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Resumen

El sarcoma de la arteria pulmonar es una patologfa rara y de pronéstico letal. Se desco-
noce su etiologia, pero con mayor frecuencia afecta al tronco de la arteria pulmonar y a
sus ramas principales. Los estudios complementarios mediante resonancia magnética
con gadolinio y tomografia por emisién de positrones son de utilidad para orientar el
diagnastico, pero este s6lo se puede establecer al realizar un estudio histoldgico. Presen-
tamos este caso dada la baja incidencia y su importancia para el diagnostico diferencial
del tromboembolismo pulmonar.
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Abstract

Pulmonary Artery Sarcoma

Pulmonary artery sarcoma is a rare tumor with lethal prognosis. Its etiology is unknown;
most frequently the pulmonary trunk and its main branches are affected. Magnetic reso-
nance imaging with gadolinium and positron emission tomography are complementary
studies that can guide the diagnosis, but this can only be established with the histologi-
cal study. We present this case because of the low incidence and its importance in the
differential diagnosis of pulmonary thromboembolism.
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Introduccion

Los sarcomas de la arteria pulmonar constituyen
una patologia rara y de prondstico letal. Fue
Mandelstam quien lo describié por primera vez
en 1923 y, con posterioridad, han sido pocos los
casos recogidos en la literatura® 2. Este tumor
se subdiagnostica frecuentemente, por lo que se
desconoce su verdadera incidencia, mientras que
el diagnéstico se suele confundir con el de trom-
boembolismo pulmonar (TEP) crénico®.

Caso clinico

Mujer de 63 anos de edad, extabaquista, que acu-
di6 a consulta por presentar disnea progresiva de
clase funcional grado III en la escala modificada
de disnea (mMRC, por sus siglas en inglés) de 4
meses de evolucién, asociada a tos irritativa y
expectoraciéon hemoptoica en la Gltima semana.
En el examen fisico realizado en el momento de

su ingreso, presentaba un soplo holosistélico de
intensidad 3/6 en 4 focos, hipoventilaciéon en am-
bos campos pulmonares y 97% de saturometria de
pulso (0,21%). Se le practic6 un ecocardiograma
con doppler que mostré una presion sistélica de
la arteria pulmonar de 74 mmHg y leve dilatacion
del ventriculo derecho. A continuacion, se solicitd
un centellograma de ventilacién/perfusion para el
estudio de la hipertension pulmonar, cuyo resultado
informé ausencia de perfusién en todo el pulmén
izquierdo. Ante la sospecha diagnéstica de TEP, se
inicié tratamiento anticoagulante. Posteriormente,
se llevaron a cabo otros estudios. La ecografia con
doppler de los miembros inferiores no constaté
la existencia de una trombosis venosa profunda,
mientras que la angiotomografia computada de
térax mostr6 una imagen heterogénea que compro-
metia el hilio pulmonar izquierdo con invasién de
la arteria pulmonar y ausencia de flujo en su rama
izquierda. Se efectué una broncoscopia, mediante
la que se observoé en el bronquio fuente izquierdo,
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a 25 mm de la carina, un tumor endoluminal que
obstruia su luz de forma completa. Se tom6 una
muestra para biopsia, se logré permeabilizar el
bronquio fuente izquierdo y visualizar un tumor
sangrante que obstruia el 16bulo superior. La pa-
ciente falleci6 a los 7 dias debido a una insuficien-
cia respiratoria. Con posterioridad, se recibi6 el
resultado del estudio de anatomia patologica: pro-
liferacion celular atipica, presencia de numerosas
figuras mitéticas atipicas, con inmunohistoquimica
positiva para pancitoqueratina y vimentina; no se
realiz6 desmina por falta de reactivos; negativa
para TTF-1, P63 Y CD34; datos compatibles con
un sarcoma intimal.

Discusion

Los sarcomas intimales de la arteria pulmonar son
tumores raros. Se presentan con mayor frecuencia
en pacientes de sexo femenino y de mediana edad.
Se clasifican en luminales e intramurales, y los
primeros son los mas frecuentes?. Su etiologia es
desconocida. Se cree que podrian originarse como
consecuencia de la degeneraciéon maligna de trom-
bos y de la transformacién neoplasica de células
mesenquimales primitivas. Afectan al tronco de
la arteria pulmonar en un 80% de los casos, mien-
tras que se extienden hacia las ramas principales
en el 60%°. Los sarcomas suelen crecer de forma
regional, con infiltracién del pulmén adyacente, la
pared bronquial, ganglios linfaticos o el miocardio.

Figura 1. Angiotomografia computada de térax que muestra
imagen heterogénea que compromete el hilio pulmonar izqui-
erdo con invasion de la arteria pulmonar y ausencia de flujo en
su rama izquierda.

Figura 2. Imagen TTF-1 40X: TTF-1 (factor de trascripcion ti-
roidea) es una proteina nuclear. Se expresa en células epiteliales
respiratorias normales (flecha negra). Las células tumorales son
negativas para la inmunomarcacion (flecha gris).

VIMENTINA:40X

Figura 3. Imagen VIMENTINA 40X: las células neoplésicas tienen
una expresion intensa para vimentina.

Se describen metastasis a distancia en un 16-25%
de los casos, mientras que la extension regional al
pulmén y al mediastino se observa en un 50% de
los pacientes. La clinica es inespecifica, con disnea,
dolor pleuritico, tos, hemoptisis y sindrome de
impregnacién. La TC con contraste permite detec-
tar masas en la arteria pulmonar, pero no puede
diferenciar entre trombo y tumor. La resonancia
magnética nuclear (RMN) con gadolinio y la to-
mografia por emision de positrones (PET-TC) son
los estudios complementarios que pueden ayudar
aorientar el diagnéstico. La PET-TC es una nueva
herramienta diagnéstica atiin en investigacién.
Segiin varios casos publicados, hay hipercapta-
ci6én del trazador en el sarcoma, y la captacion es
negativa en los trombos®. La RMN con gadolinio
puede resultar util para el diagnéstico diferencial
entre un TEP y un sarcoma de la arteria pulmonar,
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ya que el tumor se realza con el contraste a dife-
rencia de los trombos’. El diagnéstico diferencial
debe realizarse con un TEP crénico, arteritis de la
arteria pulmonar, estenosis pulmonar congénita,
neoplasias pulmonares y mediastinitis fibrosante.
Por su parte, el diagnéstico definitivo se establece
mediante el estudio histoldgico: se trata de tumores
vimentina y actina positivo, y desmina negativo®.
Su prondstico es malo, con una supervivencia me-
dia menor a dos meses en los pacientes que no se
intervienen quirdrgicamente, y de 10 a 24 meses
en los que reciben tratamiento quirtrgico. El tra-
tamiento quirtrgico puede ser exitoso si se reseca
completamente. Las técnicas utilizadas son la neu-
monectomia con reconstruccion del tracto de salida
de la arteria pulmonar y la endarterectomia con
bypass cardiopulmonar. Se propone quimioterapia
y radioterapia como tratamiento coadyuvante, pero
no hay evidencia cientifica suficiente ya que no
aumenta la supervivencia a los 5 afos®.
Presentamos un caso poco frecuente dado la baja
incidencia del sarcoma de la arteria pulmonar y su
importancia en el diagnéstico diferencial con el TEP
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