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Caso clinico

Agenesia unilateral de una arteria pulmonar y coartacion
de aorta en un paciente con sindrome de Turner

José Rafael Parra-Bravo,* José Luis Acosta-Valdez,* Joaquin Rodolfo Zepeda-Sanabria,**
Luisa G Beirana-Palencia,* Lydia Rodriguez-Hernandez,* Maria de Jesus Estrada-Loza,*

RESUMEN

La agenesia unilateral de una rama de la arteria pulmonar, es
una rara malformacién congénita frecuentemente asociada con
enfermedad cardiaca congénita. De hecho, la arteria pulmonar
esta tipicamente discontinua del tronco arterial pulmonar, pero
no ausente. Nosotros reportamos un caso de ausencia de la rama
pulmonar izquierda asociada con coartacién de aorta en una pa-
ciente con sindrome de Turner (45X0O) y revisamos la embriogé-
nesis y tratamiento de esta rara anomalia congénita.

Palabras clave: Agenesia de una arteria pulmonar, hipertension
pulmonar, enfermedad cardiaca congénita, anomalias vasculares.

INTRODUCCION

La agenesia unilateral de una arteria pulmonar
(AUAP) es una rara anomalia, la cual puede obser-
varse como una lesidn aislada o en asociacién con
otros defectos cardiacos congénitos.1® Gracias a los
avances en los estudios de gabinete, se le identifica
con mayor frecuencia y facilidad. Fue descrita por
primera vez en 1868 por Fraentzel 4 y sus aspectos
radiologicos en 1942.5 En 1952 se hace el primer
diagndstico angiografico.® Desde su reconocimiento
en 1868, aproximadamente 200 casos de AUAP han
sido reportados.

Se han reportado frecuencias similares respecto al
lado de localizacion derecha o izquierda de la agenesia
y dos formas de presentacion, una aislada y otra aso-
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ABSTRACT

Unilateral “absence” of the pulmonary artery is an uncommon
malformation frequently associated with congenital heart dis-
ease. In fact, the pulmonary artery is typically discontinuous
from main pulmonary artery, but not absent. We report a case of
absence the left pulmonary artery associated with coarctation of
the aorta in a patient with Turner syndrome (45X0O) and review
the embryogenesis and treatment of this rare congenital cardiac
anomaly.

Key words: Unilateral absence of pulmonary artery, pulmonary
hypertension, congenital heart disease, vascular abnormalities.

ciada a cardiopatia. Cuando ocurre como una anoma-
lia aislada, los pacientes son generalmente asintoma-
ticos, en cambio, los casos asociados a otras cardiopa-
tias se diagnostican en etapas tempranas de la vida, al
presentar con frecuencia sintomas precoces, ya sea
por hipoxia, por hipertensiéon pulmonar y/o insuficien-
cia cardiaca.

En 1962, Pool et al” reunieron 98 casos de AUAP
de los cuales 32 casos fueron aislados, y el resto se
asocié con defectos intracardiacos. Entre las cardio-
patias asociadas, destacan por su frecuencia la comu-
nicacion interventricular, comunicacién interauricu-
lar, persistencia del conducto arterioso, tronco arte-
rioso comun y tetralogia de Fallot.

Con frecuencia, el segmento distal de la arteria
pulmonar “ausente” permanece presente, recibiendo
flujo sanguineo de arterias colaterales o de un conduc-
to arterioso persistente. En esta situacion la arteria
pulmonar no esta ausente, sino mas bien interrumpi-
da o discontinua de la arteria pulmonar principal. El
segmento distal a menudo puede ser demostrado en
cateterismo cardiaco o cirugia. La explicacién embrio-
légica de esta anomalia, se menciona como una invo-
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lucién temprana de la porcion proximal del sexto arco
aortico durante el desarrollo cardiaco, que originaria
una discontinuidad con la arteria pulmonar principal.

Nosotros reportamos un caso de agenesia de la ar-
teria pulmonar izquierda asociada a otros defectos
cardiacos congénitos y sindrome de Turner y revisa-
mos la embriogénesis y tratamiento de esta altera-
cion poco comun.

