar iz-
quierda

The aortopulmonary window is a rare congenital heart 
disease (0.2-0.6%). It is a communication between the 
ascending aorta and the pulmonary main pulmonary ar-
tery with separate semilunar valves. The clinical impact 
depends on the window’s size, the presence of associated 
defects and the evolution of pulmonary hypertension. 
We present a case of an older male infant with aortopul-
monary window, severe pulmonary hypertension and 
unusually associated cardiac abnormalities (ventricular 
septal defect, left pulmonary artery from duct).

Keys words: Aortopulmonary window; aorticopulmo-
nary septal defect; left pulmonary artery from duct
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Figura 1. Ventana aortopulmonar distal y origen ductal de 
rama izquierda de arteria pulmonar.       

Figura 3. Ventana aortopulmonar distal.

distal, rama izquierda de arteria pulmonar originándose de 
conducto arterioso, CIV subaórtica con cortocircuito bidirec-
cional e hipertensión arterial pulmonar grave (presión media 
pulmonar 44 mmHg); con pruebas de vasorreactividad pul-
monar positiva (disminución de las resistencias vasculares 
pulmonares de 3.17 UW a 1.48 UW y de la relación de resis-
tencias pulmonares de 0.2 a 0.1) y datos angiográficos de daño 

vascular pulmonar. 
La hipertensión pulmonar se consideró reversible y por ello 
se indicó tratamiento quirúrgico. Se empleó circulación ex-
tracorpórea, hipotermia profunda y paro circulatorio. Los 
hallazgos transoperatorios confirmaron la presencia de VAP 
distal (tipo A ó II) grande de 15 mm (Fig. 3); origen ductal 
de la rama pulmonar izquierda, con diámetro proximal 3mm 
y distal (hilio pulmonar) 5mm, con circulación colateral im-
portante; tronco pulmonar se continua con la rama pulmo-
nar derecha; CIV subaórtica grande; insuficiencia tricuspí-
dea moderada. La corrección quirúrgica consistió en: cierre 

Figura 2. Comunicación interventricular subaórtica grande
Figura 4. Abordaje transaórtico de la ventana aortopulmo-
nar
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transaórtico de VAP con pericardio autólogo tratado (Fig. 4); 
anastomosis término-lateral de rama izquierda a tronco arte-
rial pulmonar; cierre de defecto interventricular con dacrón 
y plastía tricuspídea; cierre diferido esternal y apoyo postope-
ratorio con óxido nítrico.

COMENTARIO
Los tumores intracardíacos son raros en cualquier grupo 

de edad. Los fibromas son el segundo tumor más frecuente en 
la edad pediátrica, dando manifestaciones sistémicas [4]. El 
tratamiento de elección es la resección del tumor, por lo que se 
decidió su resección por medio de video asistido por cardios-
copía, lo que nos benefició para la visualización de estructu-
ras anatómicamente pequeñas y de difícil acceso [5],  siendo 
también util para la manipulación y facilitando la reparación, 
buscando reducir el tamaño de las incisiones [6]. Dentro de 
las aplicaciones se utiliza éste método de imagen para visuali-

zar el tracto de salida y poder localizar defectos residuales en 
septo interventricular. Las potenciales complicaciones del uso 
de cardioscopía video-asistida son laceración valvular, perfo-
ración de las paredes del corazón con consecuente trastorno 
de conducción, por lo cual debe escogerse cuidadosamente el 
instrumental y planear la estrategia preoperatoriamente [5]. 

Se tienen reportes que muestran menor morbilidad con 
excelentes resultados sin lesión valvular ni perforación con 
el uso de endoscopia obteniendo una menor invasión para 
procedimientos de defectos del septum interauricular e inter-
ventricular. Esto disminuye notablemente la manipulación y 
el uso de invasiones mayores [7].
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