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Resumen

Los aneurismas de las arterias pulmonares (AAP) constituyen una rara anomalía vascular de difícil diagnóstico, 
tanto por su baja prevalencia como por su clínica ausente o inespecífica, haciendo que con frecuencia su hallazgo 
sea casual durante una prueba de imagen o en la autopsia. Hasta un 50% de dichos aneurismas se asocia a cardio-
patías congénitas, otros se relacionan con diversas patologías y en gran parte de los casos se detecta también una 
hipertensión pulmonar; sin embargo, sólo excepcionalmente, son idiopáticos. Entre sus posibles complicaciones 
algunas pueden resultar fatales, en especial su rotura, que suele cursar con hemoptisis severa e incluso con la muerte 
súbita del paciente. Pruebas de imagen como la ecocardiografía y, principalmente, la tomografía computarizada y 
la resonancia magnética permiten el diagnóstico en la mayoría de los casos. Actualmente, el manejo de los AAP 
resulta controvertido de modo que, en base a la mejor evidencia científica disponible y ante la falta de recomen-
daciones claras al respecto, deberá individualizarse en cada caso.
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ARTICULO DE REVISION

Summary

Current status of aneurysms of the pulmonary arteries

Aneurysms of the pulmonary arteries (APA) are rare vascular anomaly is difficult to diagnose because of its low 
prevalence and its clinical absent or nonspecific, which often makes their discovery is casual during an imaging or 
autopsy. Up to 50% of such aneurysms are associated with congenital heart disease, while others are related to various 
diseases, and in many of the cases are also detected pulmonary hypertension, however, are exceptionally idiopathic. 
Among some possible complications can be fatal, especially rupture, which usually presents with severe hemoptysis 
and even sudden death. Imaging tests such as echocardiography and computerized mainly tomography and magnetic 
resonance imaging allow diagnosis in most cases. Currently, the management of APA is controversial so that, based 
on the best scientific evidence available and the lack of clear recommendations must be individualized in each case.

Keywords: Aneurysm of the pulmonary artery - Pulmonary artery - Pulmonary hypertension - Pulmonary valve - 
Echocardiography
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Resumo

Estado atual dos aneurismas das artérias pulmonares

Os aneurismas das artérias pulmonares (AAP) são uma anomalia vascular rara é difícil de diagnosticar devido à sua 
baixa prevalência e sua clínica ausente ou inespecífica, que muitas vezes faz com que a sua descoberta é casual durante 
uma imagem ou autópsia. Até 50% destes aneurismas são associados com a doença cardíaca congênita, enquanto 
outras estão relacionadas com várias doenças, e em muitos dos casos, são também detectados hipertensão pulmonar, 
no entanto, são excepcionalmente idiopáticas. Entre algumas possíveis complicações podem ser fatais, especialmente 
se romper, o que geralmente se apresenta com hemoptise grave e morte súbita mesmo. Os exames de imagem, como 
a ecocardiografia e tomografia computadorizada principalmente e a ressonância magnética permitem o diagnóstico 
na maioria dos casos. Atualmente, a gestão do AAP é controversa, de modo que, com base nas melhores evidências 
científicas disponíveis e da falta de recomendações claras deve ser individualizado para cada caso.

Palavras-chave: Aneurisma da artéria pulmonar - Artéria pulmonar - Hipertensão pulmonar - Válvula pulmonar - 
Ecocardiografia

Introducción

Los aneurismas de las arterias pulmonares (AAP) 
constituyen una rara anomalía vascular cuyo hallazgo 
a menudo es casual durante una prueba de imagen o 
en la necropsia; por ello, su verdadera prevalencia se 
desconoce. Igualmente, resultan inciertos tanto su his-
toria natural como su pronóstico, si bien se sabe que 
presentan riesgo potencial de complicaciones fatales, 
incluyendo la posibilidad de muerte súbita como pri-
mera manifestación clínica. En la actualidad, dichas 
incertidumbres junto con la baja casuística condicio-
nan que el manejo de los AAP resulte controvertido, 
de modo que no existen recomendaciones claras y no 
son generalmente aceptadas en cuanto al tratamiento 
y seguimiento de estos pacientes.

