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INTRODUCCIÓN

Los tumores mesenquimales malignos son los más
frecuentes en los grandes vasos, los sarcomas intima-
les (SI) en las arterias y los miogénicos en las venas1.

En la arteria pulmonar (AP) afectan al tronco en un
80% de los casos1-5, extendiéndose hacia ramas princi-
pales en el 60%1-3. Se clasifican en luminales e intra-
murales, ya que la correlación clínica es mejor si se
utiliza el criterio de localización que el histológico.
Los más frecuentes son los luminales, generalmente

fusocelulares indiferenciados y conocidos como SI;
los sarcomas intramurales suelen ser leiomiosarco-
mas1-3.

Es importante tener presentes estos tumores en el
estudio del dolor pleurítico y disnea, ya que pueden
diagnosticarse precozmente con métodos de imagen, y
establecer tratamiento quirúrgico, electivo en los SI,
por su reducido número de metástasis a distancia1.

CASO CLÍNICO

Mujer de 73 años con dolor pleurítico izquierdo, fie-
bre y hemoptisis de 24 h de evolución. Fue intervenida 4
meses antes de ulcus duodenal, refiriendo síndrome ge-
neral y tos a partir del postoperatorio. En la exploración
destacaba temperatura de 38,5 °C, disminución del mur-
mullo vesicular en hemitórax izquierdo y varices en
miembros inferiores, sin flebitis. En el hemograma se
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Los sarcomas intimales de la arteria pulmonar

suelen presentarse con clínica de tromboembolis-

mo pulmonar y crecer regionalmente, con poca ca-

pacidad para metastatizar. Parecen originarse de

células subendoteliales, que se transformarían en

miofibroblastos. Su conocimiento es importante

para establecer un diagnóstico preoperatorio, con

la posibilidad de resección total del tumor, único

tratamiento útil hasta ahora. 

Presentamos un caso de sarcoma primario de la

arteria pulmonar, en una mujer de 73 años, ingre-

sada por hemoptisis y dolor pleurítico, y fallecida

diez días después. La autopsia reveló una masa in-

traluminal en el tronco de la pulmonar, sin afecta-

ción regional ni a distancia. Histológicamente se

trataba de una tumoración pleomórfica de células

fusiformes y epitelioides, positivas para actina,

desmina y vimentina. Todos estos datos apoyan el

diagnóstico de sarcoma intimal primario de la arte-

ria pulmonar. Cabe destacar la diferenciación mio-

génica del tumor, infrecuente en los casos comuni-

cados previamente. 

PULMONARY ARTERY INTIMAL SARCOMA.

IMMUNOHISTOCHEMICAL FINDINGS

Pulmonary artery intimal sarcomas tend to be

presented with symptoms of pulmonary thrombo-

embolism and grow regionally, with little capacity

to metastasize. They probably originate from su-

bendothelial cells, that become myofibroblasts.

Knowledge of it is important to establish a presur-

gery diagnosis, with the possibility of a total resec-

tion, the only useful treatment until now. 

We report a case of a pulmonary artery primary

sarcoma, in a 73 year old woman, admitted with he-

mopthisis and pleuritic chest pain, who died ten

days after. Autopsy revealed an intraluminal mass

at the pulmonary artery trunk, without regional

nor distance involvement. Microscopic study sho-

wed a pleomorphic tumor with spindle and epithe-

lioid cells, positive for actin, desmin and vimentin.