CASO CLINICO

Lactante femenino de un afio de edad, producto de
madre de 21 afios, embarazo de término obtenida
mediante parto eutdcico, con peso al nacer de 2,070 g
y sin datos de hipoxia neonatal. Se refiere presencia
de disnea e hiperhidrosis con las tomas desde el pri-
mer mes de vida, que se exacerba a partir de los 6
meses de edad y que se asocia a falta de incremento
ponderal a pesar de una adecuada ingesta. Asociada
ademas, a infecciones respiratorias superiores fre-
cuentes. En un internamiento hospitalario a los 7
meses de vida por bronconeumonia, detectan soplo y
se sospecha de conducto arterioso permeable, por lo
gue se inicia medicacion anticongestiva. Derivada a
nuestro hospital al afio de edad, para tratamiento
quirurgico del conducto arterioso persistente.

Al examen fisico mostré palidez de tegumentos,
regular estado general e importante hipodesarrollo
pondoestatural con peso de 5,600 g y talla de 67 cm.
Dismorfias faciales con cuello corto y alado (carioti-
po 45X0). Taquipnea persistente, quejido constante
y aumento del trabajo respiratorio. Abombamiento
de hemitérax izquierdo e hiperactividad precordial
++. Soplo eyectivo 2/6 en foco pulmonar y otro soplo
sistolico 2/6 en foco mitral, con un segundo ruido re-
forzado ++. Higado a 1cm por debajo de lineas con-
vencionales. Pulsos saltones en las extremidades su-
periores y ausentes en las inferiores.

La radiografia de torax revel6 marcada cardiome-
galia a expensas de cavidades derechas con impor-
tante desplazamiento de la silueta cardiaca hacia la
izquierda y un nitido contraste entre la trama vascu-
lar pulmonar, aumentada a la derecha y disminuida
a laiizquierda (Figura 1).

El electrocardiograma (ECG) mostré taquicardia
sinusal con una frecuencia de 130/min y eje cardiaco
en -40°. Severa hipertrofia ventricular derecha con
acentuada sobrecarga sist6lica del ventriculo dere-
cho, (VD) estaba presente.

El ecocardiograma mostrd situs solitus con concor-
dancia AV y VA, conexion venosa sistémica y pulmonar
normal, normoposicion de grandes vasos y dilatacion
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de VD y auricula izquierda, con una relacion Ai/Ao de
2.75. Importante regurgitacién mitral. El septum inte-
ratrial desplazado hacia la derecha e hipertrofia del
septum interventricular y la pared libre del ventriculo
izquierdo. Dilatacion importante del tronco y rama de-
recha de arteria pulmonar, sin visualizar adecuada-
mente la rama izquierda pulmonar (Figura 2). Arco
aortico izquierdo, con dos imagenes de estrechez, una
primera a nivel del origen de la arteria subclavia iz-
guierda y otra a nivel del conducto arterioso permea-
ble. Midiendo este Gltimo un diametro de 5.3 mm y por
analisis Doppler y color, con importante cortocircuito
de izquierda a derecha (Figura 3). El gradiente pico
méximo obtenido a nivel del sitio de la coartacion fue
de 65 mmHg y el medio de 35 mmHg.

El estudio hemodinamico revelo las siguientes
presiones (mmHg): AD = 6; VD = 65/0-7; TAP =
65/35-50; Al = 9; VI = 120/5-12; AoA = 105/49-73 y
AoD = 78/48-60. La relacion de flujos pulmonar y
sistémico (QP/QS) fue de 5.3/1. La angiografia (Fi-
gura 4) revelé un VD ligeramente dilatado con im-
portante regurgitacidn tricuspidea, dilatacion de

Figura 1. Radiografia de torax que muestra importante cardiome-
galia, con desplazamiento de la silueta cardiaca y el mediastino
hacia la izquierda. Disminucion del tamafio y de la trama vascular
del pulmén izquierdo.
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tronco pulmonar y arteria pulmonar derecha y au-
sencia de la arteria pulmonar izquierda. No se logré
encufiar venas pulmonares izquierdas, para reali-
zar inyeccioén retrograda venocapilar con la finali-
dad de visualizar remanente de ramas pulmonares
izquierdas. Un aortograma en aorta ascendente
mostrd un sitio de coartacidn a nivel yuxtaductal y
un conducto permeable de 7 mm de diametro con

origen anémalo de arteria subclavia derecha (Figu-
ra 5). Dos aortogramas por oclusion, uno ligera-
mente posterior al sitio de la coartacion (Figura 6)
y otro a nivel del diafragma (Figura 7), demostra-
ron la ausencia de la rama izquierda pulmonar y no
mostrd circulacién aortopulmonar significativa ha-
cia el pulmon izquierdo; s6lo se evidenciaron pe-
guefias ramas hacia ambos pulmones y se corroboré

Figura 2A.

