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Se presenta un caso de una lactante joven con dificultad 
respiratoria precoz y la hipertensión pulmonar, diagnosticada 
como una variante de pulmón en herradura y revisamos 
literatura acerca de esta rara malformación pulmonar y sus 
repercusiones cardiacas y hemodinámicas.  
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Introducción
Pulmón en herradura es una rara anomalía congénita 

definida como fusión de los segmentos posteroinferiores 
de los pulmones. La afectación del pulmón derecho con 
hipoplasia es más frecuente y, en la mayor parte de los casos, 
se asocia con el síndrome de cimitarra. La afectación del 
pulmón izquierdo es excepcional y en relación con una peor 
evolución, así como la presencia de malformaciones asociadas 
e hipertensión pulmonar1,2. 

Se presenta un caso clínico de una lactante joven, 
que se refiere a centro de cardiología pediátrica para los 
episodios cianóticos.

Caso clínico
Se trata de una lactante de tres meses de vida, sexo 

femenino, referida a un centro de referencia de cardiología 
pediátrica por presentar disnea desde el nacimiento y 
episodios frecuentes de cianosis. Después del nacimiento, 
la paciente presentó hipoxia leve y dificultad respiratoria en 
las primeras horas de la vida, lo que requirió soporte con 
ventilación mecánica asistida. Permaneció en la unidad de 
cuidados intensivos (UCI) neonatal durante 30 días y el recién 
nacido fue dado de alta tras 40 días de vida, aunque con 
dificultad respiratoria y dificultad para la alimentación. A los 
dos meses de vida tuvo un episodio de cianosis, neumonía 

fue diagnosticada en la porción izquierda, lo que requirieron 
soporte ventilatorio por 04 días y tratamiento antibiótico 
específico. Como no hubo mejora después del tratamiento, 
persistió con frecuentes episodios de cianosis, se la remitió a 
un servicio terciario en cardiología pediátrica.

Al ingreso, estaba con el estado general de compromiso, 
taquidisneica en grado moderado, con leve cianosis central 
con la utilización de catéter nasal de oxígeno (O2) 3 l/min. 
Al examen del tórax, se evidenció precordio abombado 
e hiperdinamismo, además de intensa incomodidad 
respiratoria. A la auscultación cardíaca, estaba en ritmo 
cardiaco regular, taquicárdico, con hiperfonesis del 
componente pulmonar de segundo ruido, si soplos. A 
la auscultación pulmonar, se evidenció disminución del 
murmullo vesicular a la izquierda y estertores subcreptantes 
difusos, además de discreto estridor inspiratorio. Los pulsos 
eran presentes y simétricos. En el abdomen, el hígado era 
palpable en el 4,0 cm del reborde costal derecho. 

La paciente fue ingresada en la UCI de Cardiología 
Pediátrica para estabilización hemodinámica, donde se inició 
ventilación no invasiva con una fracción de O2 de 0,5, la 
furosemida 3,0 mg/kg/día y la dobutamina, 5,0 µg/kg/min. 
Evolucionó con estabilización clínica, interrupción de soporte 
ventilatorio e inotrópico, de modo que, en el 5º día tras el 
ingreso, se encontraba en aire ambiente con taquidisnea leve 
y mantenía saturación de O2 alrededor del 96%, en uso de 
furosemida de 3,0 mg/kg/día y digoxina de 0,01 mg/kg/día. 
Así que se inició la investigación clínica.

La radiografía de tórax mostró una reducción en el 
volumen del pulmón izquierdo y desviación de las estructuras 
del mediastino a este lado (Figura 1a). Traía la tomografía 
computarizada de tórax del hospital, cuya evaluación local 
diagnosticaba hipoplasia de pulmón izquierdo. Tras un análisis, 
a pesar de la radiografía de mala calidad técnica, se detectó 
asimismo una imagen sugerente de la continuidad entre los 
lóbulos pulmonares inferiores (Figura 1b).

La ecocardiografía transtorácica identificó un aumento de 
las cámaras cardiacas derechas con signos de hipertensión 
arterial pulmonar y pequeña comunicación interauricular 
(CIA) del tipo ostium secundum.

Se realizó cateterismo cardíaco que mostró hipertensión 
arterial pulmonar significativa (Tabla 1). 