Definición

Se denomina AAP a la dilatación focal de una arteria 
pulmonar que involucra las tres capas de la pared del 
vaso (íntima, media y adventicia). En general, los AAP 
afectan al tronco de la arteria pulmonar1; pero, con fre-
cuencia, también se asocian la dilatación de una o de 
las dos ramas principales (especialmente la izquierda), 
si bien cada una de estas anomalías puede presentarse 
de forma aislada2-6; a estos aneurismas se les denomina 
AAP centrales o proximales (Figuras 1 y 2), mientras 
que a los que afectan a las arterias interlobares y a las 
arterias más distales de menor calibre, se los denomina 
AAP periféricos (Figura 3). En contraposición a lo que 
ocurre con los aneurismas aórticos, no existe un diáme-
tro claramente definido a partir del cual se considera 
que existe un AAP, aunque algunos autores consideran 
como tal a la dilatación del tronco pulmonar ≥ 4 cm 
de diámetro7,8.

Epidemiología

En 1947, Deterling y Clagett describieron el hallazgo 
de tan sólo 8 casos de AAP de entre 109.571 autopsias 
consecutivas1, lo que aproximadamente supone 1 caso 
cada 14.000 estudios. Sin embargo, dada su dificultad 
diagnóstica, su verdadera prevalencia resulta desco-
nocida.

Clasificación y etiología

Si se considera su morfología, los AAP pueden ser 
saculares o fusiformes, en cuanto a su número: único 
o múltiples, y según su localización: centrales o peri-
féricos.
Sus dimensiones pueden ser muy variables, reportándo-
se casos de apenas unos centímetros hasta aneurismas 
gigantes de 10 cm de diámetro2-5,9-15.
Clásicamente, se ha establecido una clasificación de los 
AAP en base a la existencia o no de comunicaciones 
arteriovenosas, definiéndose así dos grupos de aneu-
rismas que engloban las diferentes etiologías descritas 
(Tabla 1)4.
Actualmente, una clasificación más simple y práctica 
podría ser la de considerarlos como AAP primarios o 
AAP secundarios. Por otro lado, cabe destacar que a 
menudo los AAP que cursan sin hipertensión pulmo-
nar (HTP) se denominan AAP “de baja presión”15-17, 
diferenciándolos así de la mayoría que sí la asocian.
Con respecto a las diversas etiologías, en la era pre-
antibiótica, infecciones como la tuberculosis y la sífilis 
causaban la mayoría de los casos; pero, en la actualidad, 
sólo algunas infecciones bacterianas o fúngicas que 
cursan con endocarditis derecha o izquierda, neumonía, 
osteomielitis o abscesos cutáneos se describen como 
causantes de AAP4,9,18; en estos casos la afectación pul-
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monar suele ocurrir vía endovascular y, más raramente, 
por embolismo séptico en los casos de endocarditis.
Sin embargo, hasta el 50% de los casos están asocia-
dos a determinadas cardiopatías congénitas como son el 
ductus arterioso persistente (asociación presente hasta en 
el 22% de los casos), la comunicación interauricular o in-
terventricular, la válvula pulmonar unicúspide, bicúspide15 
o cuadricúspide19,20 y la válvula aórtica hipoplásica4,9,11,21-23; 
el resto de los aneurismas, generalmente, se deben a ano-
malías de la pared vascular o a una HTP, con la que están 
asociados hasta en el 66% de los casos14. Otras etiologías, 
actualmente, también descritas son: a) la aterosclerosis, 
que parece ser el resultado de una HTP crónica2,4,9; b) 
conectivopatías, como la necrosis quística de la media o 
enfermedad de Erdheim, síndrome de Marfán y síndrome 

Figura 1. Mujer de 73 años. A: gran comunicación interauricular tipo ostium secundum (►) (25 mm x 25 mm) e hipertensión pulmonar. 
B: aneurisma de arteria pulmonar central (*) (tronco: 52 mm, ramas: 33 mm).

