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Resumen

El origen anómalo de una de las ramas de la arteria pulmonar proveniente de la aorta es raro. Se reporta el caso de un 
lactante de tres meses de edad con ventana aortopulmonar y origen anómalo de la rama pulmonar derecha de la aorta 
ascendente. Fue sometido a cirugía, con anastomosis de la arteria pulmonar derecha al tronco pulmonar y ligadura de la 
ventana aortopulmonar y del conducto arterioso. El paciente fue dado de alta bajo tratamiento médico sin datos clínicos ni 
ecocardiográficos de hipertensión pulmonar o falla cardíaca.

PALABRAS CLAVE: Ventana aortopulmonar. Origen anómalo de la rama pulmonar derecha de la aorta ascendente. 
Cardiopatía congénita.

Abstract

Anomalous origin of one pulmonary artery from the aorta is rare. We report a case of a three-month-old infant with 
aortopulmonary window and anomalous origin of the right pulmonary artery from the ascending aorta. He underwent surgery 
with anastomosis of the right pulmonary artery, ligation of the aortopulmonary window and the patent duct. He was released 
under medical treatment and had no signs of pulmonary hypertension or heart failure. (Gac Med Mex. 2016;152:116-9)
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Introducción

El origen anómalo de una rama de la arteria pulmo-
nar desde la aorta ascendente es una anomalía poco 
frecuente que ocurre en el 0.05% de los pacientes con 

enfermedad cardíaca congénita1. Uno de los pulmo-
nes es irrigado por la aorta, mientras que el otro se 
perfunde a través de la arteria pulmonar principal, en 
presencia de dos válvulas semilunares2. Aproximadamen-
te el 40% de los casos se acompaña de otras anormali-
dades cardiovasculares como la ventana aortopulmonar, 
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que incrementa el riesgo de complicaciones3. Debe diag-
nosticarse de forma temprana para poder realizar la 
reparación quirúrgica de manera oportuna debido al 
alto riesgo de desarrollar una enfermedad vascular 
pulmonar irreversible4. Si no se corrige a una edad 
temprana, la supervivencia reportada al año de vida 
puede ser del 30% o menor5. En 1982, Berry, et al. 
describieron la asociación entre el origen aórtico de la 
arteria pulmonar derecha, el defecto septal aortopul-
monar distal, el septum interventricular íntegro, la per-
sistencia del conducto arterioso y la interrupción o 
coartación del istmo aórtico en cinco pacientes, y co-
mentaron que podía tratarse de un síndrome, más que 
de una mera coincidencia6.

A continuación, se describe el caso de un paciente 
con origen anómalo de una de las ramas pulmonares 
de la aorta ascendente y ventana aortopulmonar so-
metido a una reparación exitosa en un solo tiempo 
quirúrgico.

Reporte del caso

Se trata de un lactante masculino de tres meses 
de edad con el siguiente antecedente: hijo de madre de 
28 años de edad, gesta 4, partos 4, e historia mater-
na sin complicaciones; nació por parto eutócico, de 
término, con un peso al nacimiento de 2,700 g, 51 cm 
de talla y Apgar 8/9. Inició el cuadro a los 26 días de 

vida extrauterina con cianosis al llanto; se refirió pobre 
alimentación y datos de dificultad respiratoria, notados 
por la madre, por lo que fue referido a este hospital 
para su evaluación. La exploración física reflejó taquip-
nea, soplo holosistólico 2/6 en el borde paraesternal 
izquierdo bajo, con componente pulmonar del segun-
do ruido acentuado. El hígado fue palpado 3 cm por 
debajo del reborde costal derecho. La radiografía de 
tórax mostró una silueta cardíaca ligeramente agran-
dada y una vasculatura pulmonar incrementada, pre-
dominantemente en el hemitórax derecho. El ectrocar-
diograma mostró ritmo sinusal, eje de QRS en +60°, con 
predominio de las fuerzas ventriculares izquierdas. El 
ecocardiograma reveló una ventana aortopulmonar, con 
un gradiente a través de la misma de 15 mmHg, una 
presión sistólica de la arteria pulmonar de 75 mmHg; 
se identificó el origen de la rama derecha de la arteria 
pulmonar desde la aorta ascendente (Fig. 1), además 
de un conducto arterioso permeable. Estas caracterís-
ticas anatómicas fueron confirmadas por una angioto-
mografía del corazón y los grandes vasos (Fig. 2).

Se manejó la corrección quirúrgica a través de una 
esternotomía media, utilizando hipotermia y cardiople-
jia; se realizó una ligadura simple de la ventana aorto-
pulmonar; la rama pulmonar derecha anómala fue re-
implantada al tronco de la arteria pulmonar, y se 
realizó una arterioplastia con parche de pericardio 
bovino en el sitio del defecto aórtico que dejó la 