All these data support the diagnosis of primary in-

timal sarcoma of the pulmonary artery. We want to

emphasize the myogenic differentiation of the tu-

mor, uncommon in previously reported cases. 
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observaban 11.000 leu/ml, con fórmula normal y hemo-
globina de 11,8 g/dl. La coagulación y la bioquímica
fueron normales. La gasometría basal mostró PaO2 = 80
mmHg, PaCO2 = 33 mmHg y pH = 7,47. En la radiogra-
fía de tórax se observó condensación perihiliar; en lóbu-
lo pulmonar superior izquierdo y en el electrocardiogra-
ma, ritmo sinusal a 100 lpm, y hemibloqueo anterior
izquierdo. La gammagrafía de ventilación-perfusión
mostró un defecto subtotal pareado del pulmón izquier-
do y la arteriografía, oclusión intraluminal de la AP iz-
quierda. Este hallazgo se interpretó como un trombo de
la AP, tratándose a la paciente con heparina sódica; la
evolución fue tórpida, con cuadro brusco de disnea y
pérdida de conciencia, seguido de parada cardiorrespira-
toria, y fallecimiento diez días después. La muerte se
atribuyó a disociación electromecánica en el seno de un
tromboembolismo pulmonar (TEP) masivo.

En la autopsia se apreció una masa blanquecina fir-
me de 7 ́ 3 ´ 3 cm, en la bifurcación de la AP y pul-

monar izquierda, adherida a la pared, ocluyendo su luz
(fig. 1) y prolongándose hacia ramas intraparenquima-
tosas. No se evidenciaron otras masas tumorales. 

Histológicamente, se observó una tumoración sóli-
da, en íntima relación con la lámina interna de la AP,
borrándola parcialmente, con invasión superficial y 
focal de la media (fig. 2A), constituida por células ple-
omórficas fusiformes y epitelioides, con monstruosi-
dades celulares y multinucleación (fig. 2B), y un 
número elevado de mitosis. Se realizó estudio inmu-
nohistoquímico (IHQ), con los siguientes anticuerpos
monoclonales: vimentina (Biogenex; 1:150), actina
(Dako; 1:50), desmina (Dako; 1:50), FVIII-R:Ag
(Dako; 1:25) y CD34 (Novocastra; 1:25). Las células
tumorales mostraron positividad intensa para vimenti-
na (marcador de diferenciación mesenquimal), actina
y desmina (marcadores musculares), esta última de
forma focal (figs. 3A y B). Los marcadores vasculares
FVIII-R:Ag y CD34 resultaron negativos.

DISCUSIÓN

Los sarcomas primarios de la AP son raros, siendo
la mayoría SI o indiferenciados1,3,4. Suelen ser intralu-
minales, crecen lentamente a lo largo de la superficie
interna del vaso, e histológicamente son fusocelulares
de alto grado. 

Muchos parecen derivar de células mesenquimales
pluripotenciales subendoteliales1,2,4, que se diferencia-
rían hacia miofibroblastos (MF)1,2. La presencia de di-
ferenciaciones heterogéneas1,3,4, como elementos óseo
y cartilaginoso, apoya la multipotencialidad de estas
células6. Como en la aorta, se han identificado fibras
musculares y fibroblastos en la íntima de la AP2,3, pro-
poniéndose también su transformación en MF como
origen de estos tumores.

Los hallazgos IHQ publicados1-3 corroboran su ori-
gen en MF; la positividad para vimentina y actina, con
desmina negativa, es muy característica de dichas cé-

Fig. 1. Sarcoma intimal, aspecto macroscópico: masa blanqueci-
na intraluminal con áreas trombóticas (flecha) en relación con la
pared de la arteria pulmonar.

Figs. 3A y B. A) Sarcoma intimal, tinción con desmina: positivi-
dad focal en células tumorales, ´250. M: media. B) Detalle de la
tinción con desmina, mostrando intensa positividad, ´400.

Figs. 2A y B. A) Sarcoma intimal. Tumoración pleomórfica, en re-
lación con la íntima arterial, con rotura de la misma e invasión
superficial de la media (flecha). HE, ´250. I: íntima, y M: media.
B) Acusado pleomorfismo tumoral, con monstruosidades celulares
y multinucleación. HE, ́400.



pero sólo será exitosa si se resecan completamente4.
Las técnicas utilizadas son la neumonectomía con re-
construcción del tracto de salida de la AP y la endarte-
rectomía con bypasscardiopulmonar4,5,8. Su escasa ca-
pacidad para metastatizar contribuye al éxito de la
cirugía; se han descrito metástasis a distancia en un
16-25% de los casos2,5, y extensión regional a pulmón
y mediastino en un 50%3,5.