Figura 2B.

Figura. 2. A: Ecocardiograma bidi-
mensional color en eje largo modi-
ficado donde se observa la dilata-
cién del tronco pulmonar y rama
derecha pulmonar. No se observa la
rama izquierda pulmonar. B: Eco-
cardiograma hidimensional color en
eje corto subcostal donde se obser-
va dilatacién del tronco pulmonar y
rama derecha pulmonar, sin obser-
varse la rama izquierda pulmonar;
TAP: tronco arterial pulmonar; VP:
valvula pulmonar; RDP: rama dere-
cha pulmonar; AoD: aorta descen-
dente; Al: auricula izquierda; VD:
ventriculo derecho.



Parra-Bravo JR. Agenesia unilateral de una arteria pulmonar y coartacién de aorta

165

el importante cortocircuito de izquierda a derecha a
nivel del conducto arterioso.

El gammagrama pulmonar perfusorio y ventilato-
rio con DPTA-Tc99m y MAA-Tc99m, mostro el pul-
mon izquierdo practicamente excluido y el pulmoén
derecho con datos de hipoventilacién e hipoperfusion
apical (Figura 8).

Rev Mex Cardiol 2002; 13 (4): 162-170

La tomografia computada de térax mostré rama
pulmonar y bronquio principal derechos, de anato-
mia normal. Imagen no concluyente de esbozo a ni-
vel hilar de rama pulmonar izquierda (Figura 9). La
endoscopia bronquial reveld una compresién extrin-
seca leve del bronquio principal izquierdo con anato-
mia bronquial compatible con hipoplasia pulmonar

Figura 3A.

Figura 3B.

Figura 3. A: Ecocardiograma bidi-
mensional color en eje corto donde
se observa conducto arterioso per-
meable de 5.3 mm con importante
cortocircuito de izquierda a derecha.
No se logra identificar la rama iz-
quierda pulmonar. La rama derecha
y el tronco pulmonar se aprecian
muy dilatados; TP: tronco arterial
pulmonar; RD: rama derecha pulmo-
nar; CA: conducto arterioso; B: eco-
cardiograma bidimensional en pro-
yeccion supraesternal donde se ob-
serva imagen de coartacion a nivel
yuxtaductal; AA: aorta ascendente;
AD: aorta descendente; COA: coar-
tacion de aorta.
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izquierda. El bronquio principal derecho de anato-
mia normal.

El procedimiento quirdrgico inicial planeado a
nuestra paciente, fue la realizacion de coartectomia
con ligadura y corte del conducto arterioso, y explo-
racion del hilio pulmonar izquierdo.

DISCUSION

La agenesia unilateral de una arteria pulmonar
(AUAP), descrita por primera vez por Fraentzel en
1988, es una rara anomalia congénita. En una revi-
sion de la literatura mundial en 1962, Pool et al” re-

Figura 4. Ventriculograma derecho en proyeccidn antero-posterior
muestra importante regurgitacion tricuspidea y confirma la ausencia
de la rama izquierda de la arteria pulmonar; AD: auricula derecha;
VD: ventriculo derecho; RD: rama pulmonar derecha.

Figura 5. Aortograma en aorta ascendente en proyeccion oblicua
anterior izquierda a 60° que muestra coartacion adrtica yuxtaduc-
tal, origen anémalo de subclavia derecha y persistencia del conduc-
to arterioso, con importante cortocircuito de izquierda a derecha;
AoA: aorta ascendente; PCA: persistencia del conducto arterioso;
ASD: arteria subclavia derecha; CoAo: coartacion de aorta.

Figura 6. Aortograma por oclusién posterior al sitio del conducto
arterioso, donde se aprecia importante flujo retrégrado del medio
de contraste hacia el tronco pulmonar y rama derecha pulmonar,
sin observarse la rama izquierda pulmonar; Ao: aorta; RD: rama de-
recha pulmonar; TP: tronco pulmonar.

