
 Vol. 100, Nº 1, marzo 199220

Dilatación idiopática del tronco de la arteria pulmonar.  
Informe de 20 casos y revisión de la literatura.

Miguel Amilachwari B, Miriam Maldonado, María Concepción Delgado, Fabio Zerpa.

Servicio de Cardiología Infantil. Hospital de Niños J.M. de los Ríos. Caracas.

 Gac Méd Caracas 1992;100(1):20-25

RESUMEN 

Se realizó un estudio retrospectivo de 1970-1990 en 
20 pacientes con diagnóstico de dilatación idiopática 
del tronco pulmonar.  Se estudió su presentación clínica, 
analizándose los expedientes de 5 varones y 15 hembras 
en edades comprendidas entre 1 mes y 14 años (media de 
7,5 años).  Un 65% de los casos tenía entre 6 y 12 años 
de edad. Sin diferencia en cuanto a procedencia. Padres 
no consanguíneos y sin antecedentes de enfermedad 
cardiovascular familiar. Cuatro de los niños ingresaron 
como estenosis pulmonar, el resto (80%) como soplo 
sistólico o funcional en estudio.  Peso y tallas de los 
individuos en percentiles P 25-50 (según Tanner).  Un 
80% al ingreso, asintomático.  Se encontró un latido 
sistólico visible y palpable en 2º espacio intercostal 
izquierdo con línea paraesternal en un 80% de los sujetos, 
un ruido de eyección (clic) en un 20%; todos los casos 
seleccionados presentaron un soplo mesosistólico, corto 
en 2º y 3º espacio intercostal, grado II-III/VI. Electro-
cardiograma normal en los 20 niños. Radiografías 
torácicas con tronco pulmonar dilatado (100%) con una 
silueta cardíaca completamente normal. Quince pacientes 
(75%) fueron corroborados por ecocardiograma 
bidimensional. EI Doppler en tronco pulmonar demostró 
una velocidad máxima de 1,5 mt/seg, con un 33% de los 
sujetos con cierto grado de turbulencia.  Un 90% de los 
diagnósticos fue realizado en la primera consulta. 
Ninguno de los individuos ameritó cateterismo cardíaco 
para corroborar diagnóstico. Un 100% de los niños 
asintomáticos en los controles sucesivos.  

Palabras claves: arteria pulmonar; dilatación 
idiopática; clínica; electrocardiograma; radiografías, 
ecocardiografía bidimensional-Doppler. 

INTRODUCCIÓN

Reconocida por primera vez en 1923 por Wessler 
y Jaches (1), esta anomalía implica un espectro 
variable del grado de dilatación del tronco pulmonar, 
de etiología congénita, y en raras ocasiones de sus 

ramas proximales principales.  Desde entonces, 
numerosas publicaciones corroboran su amplia 
distribución mundial (2-22).  La malformación debe 
ocurrir en ausencia de otras cardiopatías asociadas, 
bien sea de causas anatómicas o funcionales 
identificables (23,24). La dilatación es generalmente 
grande y se desconocen las causas intrínsecas que la 
originan (23, 25).  El propósito de esta revisión es 
determinar la forma de presentación de la dilatación 
idiopática del tronco pulmonar en nuestro medio y 
documentar algunos hallazgos epidemiológicos 
asociados.  Debemos destacar que se trata de una 
entidad en la que el pediatra puede desempeñar un 
rol de orientación y formal presunción diagnóstica. 

MÉTODOS

Se estudiaron 20 casos con el diagnóstico de 
dilatación idiopática del tronco de la arteria pulmonar 
como única anomalía, y que fueron ingresados en el 
Servicio de Cardiología Infantil del Hospital de 
Niños J.M. de los Ríos (Caracas).  Se trata de un 
estudio clínico retrospectivo que comprende el 
período entre 1970 y 1990, ambos inclusive.  En 
cada paciente se registró la edad, sexo, procedencia, 
motivo de consulta, historia familiar, desarrollo 
psicomotor, examen físico (especial hincapié en el 
área cardiovascular), resultados de estudios de 
gabinete (electrocardiograma, ecocardiograma 
bidimensional-Doppler, series radiográficas) y edad 
al efectuarse el diagnóstico.