A la angiografía, se observó rama de la arteria pulmonar 
derecha se dirigiendo hacia el istmo del pulmón izquierdo, 
sin  demostrar claramente el origen de la arteria pulmonar 
izquierda (pulmón izquierdo hipoplásico), con el retorno 
venoso al hacer esto de forma paralela a la rama arterial 

e116



Caso Clínico

Neves et al
Hipertensión pulmonar asociada a pulmón en herradura

Arq Bras Cardiol 2011;96(6):e116-e118

hacia el istmo pulmonar, drenando en aurícula izquierda 
(Figuras 1c, 1d y 1e).

Después de un cateterismo cardíaco, el niño fue readmitido 
en la UCI a la sala de recuperación anestésica y comenzó la 
terapia con medicamentos para la hipertensión pulmonar con 
sildenafila en las dosis recomendadas. En el tercer día después 
del cateterismo, se encontraba en el aire ambiente, con los 
medicamentos prescritos previamente y en espera de la dada 
de alta y traslado a la sala de internación, cuando presentó 
un episodio súbito de cianosis con bradicardia sinusal que 
evolucionó hacia asistolia, sin respuesta a las maniobras de 
reanimación, lo que evolucionó hasta la muerte. El episodio 
fue interpretado por un médico ayudante de guardia como 
“crisis de hipertensión pulmonar.”

Aunque consciente de la gravedad del cuadro e informada 
acerca de la importancia de la elucidación del diagnóstico, 
la genitora no autorizó el estudio anatomopatológico, lo 
que hizo imposible la confirmación anatómica de los datos 
aquí relatados.

Tabla 1 - Presiones y saturación de oxígeno en las cámaras especificadas y  cálculos hemodinámicos

Cavidad Presión sistólica (mmHg) Presión diastólica (mmHg) Presión media (mm Hg) SO2 (%)

VCS 11 60

TP 94 54 73 65

AI 12 99

AO 80 43 56 97

Qp:Qs RVP (UWxm²) RVS (UWxm²) RVP/RVS

1,09 18,80 15,10 1,246

SO2 - saturación de oxígeno; VCS - vena cava superior; TP - tronco pulmonar; AI - aurícula izquierda, AO - aorta; Qp:Qs - relación de flujos sistémico y pulmonar; RVP - 
resistencia vascular pulmonar, RVS - resistencia vascular sistémica; UWxm; 2 - unidades Wood por metro cuadrado de superficie corporal.

Revisión de la literatura y consideraciones
El pulmón en herradura se caracteriza por la presencia del 

istmo de parénquima pulmonar que se extiende a través de la 
línea media, que conecta las regiones posteriores basales de 
ambos pulmones, detrás del corazón y por delante de la aorta 
descendente. Desde su descripción en la década de 60 (Spencer, 
1962), se relataron 40 casos en la literatura, sobre todo asociados 
a hipoplasia del pulmón derecho y a menudo asociadas con 
el síndrome de cimitarra. Sólo hay un caso descrito en un feto 
de 19 semanas, donde se encontraba el istmo pulmonar en la 
parte apical de los pulmones, lo que llevó a la reflexión sobre 
el origen embriológico de esta malformación1-3.

En la mayoría de los casos, lo sintomatología clínica ha 
comenzado precozmente con problemas pulmonares en niños 
pequeños, bebés y recién nacidos. La dificultad respiratoria 
frecuente, neumonías recurrentes y episodios de cianosis son 
los hallazgos más comunes. La hipertensión pulmonar se viene 
relacionando con la evolución precoz de estos pacientes, 
aunque no sea una regla1,4. El síndrome de cimitarra está 