Figura 7. Aortograma por oclusién en aorta torécica a través del
conducto arterioso, donde se observa llenado del tronco pulmonar y
rama derecha pulmonar, con falta de progresion del medio hacia la
rama izquierda pulmonar. Se observa escasa circulacion aortopulmo-
nar hacia ambos pulmones e insuficiencia pulmonar; AO: aorta des-
cendente; RD: rama derecha pulmonar; TP: tronco pulmonar.
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cabaron 98 casos de AUAP, 32 de los cuales fueron
aislados, mientras que el resto estaba asociado a
otras anomalias cardiacas. Después de 1962, 47 ca-
sos de AUAP aislados fueron reunidos por Shakibi.®
A partir de estas dos grandes series, un gran nimero
de casos aislados de esta entidad han sido reporta-

HP#i

ETETI ¥

Figura 8. Gammagrama pulmonar perfusorio y ventilatorio que
muestra exclusion vascular del pulmén izquierdo. La perfusion del
pulmon derecho es practicamente normal, con s6lo minima hipo-
perfusion e hipoventilacién apical.

Figura 9A.
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dos. La incidencia de la AUAP no ha sido definida
claramente en la literatura.

Embriolégicamente las estructuras que constituyen
el sistema vascular pulmonar tienen origenes distintos.
Las arterias pulmonares principales se desarrollan a
partir del sexto arco adrtico y las arterias segmentarias
derivan del llamado plexo postbranquial. La porcion
ventral (proximal) de los sextos arcos aorticos da ori-
gen a la porcion proximal de la rama derecha y a una
pequefia parte de la porcion proximal de la rama iz-
quierda, mientras que la porcion dorsal (distal) de los
sextos arcos adrticos dan origen a uno o ambos conduc-
tos arteriosos. Durante el desarrollo normal de un arco
aortico izquierdo, el segmento distal del sexto arco adr-
tico derecho desaparece y el segmento distal del sexto
arco aortico izquierdo da origen al conducto arterioso.
La causa embriolégica de AUAP se debe cominmente a
la reabsorcion temprana de la porcion proximal del sex-
to arco adrtico, 0 a una septacion defectuosa del tronco
arterioso.219 Tomando en cuenta que el desarrollo de
los vasos pulmonares y el sistema broncopulmonar es-
tan intimamente relacionados, frecuentes anormalida-
des broncopulmonares pueden coexistir, habiéndose
reportado casos de hipoplasia pulmonar, bronquiecta-
sias y secuestro pulmonar.11

En contraste con la agenesia unilateral de la rama
izquierda pulmonar, la cual hasta en un 80% de los
casos esté asociada con otras malformaciones cardio-

Figura 9B.

Figura 9. A: Tomografia de trax en la que se observa rama pulmonar derecha en posicion anterior con respecto al bronquio derecho, siendo
ambos de un calibre adecuado; B: se visualiza el bronquio izquierdo con un adecuado calibre y hay una imagen posterior no concluyente
de eshozo de rama pulmonar izquierda a nivel hiliar; RD: rama pulmonar derecha; BD: bronquio derecho; BI: bronquio izquierdo; RI: rama

pulmonar izquierda.
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vasculares, la agenesia de la rama pulmonar dere-
cha, es mas a menudo una lesion aislada. Entre las
cardiopatias asociadas a la agenesia de la rama pul-
monar izquierda y en menor proporcién de la rama
pulmonar derecha, destacan por su frecuencia la co-
municacion interventricular, la persistencia del con-
ducto arterioso, la tetralogia de Fallot y el tronco ar-
terioso comun. No hay reportes de coartacion de la
aorta, como ocurrié en nuestro paciente. Asi como
tampoco, reportes de esta lesién en asociacién con
sindromes cromosémicos o mendelianos.

La agenesia de la rama pulmonar izquierda o dere-
cha puede presentarse con ausencia parcial o total del
pulmon ipsilateral. Si es parcial, el pulmén se irriga la
mayoria de las veces por arterias bronquiales, mama-
rias o intercostales y el drenaje venoso aboca en la au-
ricula izquierda mediante venas hipopléasicas.! En ge-
neral, el giro del arco adrtico es contralateral respecto
al lado donde se localiza la agenesia.

De acuerdo con los resultados publicados en diferen-
tes series, éstos no muestran diferencias en la inciden-
cia de agenesia de rama pulmonar derecha (ARPD) y
agenesia de rama pulmonar izquierda (ARPI).”8 Los
pacientes con AUAP, cuando esto es una lesion aislada,
estan por lo general asintomaticos. En cambio aquellos
casos que tienen anomalias congénitas asociadas, la
sintomatologia estara asociada con la alteracion y su
repercusion hemodinamica.