RESULTADOS

De los 20 casos seleccionados, se encontraron 5 
varones y 15 mujeres con dilatación idiopática del 
tronco pulmonar, estableciéndose una relación 
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hombres/mujeres de 1:3. Es interesante resaltar que 
el total de pacientes reclutados para el estudio apenas 
representó un 0,2% de historias en el lapso 1970-
1990.  La edad de la primera consulta al Servicio de 
Cardiología fluctuó entre 1 mes y los 14 años con 
promedio de 7,5 años. Del total, 16 casos (80%) 
acudieron a la consulta de la especialidad con 6 o 
más años de edad.  Un 65% de los diagnósticos se 
concentraron en individuos entre 6 y 12 años de 
edad (Cuadro 1). 

un retraso pondo-estatural con percentiles en 3 para 
peso y talla (Tanner), además de un leve déficit 
intelectual; otra de las pacientes tenía una 
acondroplasia asociada. 

No se estableció diferencia significativa en cuanto 
a la procedencia de los casos: los pacientes capita- 
linos y 10 procedentes de la provincia.  Ninguno de 
los pacientes tenía antecedentes familiares de 
enfermedad cardiovascular.  No se encontró consan-
guinidad paterna en los casos seleccionados para el 
estudio. 

Los pacientes con el diagnóstico de dilatación 
idiopática del tronco pulmonar fueron los únicos 
miembros con el hallazgo clínico dentro de su grupo 
familiar.  El 100% de los niños fueron referidos a la 
consulta por médicos (pedíatras o cardiólogos) para 
descartar una cardiopatía congénita asociada; en 
ninguna de las referencias se sospechó del diagnós-
tico.  Cuatro de los casos (20%) ingresaron al 
Servicio con el diagnóstico presuntivo de estenosis 
pulmonar valvular, el resto (80%) como soplo 
sistólico en estudio o funcional.  En aquellas historias 
médicas donde se consignaron los datos antropomé-
tricos, particularmente peso y talla de los pacientes, 
los mismos variaron entre los percentiles 25 y 50 
(Tanner); no se estableció diferencia significativa 
en relación al sexo.  Una de las pacientes presentó 

Se descartó con el examen físico un síndrome de 
Marfan o sus estigmas en la totalidad de los pacientes.  
El antecedente de cianosis es referido en 3 niños 
(15%), sin otros concomitantes, según información 
reseñada por las madres en lactantes exclusivamente. 
En niños mayores (80%) no se establecieron 
antecedentes de importancia; 16 pacientes (80%) 
negaron tener síntoma alguno para el momento del 
ingreso o controles sucesivos.  En el 80% de los 
casos se halló un latido sistólico visible y palpable 
en el 2º espacio intercostal izquierdo (EII) con línea 
paraesternal, especialmente evidente con espiración 
forzada y apnea transitoria en aquellos pacientes que 
colaboraron con las maniobras señaladas.  El 1º tono 
normal seguido por un ruido de eyección pulmonar 
o clic en 4 casos (20%), máximo en el 2º EII.  El
100% de los pacientes presentó un soplo sistólico, 
corto, mesosistólico y máximo en el 2º y 3º.  EII con 
línea paraesternal izquierda, grado II-III/VI, sin 
sensación de frémito, ni irradiación topográfica.  En 

Figura 1. Radiografía de la paciente de 12 años con 
dilatación idiopática del tronco pulmonar (confirmación 
radiográfica). Cono pulmonar agrandado sobresaliendo. 
La película es normal.