Fig. 1 - 1a: Radiografía de tórax en proyección posteroanterior (PA) - evidencia desvío de las estructuras del mediastino hacia el hemitórax izquierdo, 1b: Tomografía 
de tórax - parénquima pulmonar en la línea media del tórax (istmo de flecha) e hipoplasia de pulmón izquierdo; 1c: Angiografía de tronco pulmonar en PA que muestra 
la angiografía del tronco pulmonar en PA que muestra la arteria pulmonar derecha (D) y la rama que se dirige hacia el istmo al pulmón izquierdo (E); 1d: La Angiografía 
selectiva en esta rama para el pulmón izquierdo - curso aberrante y ramificaciones a la línea media; 1e: Retorno venoso del istmo pulmonar, que es paralela a la rama 
arterial, que drena en la aurícula izquierda.
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1b 1c 1d 1e
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asociada en el 15% de los casos con el pulmón en herradura 
y, a pesar de las similitudes morfológicas entre el síndrome con 
o sin esta asociación, su presentación clínica es diferente5. Los 
pacientes con pulmón en herradura presentan más temprano 
una sintomatología evidente y la necesidad precoz de cirugía, 
de conformidad a la discusión a continuación. Las cardiopatías 
congénitas ocurren en un 25% de los casos, y el más común es 
la comunicación interauricular (50%). Otras lesiones incluyen 
la comunicación interventricular, la persistencia del canal 
arterial, la tetralogía de Fallot, el drenaje anómalo total de 
venas pulmonares, en el caso descrito recientemente en la 
literatura nacional, y la coartación de aorta6,7.  

Nuestro paciente presentó sintomatología en fase muy 
precoz de la vida, con hipertensión pulmonar severa, 
presentaba asociados la comunicación interauricular y 
anomalía de drenaje venoso pulmonar, los factores asociados 
a mal pronóstico.

En la radiografía de tórax, se observa hipoplasia de 
uno de los pulmones y la desviación de las estructuras del 
mediastino hacia el mismo lado, pero no hay hallazgo típico 
de la malformación1. La tomografía computarizada de tórax 
demuestra hipoplasia pulmonar unilateral con istmo que 
se extiende hacia más allá de la línea media. En general, el 
pulmón derecho se ve afectado, sin embargo, así como el caso 
reportado aquí, hay casos de afectación del pulmón izquierdo 
en la literatura, y se observa todavía que el istmo se origina 
en el pulmón hipoplásico en todos los casos2,8. La definición 
del diagnóstico se hace por broncografía o angiografía cuando 
se define el suministro bronquial y vascular anómalo para el 
istmo pulmonar. El cateterismo cardíaco, además de demostrar 
la anatomía vascular arterial, es una herramienta importante 
en la evaluación del drenaje venoso del pulmón afectado, 
pudiendo haber o no alteración y obstrucción en su trayecto, y 
en el diagnóstico y estudio hemodinámico de casos asociados 
con hipertensión1,2. 

En nuestro caso, la posibilidad diagnóstica se sugirió sólo 
después de cateterismo cardíaco, en el que se instituyó el 
tratamiento con sildenafila en un intento de minimizar los 
síntomas asociados a la hipertensión arterial pulmonar, que 
parece haber contribuido en gran medida al desenlace del caso.

Cuando sea posible, el tratamiento quirúrgico está indicado 
en la presencia de infecciones recurrentes, “cortocircuito” 
izquierdo significativo (Qp:Qs> 2:1) en la presencia de defectos 
cardiacos asociados e hipertensión pulmonar progresiva. Se 
debe llevar a cabo la corrección de las anomalías intracardiacas 
existentes, o si hay infecciones recurrentes, la resección del 
pulmón afectado. Debido a la mala evolución de estos pacientes 
en el posoperatorio, si no hay sintomatología o “cortocircuito” 
sistémico-pulmonar, se preconiza el tratamiento conservador1.

Aquí reportamos un caso raro de pulmón en herradura con 
afectación del pulmón izquierdo, el curso clínico tempestuoso 
y la hipertensión pulmonar severa. Como no fue posible un 
estudio anatomopatológico del caso en cuestión, algunos 
comentarios se hacen necesarios. Aunque está descrito de 
forma aislada como se presenta aquí, el pulmón en herradura 
es comúnmente relacionado con el síndrome de cimitarra. 
Por lo tanto, de forma aislada, el origen de la arteria pulmonar 
izquierda podría caracterizar una forma de anillo vascular y 
como el sling de la arteria pulmonar izquierda, pero sin la 
compresión de la tráquea distal. También se podría cuestionar 
si el curso anormal de esta arteria no sería una variación de 
la rama arterial pulmonar.  

De todos modos, consideramos importante la descripción 
del caso para que el reconocimiento de esta enfermedad sea 
posible en su fase inicial, ya que presenta una asociación con 
grados variables de hipertensión pulmonar de características 
evolutivas  y, de modo general, un pronóstico precario. 
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