Su pronóstico es malo, con una supervivencia media
de 10-24 meses1,3,6,8, y no depende de su histología2,4.
Se han propuesto radio y quimioterapia como coadyu-
vantes2,4; aunque no se cuenta con experiencia sufi-
ciente con estos tratamientos, algunos estudios indican
que su administración antes de la cirugía, incrementa
la supervivencia a los 3 y 4 años, pero no a los 55.

En conclusión, los SI son tumores raros, probable-
mente derivados de MF subendoteliales. El escaso nú-
mero de casos publicados con estudio IHQ y ultraes-
tructural no permite, sin embargo, asegurar su origen.
Nuestro caso tiene la peculiaridad de presentar desmi-
na positiva, hallazgo poco frecuente en los SI de esta
localización. Aunque su presentación es inespecífica,
es importante tenerlos en cuenta en el diagnóstico di-
ferencial de la disnea crónica, y sobre todo en casos de
TEP con mala respuesta a los anticoagulantes, o que
cursen con clínica sugestiva de neoplasia, anemia y
aumento de la VSG. 
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lulas2,3. Nuestro caso presenta positividad para vimen-
tina, actina y desmina. Debido a la infrecuente positi-
vidad para desmina en los MF, y a que se considera un
marcador muscular muy fiable, podría plantearse el
diagnóstico de leiomiosarcoma; sin embargo su aspec-
to microscópico, con ausencia de rasgos musculares,
la presencia de desmina en un porcentaje variable de
neoplasias no miogénas2 y la existencia de otros inmu-
nofenotipos para los MF7 nos hace creer que se trata
de un SI; su crecimiento luminal exofítico y su exten-
sión limitada a la pared vascular apoyan el diagnóstico.

Hay otros sarcomas luminales más raros; los angio-
sarcomas, derivados del endotelio, con marcadores
vasculares positivos, y sarcomas diferenciados, inclui-
dos los leiomiosarcomas, aunque son más frecuentes
en localización intramural. 

La importancia de conocer estos tumores radica en
establecer su diagnóstico precoz. Su presentación es
inespecífica, con disnea, dolor pleurítico, tos y hemop-
tisis, pudiendo interpretarse como TEP1-5,8, aunque 
pueden asociarse a signos y síntomas sugestivos de neo-
plasia, como pérdida de peso, fiebre, anemia y aumen-
to de la VSG4,5. En la exploración física destaca un au-
mento del componente pulmonar del segundo ruido, y
la aparición de un murmullo sistólico de eyección4;
puede haber también distensión yugular y edema peri-
férico4. El electrocardiograma muestra hipertrofia del
ventrículo derecho4. La radiografía de tórax, en la que
suele observarse aumento del hilio pulmonar, y la ar-
teriografía, con defectos intraluminales5,8, sugieren
TEP, masa mediastínica o carcinoma broncogénico
primario4. En la gammagrafía se detectan defectos
inespecíficos de la perfusión4,5,8.

El diagnóstico preoperatorio puede establecerse con
la TAC (sobre todo helicoidal), en la que se observa un
defecto de relleno en la circulación pulmonar5, con vi-
sión óptima de la extensión intravascular e invasión
del mediastino4. Sin embargo, la RNM con gandolino
(Gd-DTPA) muestra un realce del defecto de relleno,
inexistente en el TEP4,5,8, lo que ofrece más posibilida-
des de diagnóstico precoz. Con estas técnicas de ima-
gen se obtiene hasta un 32% de diagnósticos preopera-
torios5.

El diagnóstico definitivo se establece con el estudio
histológico; la toma de biopsias con catéteres endovas-
culares y con punción transtorácica guiada por TAC4,
tiene el riesgo de hemorragia y neumotórax4. Por tanto,
suele ser necesaria la toracotomía, con toma directa, e
incluso la biopsia durante la cirugía realizada por sos-
pecha de TEP o carcionoma broncogénico4.

La mortalidad de estos tumores depende de su loca-
lización y extensión vascular2,6. La cirugía es electiva,