Cuadro 1 

Distribución de 20 casos con dilatación idiopática 
pulmonar según edad y sexo 

Grupo
etario Masculino Femenino  Total

(años) Nº % Nº % Nº %

   ≥ 5 1   5 3 15 4 20
  6 - 7 2 10 2 10 2 10
  8 - 9 0   0 4 20 4 20
10 - 11 2 10 3 15 5 25
12 - 13 0   0 2 10 2 10
≥ - 14 0   0 1   5 1   5

Total 5 25 15 75 20         100
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aquellos pacientes que colaboraron, el soplo se hizo 
más evidente en espiración forzada, apoyando 
firmente el diafragma del estetoscopio contra la 
pared torácica, siendo éste más intenso y áspero.  En 
el 100% de los sujetos el electrocardiograma fue 
esencialmente normal. 

En todos los pacientes, al registrar el estudio 
radiográfico de tórax, en proyección postero-ante-
rior, se observó un cono pulmonar prominente con 
una silueta cardíaca normal (Figuras 1 y 2); campos 
pulmonares sin evidencia de aumento o disminución 
del flujo pulmonar sanguíneo en la totalidad de los 
casos.  Una aorta de apariencia normal en todas las 
radiografías seleccionadas

ecocardiografía) no demostraron tener lesiones 
asociadas, ni dilatación o hipertrofia de cavidades 
cardíacas.  Las imágenes en tiempo real de la válvula 
pulmonar resultaron ser normales, sin la apariencia 
en cúpula hallada en los casos de estenosis valvular 
pulmonar congénita con dilatación posestenótica.  
Los ecocardiogramas practicados en los pacientes 
con dilatación idiopática del tronco pulmonar 
demostraron en todos los casos una relación normal 
del diámetro de la arteria pulmonar con el de la aorta 
ascendente, siendo esta de 1:1.

La velocidad del flujo pulmonar no rebasó los 
1,5 mt/seg, aunque se describió cierta turbulencia 
en 5 de los 15 ecocardiogramas efectuados (33%).  
El diagnóstico se estableció en la primera consulta 
en 18 casos (90%).  En ninguno de los pacientes 
se realizó estudio hemodinámico (cateterismo car- 
díaco). EI 100% de los niños han permanecido 
asintomáticos en los controles sucesivos.

DISCUSIÓN

La dilatación troncal se ha vinculado con un 
defecto del desarrollo del tejido elástico arterial 
(25-27).  Otros autores atribuyen tal situación a la 
desigual división del tronco arterioso común (28,29).  
Una hipoplasia coexistente de la aorta ha sido 
descrita solamente en dos oportunidades (29,30) 
por tal motivo es imposible asociar esta condición a 
la dilatación del tronco pulmonar. 

Es difícil conocer la verdadera incidencia de su 
presentación, pues suele encontrarse como hallazgo 
casual, en niños por lo demás sanos.  Se trata en rea-
lidad de pacientes asintomáticos, referidos a nuestra 
consulta, en los que la auscultación de un soplo o la 
simple radiografía torácica practicada por el clínico 
pediatra, obliga a una investigación más profunda 
que concluye con el diagnóstico. 

Es interesante tener en cuenta esta entidad como 
un anomalía no común pero no rara (23).  La edad de 
aparición, más bien del diagnóstico, es variable, 
estableciéndose en nuestro informe a una edad 
promedio de 7,5 años.  Aunque descrita en lactantes, 
predomina en preescolares, escolares y adolescentes 
jóvenes (2-9,11-22) coincidiendo nuestras cifras 
con los hallazgos foráneos. 

No se han reportado factores raciales (11-23); en 
nuestra casuística tal factor no fue tomado en cuenta 
dadas las profundas relaciones inter raciales. 

Observamos una predominancia del sexo feme-

Figura 2. Radiografía de una joven de 9 años con un 
tronco pulmonar particularmente agrandado; ramas 
derecha e izquierda son prominentes. Diagnóstico: 
Dilatación idiopática del tronco pulmonar.  La proyección 
es normal. 

