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No todo es tromboembolismo: sarcoma intimal
de arterias pulmonares
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Estimados Editores,
El sarcoma intimal de arterias pulmonares es una pato-

logíamuy poco frecuente que suele confundirse inicialmente
con el tromboembolismo pulmonar (TEP) mediante hallaz-
gos por tomografía computarizada (TC), en un determinado
contexto clínico. En ambas entidades, los pacientes presen-
tan una presentación similar, fundamentalmente con disnea,
dolor torácico y tos, por lo que al identificar un defecto de
repleción en las arterias pulmonares en la TC se puede
atribuir de forma errónea al TEP.1 El manejo terapéutico es
completamente distinto y sólo un diagnóstico temprano
puede aumentar la esperanza de vida de los pacientes.

Presentamos el caso de una mujer de 72 años con ante-
cedentes de carcinoma ductal infiltrante de mama en remi-
sión seis años antes, que acudió a urgencias por dolor
torácico, disnea y tos seca persistente. Tenía una angiografía
coronaria reciente normal y los análisis de laboratorio reve-
laron como valor destacable un dímero-D de 742 µg/l. Con
esos datos se solicitó desde el servicio de urgencias una
angio-TC de arterias pulmonares (►Fig. 1) donde se apre-
ciaba un voluminoso defecto de repleción en la arteria
pulmonar derecha que se diagnosticó como TEP. La paciente
fue anticoagulada y controlada con mejoría inicial, pero
cuatromeses después volvió a urgencias con empeoramiento
de la disnea, tos y hemoptisis. En las radiografías de tórax
(►Fig. 2) se apreciaba un aumento de tamaño de arterias
pulmonares con una masa parahiliar izquierda y atelectasia
completa de lóbulo superior izquierdo (LSI), mejor valorados
en la angio-TC torácica (►Fig. 3), donde persistía la ocupa-

ción arterial con unas características que, unidas a su evo-
lución, sugirieron un origen tumoral. Se realizó biopsia a
través de broncoscopia de la masa que obstruía el bronquio
del lóbulo superior izquierdo, con un resultado histológico
de sarcoma intimal de arterias pulmonares (►Fig. 4), pato-
logía muy poco frecuente y de difícil diagnóstico diferencial
con el TEP.

El sarcoma intimal de las arterias pulmonares fue descrito
por primera vez por Malndelstamm en 1923. Se cree que se
origina en células pluripotenciales de la íntima, de ahí su
denominación. Se caracteriza por crecimiento intimal con
obstrucción de la luz, siendo tumoresmesenquimales pobre-
mente diferenciados con rasgos fibroblásticos o miofibro-
blásticos.2 Los marcadores endoteliales son negativos y de
forma ocasional puede observarse diferenciación heteróloga
(rabdo u osteosarcomatosa). Se objetiva expresión nuclear
inmunohistoquímica de mouse double minute 2 homolog
(MDM2) en el 70% como resultado de la amplificación de
la región 12q 12–15 que contiene el proto-oncogén MDM2,3

el cual puede promover la formación de tumores actuando
sobre el supresor tumoral p53.

Se trata de una entidadmuy rara, de etiología desconocida
conpocos casos descritos, que suele diagnosticarse en torno a
los 50 años sin una clara predilección de sexo.3 Frecuente-
mente hay un retraso en el diagnóstico debido a que tanto la
clínica como los hallazgos en TC son similares a los encon-
trados en el tromboembolismo pulmonar,4 principal pato-
logía con la que se suele confundir. Los síntomas son
superponibles, siendo los más frecuentes disnea progresiva,
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tos y dolor torácico. En caso de encontrar un curso progresivo
en lugar de súbito, junto a una clínica constitucional con
fiebre, fatiga y pérdida de peso, así como elevación de
marcadores inflamatorios en suero como velocidad de seg-
mentación globular (VSG), proteína C reactiva (PCR) y lactato
deshidrogenasa (LDH), pueden ayudar a orientar el cuadro de
una forma correcta.5 Asimismo, la ausencia de factores de
riesgo para la enfermedad tromboembólica, o bien una falta
de respuesta clínica y radiológica a la terapia anticoagulante
en caso de diagnóstico erróneo inicial de TEP con empeora-

miento progresivo debe elevar la sospecha para hacer un
análisis minucioso.