Figura 2. Varón de 65 años. A: aneurisma de aorta ascendente de 55 mm, aneurisma de la arteria pulmonar central (*) (tronco: 54 mm, 
rama D: 45 mm, rama I: 35 mm) e hipertensión pulmonar. B: comunicación interventricular amplia (►).

de Ehlers-Danlos; c) vasculitis, como la enfermedad de 
Behçet y el síndrome de Hughes-Stovin; d) fístulas arterio-
venosas, como la telangiectasia hereditaria hemorrágica, y 
e) por un trauma directo intravascular, como los aneuris-
mas relacionados con una malposición del catéter balón 
de Swan-Ganz o una angiografía pulmonar2,5,9.
En la mayoría de los casos de AAP, se identifica la pre-
sencia de una serie de factores considerados como predis-
ponentes o “de riesgo” para el desarrollo del aneurisma, 
como es el hiperflujo pulmonar e HTP y las anomalías 
de la pared vascular9,11,24; de este modo es infrecuente 
el hallazgo aislado de una HTP4 y resulta excepcional 
el no poder identificar ninguna anomalía estructural ni 
funcional que lo justifique, en cuyo caso se denomina 
AAP idiopático21,23-27.

►
►
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Clínica e historia natural

Con frecuencia el AAP es asintomático; pero si presenta 
clínica (muy relacionado con su tamaño), los síntomas del 
paciente son inespecíficos: disnea, tos, palpitaciones, dolor 
torácico, hemoptisis y, más raramente, insuficiencia cardíaca 
derecha (sobre todo si la válvula pulmonar es incompeten-
te), cianosis central, soplo cardíaco audible en segundo y 
tercer espacio intercostal izquierdo con o sin frémito, o fie-
bre4,5,9,11-13,21,28. Principalmente, la disnea se debe a la HTP que 
generalmente se asocia y a la que también puede contribuir 
la compresión bronquial que puede ocasionar el AAP según 
su tamaño y localización12.
Sin embargo, lo verdaderamente relevante de esta entidad 
son sus posibles complicaciones entre las que se destacan 
la trombosis y la tromboembolia en el árbol pulmonar distal 
(pudiendo llevar a una HTP crónica y a un cor pulmonale), 
la compresión de estructuras adyacentes, la disección y, por 

supuesto, la más temida de todas ellas: la rotura13,16,29. La 
disección del AAP, generalmente, se manifiesta como shock 
cardiogénico o muerte súbita, por lo que normalmente se 
diagnostica post mortem y no en vida del paciente30,31; si 
bien se han reportado casos aislados de pacientes con dicha 
complicación que llegan a consultar por dolor torácico. 
Asimismo, la rotura del AAP puede ser la primera manifes-
tación clínica y puede dar lugar a una hemoptisis masiva e 
incluso a la muerte súbita del paciente5,32-35 y, de hecho, se 
reporta que hasta un tercio de los pacientes con aneurismas 
pulmonares centrales fallecerán a causa de una hemoptisis 
masiva11; por este motivo, la hemoptisis se considera un 
síntoma indicativo de “inestabilidad” del AAP y de riesgo 
de rotura4,5. Otras circunstancias que se asocian a un mayor 
riesgo de rotura son: la edad del paciente, el uso previo de 
corticoterapia5,29,36, la HTP significativa y, en el caso de los 
AAP asociados a cardiopatías congénitas, la presencia de 
shunt intracardíaco izquierda-derecha y, especialmente, el 
síndrome de Eisenmenger2,15,35,37,38.
Hasta la fecha, poco se sabe de la historia natural de los AAP 
no tratados y de su pronóstico, lo que determina, junto con su 
baja prevalencia, que no existan recomendaciones claras y por 
todos aceptadas acerca del tratamiento y seguimiento de estos 
pacientes. En principio, una vez formado el AAP tenderá a 
aumentar de tamaño de forma más o menos rápida, pero pro-
gresiva4,9,21; se considera que el principal determinante de la 
progresión hacia la disección o la rotura es el estrés de pared, 
el cual, según la ley de Laplace, es directamente proporcional 
a la presión y al radio del vaso e inversamente proporcional 
al grosor de la pared; por esto que algunos consideran que 
los AAP “de baja presión” (sin HTP) presentan un menor 
riesgo de rotura a pesar de tener un tamaño considerable15. 
En este sentido, el AAP idiopático es el que parece tener un 
pronóstico más benigno21,24,39.