Dos de los pacientes (10%) ingresaron al Servicio 
con el diagnóstico presuntivo de estenosis pulmonar 
leve, para quedar posteriormente descartados con el 
ecocardiograma bidimensional-Doppler. A 15 pa- 
cientes (75%) se les practicó ecocardiograma bidi- 
mensional demostrándose grados variables de 
dilatación del tronco pulmonar, en ninguno de los 
casos se apreció aspecto aneurismático del tronco o 
ramas proximales. La dilatación se limitó exclusiva-
mente al tronco de la arteria pulmonar, no describién-
dose dilatación de ambas ramas o de alguna en parti- 
cular. 

Un 75% de los niños (todos corroborados por 
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nino sobre el masculino en una proporción de 3:1; 
la preponderancia femenina es destacada en algunas 
publicaciones foráneas sin establecer las verdaderas 
causas (2,13,14,17,20,21)

La dilatación idiopática del tronco pulmonar debe 
necesariamente diferenciarse de la dilatación obser-
vada en la estenosis valvular pulmonar, en particular 
la de gradiente leve y descartar una posible comu-
nicación interauricular, entre otras cardiopatías.  Se 
ha referido en ocasiones un agrandamiento arterial 
pulmonar en el síndrome de Marfan (31), de allí que 
la búsqueda exhaustiva de estigmas del síndrome 
debe prevalecer en el examen físico.  Eliminada la 
posibilidad del síndrome de Marfan, no hay 
descripción en la literatura de una clara incidencia 
familiar, ni casos heredados (2-11).  El síndrome de 
espalda recta, con la pérdida de la cifosis fisiológica 
dorsal, puede llevar a un diagnóstico errado de 
dilatación idiopática pulmonar (32); esto será 
especialmente cierto en escolares y adolescentes 
jóvenes.  Esta anormalidad anatómica conlleva un 
desplazamiento hacia la izquierda del corazón, con 
la subsecuente prominencia del tronco arterial en 
cuestión.

La dilatación idiopática es esencialmente benig-
na, con una calidad de vida normal, aunque puede 
ensombrecerse por una insuficiencia valvular pulmo-
nar (33-36) o más excepcionalmente avanzar a la 
formación de un aneurisma (37-38).  Ninguno de los 
pacientes del informe presentó aneurisma del tronco 
o de alguna sus ramas proximales.  La insuficien- 
cia valvular pulmonar congénita es producto de una 
anormalidad estructural de las cúspides o de una 
dilatación idiopática del tronco pulmonar (28,39-
41); debiéndose establecer el diagnóstico diferencial 
entre ambas.  Hay algunos casos de agrandamiento 
arterial idiopático que se han adjudicado a sífilis 
(42).  La proximidad del tronco pulmonar dilatado 
contra la pared torácica, especialmente en niños y 
adolescentes jóvenes, delgados, magnifica la trans-
misión transparietal de los ruidos cardíacos.  Un 
latido sistólico visible y palpable en el 2º Ell con 
línea paraesternal debe servir de guía al clínico; 
incluso la palpación en el área puede detectar un clic 
de eyección pulmonar y un componente pulmonar 
prominente del 2º tono (42). Recordemos que la 
presión sistólica derecha es normal, situación ésta 
demostrada por hemodinamia; aunque algunos 
estudios señalan una presión pulmonar ligeramente 
elevada (24,25).  El hallazgo de un pequeño gradiente 
transvascular no descarta la condición de dilatación 
primaria.