En la radiología simple el sarcoma de arterias pulmo-
nares puede presentarse con hallazgos inespecíficos como
ensanchamiento de arterias pulmonares, hiliar o mediastí-
nico, así como con cardiomegalia, nódulos pulmonares o
disminución de la vascularización pulmonar.6 La prueba de
imagen más usada que ayuda a enfocar el cuadro es la TC

Fig. 1 Angio-tomografía computada (TC) de arterias pulmonares
donde se observa un voluminoso defecto de repleción que ocupa
totalmente la luz de la arteria principal derecha con incremento del
calibre del vaso. En el contexto clínico propuesto se sugirió el
diagnóstico de tromboembolismo pulmonar.

Fig. 2 Radiografías posteroanterior (izquierda) y lateral de tórax (derecha) en las que se aprecia un aumento de tamaño de las arterias
pulmonares y una masa parahiliar izquierda que sugiere ser la causa del colapso completo de lóbulo superior izquierdo, demostrado por la
pérdida de volumen, el desplazamiento de la cisura mayor, del bronquio principal izquierdo y la elevación del hemidiafragma así como por el
aumento de la atenuación respecto al lado contralateral. Hay leve derrame pleural bilateral asociado.

Fig. 3 TC torácica con contraste con ventana de mediastino donde se
observa la persistencia de la ocupación de la arteria pulmonar
derecha, con leve crecimiento respecto a la TC previa y con cierto
grado de realce tras la administración del contraste yodado, por lo que
se sugirió un origen tumoral. Además, se observa la masa que
obstruye totalmente el bronquio del lóbulo superior izquierdo pro-
duciendo atelectasia completa, con la misma atenuación y realce que
la masa que ocupa la arteria. Hay leve derrame pleural bilateral tal y
como se apreciaba en la radiografía.
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con contraste, donde el signo más frecuente es la identifi-
cación de un voluminoso defecto de repleción con baja
atenuación situado en el tronco y/o en las arterias pulmo-
nares principales. Los datos que pueden orientar a malig-
nidad son: ensanchamiento del calibre del vaso, presencia
de realce tras la administración de contraste y, en casos
evolucionados como hallazgo ya distintivo, la extensión
extraluminal o metastásica fundamentalmente a pulmón o
mediastino.7 Por lo tanto, se debe prestar mucha atención si
el paciente tiene una clínica leve y manifestaciones por
imagen altamente sospechosas, especialmente si el dímero-
D está en rango normal, en esos casos hay que orientar el
proceso como maligno. Ante la sospecha tumoral puede
recurrirse a otras técnicas de imagen como la resonancia
magnética, donde son hallazgos característicos la detección
de perfusión y la presencia de realce8 o bien a la tomografía
por emisión de positrones (PET) TC, en la que un aumento
de la captación de 18F-FDG con un SUVmáx elevado9 con-
firmarían la necesidad de biopsia ante la alta probabilidad
de origen neoplásico.

Generalmente el pronóstico es malo debido a la alta
agresividad del tumor, con una esperanza de vida en
general inferior a 18 meses. El tratamiento quirúrgico
representa la única opción curativa y, en caso de
poder realizarse, las posibilidades incluyen la endarderec-
tomía pulmonar, la lobectomía o bien la neumonectomía,
según el grado de afectación.10 Suele acompañarse de
quimio y radioterapia adyuvantes o incluso neoadyuvan-
tes, aunque son necesarios más estudios para demostrar
su utilidad. En casos evolucionados se realiza tratamiento
paliativo.
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