Diagnóstico

Con frecuencia, el AAP constituye un hallazgo incidental en 
el trascurso de una prueba de imagen. A menudo e inicial-

Figura 3. Mujer de 84 años con aneurisma de la arteria interlobar derecha (►) de 55 mm de diámetro. A: radiografía de tórax. B: angio-
resonancia magnética nuclear.

►
►

Tabla 1. Clasificación de los aneurismas de las arterias 
pulmonares (AAP)

Causas de AAP sin comunicación arteriovenosa

1.  Infección (aneurismas micóticos): tuberculosis (aneurisma de 
Rasmussens), sífilis, otras (bacteriana o fúngica).

2.  Cardiopatía estructural: cardiopatías congénitas, cardiopatías 
adquiridas.

3.  Anomalías vasculares estructurales: congénitas, necrosis 
quística de la media/aterosclerosis (adquirida, enfermedad de 
Marfán), vasculitis (síndrome de Behçet, otras).

4.  Hipertensión pulmonar.
5.  Idiopáticos: síndromes (de Behçet, de Hugehes-Stovin), casos 

aislados.
6.  Traumas.
7.  Miscelánea.

Causas de AAP con comunicación arteriovenosa

1.  Congénitas: aislados, asociados con la telangiectasia 
 hereditaria hemorrágica.
2.  Adquiridas: infección, trauma.
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mente, la radiografía de tórax permite establecer la sospecha 
diagnóstica, puesto que, en función de su localización y 
tamaño, se puede visualizar un ensanchamiento mediastíni-
co, la existencia de masa/s hiliar/es de aspecto más o menos 
vascular o la presencia de un “nódulo” pulmonar central o 
periférico2,3,6; otros hallazgos posibles son la existencia de 
signos indirectos de HTP como son la dilatación del ventrí-
culo derecho y la presencia de una silueta cardíaca triangular 
(silueta de Laubry y Bordet), resultante de la rotación cardíaca 
secundaria a la dilatación de la arteria pulmonar24. Ocasional-
mente, los aneurismas de mayor tamaño también presentan 
calcificaciones periféricas, ya que existe una aterosclerosis 
o un trombo mural subyacentes.
Por ello, el diagnóstico diferencial se plantea principalmen-
te con la existencia de otras masas pulmonares (tumores, 
abscesos, quistes) o mediastínicas, o con adenopatías hilia-
res4,10,22,24,40.
Otra prueba de imagen útil para el diagnóstico es la ecocar-
diografía en sus modalidades transtorácica y transesofágica; 
puesto que, si el acceso ecográfico lo permite, se pueden 
visualizar los AAP centrales con el valor añadido de que 
esta exploración permite, además, detectar y estudiar las 
cardiopatías congénitas o adquiridas asociadas a la mayoría 
de los AAP y la HTP, si existiera5,21,24.
A pesar de que la angiografía pulmonar se considera la téc-
nica de referencia o gold estándar para el diagnóstico4,6,21, 
actualmente, en la mayoría de los casos son la tomografía 
computarizada en sus diversas modalidades y la resonancia 
magnética, las que permiten confirmar su diagnóstico y valo-
rar con precisión sus características, además de poder estudiar 
el corazón y el resto de las estructuras torácicas1,2,16,23,24,41,42.