El lecho vascular pulmonar es un sistema de capa-
citancia, es decir que acepta aumentos del flujo san-
guineo con poco cambio en la presion de la arteria
pulmonar. En la AUAP, todo el retorno venoso sisté-
mico llega a un solo pulmoén a pesar de la resistencia
vascular pulmonar de dicho pulmén. Se ha demos-
trado que un lecho vascular pulmonar puede mane-
jar el gasto cardiaco total, sin aumento significativo
en la presion pulmonar. Experimentalmente, la liga-
dura de una arteria pulmonar o la neumonectomia
pueden causar un gran incremento en la presion ar-
terial pulmonar en el pulmén contralateral.” Sin em-
bargo, la respuesta hemodindmica de los pacientes
con AUAP aislada no siempre es similar a la de los
pacientes neumonectomizados. En la génesis de la
hipertensidon pulmonar en los casos de AUAP, ha
sido postulado que la estructura fetal de la arteria
pulmonar puede persistir o que un considerable au-
mento secundario en la musculatura de las arterias
pulmonares y cambios obliterativos en la intima pue-
den ocurrir subsecuentemente,2y si un cortocircui-
to de izquierda a derecha coexiste (persistencia de
conducto arterioso o comunicacion interventricular),
la hipertension pulmonar y la insuficiencia cardiaca

congestiva, con la subsiguiente enfermedad vascular
pulmonar pueden desarrollarse mas facilmente. Di-
versos autores han mencionado la importancia del
aumento del flujo pulmonar desde el nacimiento, en
la etiologia de la hipertension pulmonar.12.13

Los sintomas clinicos principales son las infeccio-
nes respiratorias recurrentes, disnea, hemoptisis e
insuficiencia cardiaca. La ausencia unilateral de una
arteria pulmonar, puede interferir con el crecimien-
to del paciente y tener secuelas poco favorables, tales
como hipertension pulmonar fatal, hemoptisis e in-
feccion. La presentacion clinica de pacientes con au-
sencia de la arteria pulmonar derecha es variable.
Varios autores mencionan que aproximadamente
30% de los pacientes pueden estar asintomaticos a lo
largo de su vida, pudiendo en algunos casos diagnos-
ticarse hasta la etapa adulta.”-814-16

Los enfermos sin cortocircuito asociado, general-
mente estan asintomaticos y la exploracidn fisica es
normal. En cambio en aquéllos con cortocircuitos, la
exploracion fisica sugiere hipertension pulmonar.1415
Al examen fisico de estos pacientes, hay frecuente-
mente asimetria toracica con un ligero hipodesarrollo
del lado afectado y disminucion de los ruidos respira-
torios en el pulmon hipoplasico. El corazén puede es-
tar desplazado al lado afectado y un soplo de tipo eyec-
tivo puede escucharse en el borde esternal izquierdo
alto. Si la hipertensidn pulmonar esté presente, los
signos y sintomas asociados y las manifestaciones
electrocardiograficas dominan el cuadro clinico. El es-
tudio radiolégico de térax puede mostrar: un torax
asimétrico con espacios intercostales estrechos en el
lado afectado, el corazén y el mediastino desplazados
hacia el lado afectado, elevacion del hemidiafragma en
el lado afectado y disminucion unilateral de las mar-
cas vasculares.

El diagndstico de AUAP debe sospecharse comin-
mente en una radiografia de torax sobre la base de la
disminucidn en el tamafio del hemitérax afectado, el
desplazamiento de la silueta mediastinal y la discre-
pancia de las marcas vasculares en ambos campos pul-
monares.1” Existen otras causas que pueden simular
estos datos. Aunque la gammagrafia ventilatoria/per-
fusoria pulmonar permite un diagnoéstico adecuado de
la ventilacién-perfusion pulmonar, la diferenciacion
entre agenesia de arteria pulmonar, oclusién trombo-
tica y estenosis de la rama pulmonar, no es posible
por este método.18 Se ha evocado ademas la utilidad
de ecocardiografia bidimensional Doppler-color trans-
toracica y transesofagica en su diagnostico.1220 En el
estudio con ecocardiografia y Doppler color ademas de
las conocidas limitaciones de esta técnica para anali-
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zar las zonas extracardiacas (pulmones, zonas distales
de los vasos, etc.) se encuentra dificultad para visuali-
zar las ramas pulmonares en los casos con gran enfi-
sema pulmonar y desplazamiento cardiaco, que pue-
den evitarse utilizando la via supraesternal. Diversos
autores!921.22 han mencionado la utilidad de la tomo-
grafia computada y la resonancia magnética como téc-
nicas diagndsticas incruentas, que no son inferiores a
la arteriografia en el estudio de las anomalias de las
arterias pulmonares. El diagnoéstico definitivo se esta-
blece mediante la angiografia, demostrando la ausen-
cia completa de una de las ramas principales de la ar-
teria pulmonar. Un aortograma selectivo se recomien-
da para definir el suplemento sanguineo sistémico
colateral hacia el pulmén afectado, ya que los datos
aportados por éste y por la angiografia en cufia venosa
pulmonar, pueden tener una considerable importan-
cia quirargica.23