Figura 1. Ecocardiografía transtorácica en dos dimensiones del origen anómalo de la rama derecha de la arteria pulmonar y ventana 
aortopulmonar en un lactante. A: en el eje largo paraesternal se observa la rama derecha de la arteria pulmonar que emerge de la pared 
posterior y proximal de la aorta ascendente. B: en el eje subcostal se observa la ventana aortopulmonar entre la aorta ascendente y 
el tronco de la arteria pulmonar. C: Doppler-color que muestra la ventana aortopulmonar, la aorta y el tronco de la arteria pulmonar. 
RDAP: rama derecha de la arteria pulmonar; Ao; aorta ascendente; TAP: tronco de la arteria pulmonar.
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resección del botón vascular. La parte anterior de la 
arteria pulmonar derecha fue reconstruida con parche 
de pericardio bovino. Se realizó la ligadura del con-
ducto arterioso de manera simultánea. Después del 
recalentamiento, se logró salir de la circulación extra-
corpórea al primer intento. Durante la evolución posto-
peratoria el paciente presentó dos infecciones, una 
causada por Pseudomonas aeruginosa y otra por Sta-
phylococcus hominis; recibió cefepime y vancomicina, 
y la infección cedió. Se realizó un ecocardiograma 
postoperatorio que demostró la ausencia de cortocir-
cuitos residuales en el sitio de la ventana aortopulmo-
nar, y no se observó estenosis en la unión de la rama 
pulmonar derecha con el tronco pulmonar; el gradien-
te era de 4 mmHg y la presión sistólica de la arteria 
pulmonar, de 25 mmHg. El paciente fue egresado con 
tratamiento médico sin mostrar signos de falla cardía-
ca o hipertensión pulmonar.

Discusión

En 1868, O. Fraentzel reportó el primer caso de esta 
entidad patológica. El origen anómalo de la rama pul-
monar derecha de la aorta ascendente es 5-8 veces 
más frecuente que el de la arteria pulmonar izquierda7. 
Embriológicamente se debe a una migración incom-
pleta hacia la izquierda del sexto arco aórtico derecho. 
De acuerdo con C. Cucci, puede ser el resultado de 

una falta de septación del tronco arterioso. Este pro-
ceso de septación empieza con la aparición de dos 
bordes en el tronco primitivo que se extienden en di-
rección cefálica hacia la base del cono y coinciden 
con el septum troncoconal. Éste divide la aorta del 
tronco pulmonar de los dos tractos de salida. Si el 
borde troncoconal derecho se origina de manera más 
dorsal que lo normal a partir del tronco primitivo, la 
parte proximal del arco aórtico (por lo tanto, la rama 
pulmonar) surgirá a partir de la aorta ascendente8.

Existen otras anomalías cardiovasculares que ocu-
rren de manera frecuente en esta enfermedad, como 
las siguientes: persistencia del conducto arterioso 
(75%), defectos septales ventriculares, ventana aorto-
pulmonar, coartación aórtica, interrupción del arco 
aórtico, defecto septal auricular y estenosis de las 
venas pulmonares contralaterales. La presentación clí-
nica se caracteriza por la aparición temprana de difi-
cultad respiratoria debido a un incremento del flujo 
pulmonar y falla cardíaca congestiva y cianosis cuan-
do la presión pulmonar y la resistencia vascular pul-
monar son demasiado elevadas. El electrocardiogra-
ma muestra hipertrofia ventricular derecha, y puede 
presentarse hipertrofia ventricular izquierda en el 25% 
de los pacientes. La radiografía de tórax muestra una 
cardiomegalia y un flujo pulmonar incrementado, de 
manera más marcada en el lado donde se encuentra 
el vaso anómalo9,10.

El diagnóstico temprano debe realizarse con la ayu-
da de un ecocardiograma; puede visualizarse un vaso 
posterior que nace de la aorta ascedente y perfunde 
al pulmón en los ejes paraesternal y supraesternal. Las 
vistas subcostales pueden ser útiles si la arteria pul-
monar anómala nace de la parte lateral de la aorta 
ascendente, pero generalmente ésta tiene un origen 
posterior. El cateterismo cardíaco y las angiografías 
proporcionan información adicional. El pronóstico es 
pobre debido a la tendencia de desarrollar falla car-
díaca congestiva de manera temprana, además de 
enfermedad vascular pulmonar irreversible, que puede 
ser fatal11.

La estrategia quirúrgica utilizada de manera más 
frecuente es la anastomosis directa de la rama pulmo-
nar anómala a la arteria pulmonar principal. Sin em-
bargo, el implante directo está asociado a un gradien-
te residual alto a través del sitio de anastomosis, con 
una alta frecuencia de reintervención quirúrgica. Se 
han propuesto métodos alternativos cuando la implan-
tación directa no es posible, realizando una anastomo-
sis terminoterminal con un injerto sintético, con la in-
terposición de un parche homógrafo o de un parche 

Figura 2. Angiotomografía axial del corazón y las grandes arterias 
que muestra la ventana aortopulmonar, la rama derecha de la ar-
teria pulmonar que surge desde la aorta ascendente y la arteria 
pulmonar izquierda que surge desde la arteria pulmonar principal. 
Ao: aorta ascendente; TAP: tronco de la arteria pulmonar; RDAP: 
rama derecha de la arteria pulmonar; RIAP: rama izquierda de la 
arteria pulmonar.
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de pericardio autólogo que permite incrementar el 
tamaño de la rama pulmonar anómala, evitando la 
estenosis12.

Peng, et al. han reportado una mortalidad operatoria 
del 0%; dentro de las complicaciones a largo plazo 
mencionan la presencia de estenosis en el sitio de la 
anastomosis (12.5%) y la necesidad de incremento del 
parche (12.5%), sin reportar mortalidad a largo plazo13. 
Prifti, et al. reportan una mortalidad operatoria del 20%, 
con una supervivencia del 100% en el seguimiento a 
largo plazo y sin necesidad de reoperaciones14.

Conclusiones

Se describe el caso de un paciente con origen anó-
malo de la rama derecha de la arteria pulmonar de la 
aorta ascendente, asociado a ventana aortopulmonar, 
al que se realizó una anastomosis terminoterminal con 
la colocación de un parche de pericardio bovino, ade-
más de la ligadura de la ventana aortopulmonar; no 
presentó estenosis residual del sitio de la anastomosis 
y mostró una adecuada evolución a corto plazo y la 
disminución franca de la presión pulmonar.
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