Tratamiento

Hoy en día, y en base a la literatura disponible, el manejo 
de los AAP resulta controvertido, no existiendo consenso 
sobre cuál es el tratamiento óptimo, de modo que éste deberá 
individualizarse en cada paciente. Existen tres posibilidades 
de tratamiento: médico, endovascular o quirúrgico4,5,22,24.
El tratamiento médico es muy limitado y comprende el trata-
miento de la etiología del AAP si se conoce y el de la HTP si 
la hubiere, así como el seguimiento del paciente; este manejo 
conservador está especialmente indicado en el caso de los 
AAP considerados como de evolución más benigna4,22,24,39, 
como es el caso de los aneurismas idiopáticos15,21,39 (aunque 
algunos autores abogan por su abordaje quirúrgico si superan 
los 6 cm de diámetro26) o el de los denominados AAP “de 
baja presión”. Con respecto a la idoneidad de indicar un 
tratamiento anticoagulante, existen posturas contrapuestas 
ya que, por un lado, los AAP de cierto tamaño se complican 
a menudo con una trombosis mural; pero, a su vez, también 
presentan riesgo potencial de rotura y de hemorragia fatal1,16. 
En el caso de los AAP de la enfermedad de Behçet y del 
síndrome de Hughes-Stovin, se han descrito algunos casos 
de regresión e incluso desaparición de los aneurismas con 
terapia inmunosupresora43-45.
En cuanto al tratamiento endovascular del aneurisma, bási-

camente consiste en realizar una angiografía pulmonar con 
la consiguiente embolización del aneurisma, generalmente 
con coils; esta modalidad terapéutica es la de elección en los 
AAP periféricos11,22.
Finalmente, con respecto a la cirugía del AAP, no existe un 
diámetro estandarizado para indicar su intervención a fin de 
evitar la rotura, pero se sugiere realizarla en los casos de AAP 
grandes de 6 cm o más4,26,34. Otras circunstancias en las que 
se indica el tratamiento quirúrgico son la presencia de AAP 
sintomáticos o inestables que cursan con hemoptisis4,5,17,21 
y los AAP considerados como de alto riesgo de rotura por 
su etiología, como son los micóticos post-endocarditis y 
los asociados a la telangiectasia hereditaria hemorrágica, la 
enfermedad de Erdheim, el síndrome de Marfán, el síndrome 
antifosfolípido2,21,22,24, la enfermedad de Behçet y el síndrome 
de Hughes-Stovin. De forma añadida, en el caso de los AAP 
“de baja presión”, algunos autores recomiendan basar la indi-
cación quirúrgica no en el tamaño del aneurisma, sino en la 
aparición de cambios en el tamaño o función del ventrículo 
derecho como resultado de la disfunción valvular pulmonar15.
La técnica quirúrgica dependerá de la etiología del aneuris-
ma, de su número y tamaño y de su localización. En el caso 
los AAP centrales, se puede realizar una aneurismectomía 
con reconstrucción del vaso mediante una prótesis tubular 
(de politetrafluoroetileno o dacron o con un homoinjerto de 
pericardio)21,28,46,47, una aneurismorrafia o una escisión parcial 
seguida de reconstrucción del vaso con parche2,23,48; de forma 
añadida, si presenta una valvulopatía pulmonar asociada, tam-
bién, puede ser necesaria la sustitución valvular15. Por último, 
en el caso de los AAP múltiples o de los AAP periféricos 
en los que se descarta la embolización, puede ser necesario 
realizar una segmentectomía, una lobectomía pulmonar o, 
excepcionalmente, una neumectomía4,6.

Conclusión

Los AAP constituyen una rara anomalía vascular de difícil 
diagnóstico y de pronóstico incierto, pero con riesgo potencial 
de complicaciones fatales. Por ello, su conocimiento resulta 
imprescindible para establecer la sospecha clínica, llegar 
al diagnóstico precozmente e indicar un tratamiento; dicho 
tratamiento, en base a la mejor evidencia científica disponible 
y ante la falta de recomendaciones claras al respecto, deberá 
individualizarse en cada caso.
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