Entre varios de los problemas que deben ser con-
siderados para el mejor manejo de pacientes con au-
sencia unilateral de una arteria pulmonar, la indica-
cion y tiempo de reconstruccion de la arteria pulmo-
nar son importantes y controvertidos.814.24.25 | g
ausencia congénita de una rama de la arteria pulmo-
nar esta asociada con un pobre prondéstico y no hay
consenso sobre la mejor opcién quirdrgica para el
tratamiento de esta entidad.

En el paciente asintomatico, la mejor conducta es
la vigilancia médica, para la deteccion temprana de
signos de hipertension pulmonar.28 La neumonecto-
mia ha sido realizada en el pasado en un pequefio
nuamero de pacientes con hemoptisis o infecciones
respiratorias bajas recurrentes,”-27-28 y muy pocos ci-
rujanos han reportado operaciones para mejorar la
circulacion hacia el pulmoén afectado.829-%0 Estas in-
tervenciones incluyen injertos de safena,3! homoin-
jerto de pericardio,?3 conducto protésico y fistulas
sistémico-pulmonares’-1329 ¢ la anastomosis direc-
ta.1432 Es importante definir la presencia de arterias
pulmonares relativamente normales en el hilio pul-
monar como ha sido descrito,33 para obtener un me-
jor resultado quirdrgico, asi como la toma de biopsia
pulmonar. Algunos autores han mencionado la
anastomosis primaria de la arteria pulmonar ausen-
te contra la realizada por etapas, como una opcion de
tratamiento.3* El restablecimiento temprano del flu-
jo sanguineo pulmonar, ya sea en forma primaria o
después de una fistula sistémico-pulmonar, permiti-
ra a la rama pulmonar afectada desarrollarse mas
normalmente. El abordaje quirargico planteado ini-
cialmente para nuestro paciente, fue la realizacion
en una primera etapa de la coartectomia y cierre del
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conducto arterioso, con la finalidad inicial de mejo-
rar la hipertension pulmonar. Se obtuvo un descenso
del 30% sobre el valor prequirudrgico de la presion
media pulmonar. Con el hallazgo quirargico del re-
manente hiliar de la rama pulmonar izquierda, plan-
teamos realizar la anastomosis de dicho remanente
de la arteria pulmonar izquierda al tronco de la arte-
ria pulmonar, en un segundo tiempo.

En forma general, el abordaje terapéutico debe-
ra estar basado en la sintomatologia y la severidad
de la lesion. Asi, varios abordajes diferentes son
posibles dependiendo de la naturaleza de los pro-
blemas del paciente: A) Si el enfermo esta asinto-
matico y no existe evidencia de disfuncién cardio-
pulmonar, el tratamiento no es necesario, pero el
paciente deberé ser vigilado con exadmenes periodi-
cos; B) En aquellos casos con infecciones pulmona-
res repetidas y hemoptisis que pongan en peligro
la vida del paciente, la neumonectomia es el trata-
miento de eleccion; y C) Si el paciente presenta
signos de insuficiencia cardiaca congestiva severa
debido a hipertension pulmonar que no responde a
un tratamiento médico agresivo, la anastomosis
qguirdrgica del vaso interrumpido debera ser toma-
da en cuenta.

CONCLUSIONES

La agenesia unilateral de una rama de la arteria pul-
monar es una malformacion congénita rara, poten-
cialmente gravisima que requiere de una exploracion
cardiovascular completay precisa.

Las formas asintomaticas deberan ser vigiladas
para detectar signos tempranos de hipertensién pul-
monar, y la cirugia deberd reservarse para las for-
mas complejas.
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