No practicamos de rutina en estos pacientes el 
cateterismo cardíaco; de realizarse la arteriografía 
pulmonar selectiva, ésta avala el gran diámetro del 
tronco y/o ramas proximales, sospechado en un 
principio en la radiografía simple de tórax.  La 
detección de un frémito o de un latido ventricular 
derecho son contrarios al diagnóstico (43).  Si 
analizamos la auscultación de estos niños, el clic o 
ruido de eyección es máximo en el 2º Ell con línea 
paraesternal homónima; generalmente hay una sepa-
ración del 1º tono por un intervalo lo suficientemente 
claro, particularmente mejor audible con la espira-
ción. Puede estar ausente este intervalo durante la 
inspiración (43-46).  Se genera el soplo sistólico a 
medida que el torrente sanguíneo es eyectado hacia 
el tronco pulmonar dilatado, causa frecuente de 
confusión, entre los clínicos, con soplos inocentes 
(42,45,46).  Se trata de un soplo corto, mesosistólico 
y mejor audible en el 2º Ell con línea paraesternal, 
su intensidad varía hasta un máximo de III/VI (42-
46).  Un 2º ruido normal, aunque con variaciones de 
intensidad y desdoblamiento.  El componente pulmo-
nar del 2º tono es más prominente por la cercanía del 
tronco dilatado a la pared torácica.  La eventualidad 
de un amplio desdoblamiento del 2º ruido, visto en 
muchos de estos niños, puede llevar a un diagnóstico 
incorrecto de estenosis valvular pulmonar (43,47,  
48).  No se trata de un desdoblamiento fijo, ya que 
los 2 componentes responden adecuadamente a la 
dinámica respiratoria.  La demora en la incisura pul- 
monar se atribuye a una mayor "capacitancia" del 
lecho vascular pulmonar (48). 

Un electrocardiograma con trazo normal es 
requisito obligatorio para avalar el diagnóstico 
clínico.  Un patrón sRs' en V1 puede aparecer casual-
mente en algunos casos; la r' normal es estrecha y 
no está empastada.  La génesis de tal circunstancia 
radica en las fuerzas eléctricas terminales que 
se dirigen hacia la derecha y adelante, inclusive 
llegando a inscribir una r terminal en la derivación 
aVR (42). 

El agrandamiento aislado del tronco pulmonar es 
fácilmente evidente en la proyección radiográfica 
postero-anterior (Figuras 1 y 2). Se define con 
mayor certeza en la proyección oblicua anterior 
derecha.  Como habíamos reseñado en la introduc-
ción, la dilatación troncal puede involucrar conco-
mitantemente a las ramas principales, derecha o 
izquierda aisladamente (49,50). Osinowo y col. 
reportaron una sola rama principal dilatada (51). 
Una radiografía de tórax lateral sería de utilidad si 
hubiera sospecha de una columna dorsal recta, y en 



DILATACION IDIOPATICA DEL TRONCO DE L ARTERIA PULMONAR

Vol. 100, Nº 1, marzo 199224

consecuencia una marcada exageración de la 
convexidad del tronco pulmonar en la proyección 
póstero-anterior (32,42).

Se dificulta el diagnóstico en una primera 
instancia, y aquí cometen errores los pediatras y 
cardiólogos, con las variaciones normales, a partir 
de qué dimensiones un tronco pulmonar prominente 
se considera una dilatación idiopática.  Muchos 
adolescentes, especialmente del sexo femenino, 
presentan una moderada prominencia de la pulmonar, 
sin llegar necesariamente al concepto de dilatación 
idiopática. Perloff (42) considera que si la promi-
nencia troncal es leve a moderada, en ausencia de 
ruido de eyección o clic, es preferible aceptarla 
como una variante anatómica normal. Hoy en día, 
todos los pacientes con sospecha clínica de dilatación 
idiopática pulmonar son sometidos al ecocardio- 
grama de rutina, en especial para descartar una 
estenosis valvular pulmonar o una prominencia del 
cono pulmonar aislada. La comparación del diámetro 
de la arteria pulmonar con la de la aorta guarda 
relevancia significativa; siendo la relación normal 
entre ambas de 1: 1 (52-55). 

Las imágenes bidimensionales del tronco, su 
bifurcación y las ramas proximales permiten una 
mejor orientación diagnóstica, pero a veces se 
plantean dudas con los troncos pulmonares promi-
nentes (55). 

Tal cual se reseñó con anterioridad no practi-
camos estudios hemodinámicos invasivos en estos 
niños, sabiendo que su pronóstico es benigno y por 
no ameritar tratamiento alguno.  No se limita la 
actividad física habitual de los pacientes; evalua-
ciones periódicas, que bien puede hacerlas el 
clínico pediatra, una vez esclarecido el diagnóstico,  
constituye la norma a seguir en estos casos. 
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