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Sarcoma primario de arteria pulmonar: diagndstico
mediante ecocardiograma transtoracico y transesofagico
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El sarcoma primario de arteria pulmonar es un tumor
maligno infrecuente y de dificil diagndstico antes de la
autopsia o la cirugia. Presentamos el caso de una pa-
ciente con sarcoma de arteria pulmonar diagnosticado
mediante ecocardiograma transtoracico y transesofagico
que fue tratado quirurgicamente.
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Pulmonary Artery Primary Sarcoma: Diagnosis with
Transthoracic and Transesophagic Echocardiogram

Pulmonary artery sarcoma is a rare malignant disease
and diagnosis before surgery or autopsy is difficult. We
present a case of a pulmonary artery sarcoma diagnosed
with transtoracic and transesophagic echocardiogram
which was treated surgically.
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INTRODUCCION

El sarcoma primario de la arteria pulmonar es una
entidad poco frecuente cuyo diagnéstico precoz es di-
ficil, ya que los sintomas de presentacion suelen ser
inespecificos. El tratamiento es quirdrgico, y las tera-
pias coadyuvantes no estdn claramente definidas. A
pesar del tratamiento el prondstico es pésimo, con una
supervivencia media de un afio.

Presentamos el caso de una paciente en quien se lle-
g6 al diagndstico mediante ecocardiografia y poste-
riormente una revision del diagndstico y tratamiento.

CASO CLIiNICO

Mujer de 62 afos de edad, que consulté por dos epi-
sodios de sincope, sin antecedentes cardiovasculares
significativos. En la exploracién fisica destacaba a la
auscultacién un soplo sistdlico eyectivo rudo, de gra-
dos III/VI, de maxima intensidad en segundo espacio
intercostal izquierdo y con apagamiento del compo-
nente pulmonar del segundo ruido. La analitica era
normal, salvo ligera anemia hipocrémica y LDH de
801 mU/ml. El ECG estaba en ritmo sinusal, con in-
version simétrica de la onda T de V1 a V3. La radio-
grafia de térax era normal.
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En el ecocardiograma transtorécico se observaba dila-
tacién moderada del ventriculo derecho con hipertrofia
de pared libre y disfuncion sistdlica global moderada. La
auricula derecha estaba ligeramente dilatada. Vélvula
pulmonar mal definida con imagen de masa de 4 X 3 cm
de didmetro longitudinal y transverso, respectivamente,
ocupando todo el tronco de la arteria pulmonar y provo-
cando obstruccidn severa a la salida del ventriculo dere-
cho con gradiente méximo instantdneo de 65 mmHg
(fig. 1D). La presion arterial sistolica estimada del ven-
triculo derecho era de 90 mmHg. El ecocardiograma
transesofdgico (ETE) multiplano confirmé el hallazgo de
una masa tumoral en el tronco de la arteria pulmonar
(figs. 1A y B), ocupando desde la valvula hasta la bifur-
cacion y respetando ambas ramas principales.

Se realizé cateterismo cardiaco, registrandose una
presion arterial sist6lica del ventriculo derecho de 80
mmHg, dilatacién e hipertrofia del ventriculo derecho
con disfuncién sistélica moderada. Imagen de masa
bien delimitada, de contornos redondeados y con lobu-
laciones, que ocupaba practicamente todo el tronco de
la arteria pulmonar (fig. 2). La masa se desplazaba con
los movimientos del latido cardiaco, prolapsando en
didstole en el tracto de salida del ventriculo derecho.

La TAC con contraste (fig. 3) y la resonancia magnéti-
ca (RM), con gadolinio, detectaron masa hipodensa de
contornos lobulados en la pared medial de arteria pulmo-
nar principal que se extendia hasta la bifurcacién. No se
apreciaban adenopatias mediastinicas ni axilares, ni tam-
poco imégenes nodulares o condensaciones en parénqui-
ma pulmonar. La gammagraffa con galio-67 fue normal.
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Fig. 1. A: imagen transesofégica del
tumor con bordes bien delimitados
obstruyendo el tronco pulmonar; B:
imagen transesofdgica del tumor con
Doppler color; C: registro Doppler
continuo obtenido mediante eco tran-
sesoféagico en el tronco pulmonar; D:
registro Doppler continuo con eco
transtorécico en tronco pulmonar; A:
aorta; P: tronco pulmonar; flecha: tu-
mor en el tronco pulmonar.

Fig. 2. Imagen de la angiografia en proyeccion oblicua anterior dere-
cha en la que se observa el defecto de replecion de contraste corres-
pondiente al tumor (flecha) que ocluye el tronco pulmonar y se extien-
de a la bifurcacion; VD: ventriculo derecho.

Con el diagndstico de probable sarcoma de la arteria
pulmonar fue intervenida quirdrgicamente, encontrando
una masa tumoral que ocupaba la totalidad de la Iuz del
tronco de la arteria pulmonar, de forma cilindrica y multi-
loculada con zonas de hemorragia y necrosis en su inte-
rior. El origen aparente de la masa estaba localizado en el
seno de Valsalva medial muy cerca de su unién al anillo
valvular, extendiéndose el tumor hasta la bifurcacién de la
arteria pulmonar. No existia infiltracion aparente de la val-
vula pulmonar o de las ramas pulmonares. Se realizd
biopsia intraoperatoria, que fue informada como sarcoma
y se realizé cirugia radical, resecando toda la arteria pul-
monar desde la valvula a la bifurcacion, sustituyendo la
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Fig. 3. Imagen de TAC tordcica con contraste en la que se delimita el
tumor en el tronco pulmonar.

arteria por un tubo de Dacron de 22 mm. El estudio anato-
mopatoldgico con inmunohistoquimica revel6 el diagnds-
tico de sarcoma intimal.

Se ha administrado radioterapia coadyuvante al trata-
miento quirdrgico. Después de tres meses, la paciente se
encuentra asintomatica y sin signos de recidiva tumoral.

DISCUSION

El sarcoma de arteria pulmonar fue descrito por pri-
mera vez por Mandelstamm en 1923'. Se han descrito
poco mds de 100 casos, de los que un 60% han sido
diagnosticados post mortem. Es mas frecuente en muje-
res, con mayor incidencia en la sexta década de la vida®.

Los sintomas mads frecuentes son disnea, dolor tora-
cico, cianosis, tos, hemoptisis y sincope. En la explo-
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racion fisica suele estar presente un soplo sistélico en
foco pulmonar y signos de disfuncién de ventriculo
derecho’. El curso clinico es insidioso, 1o que es habi-
tual en las neoplasias, con pérdida de peso y fiebre. En
la analitica s6lo hay aumento de la velocidad de sedi-
mentacion globular y anemia.

Se requiere un alto indice de sospecha clinica para rea-
lizar el diagndstico precoz y no existe ninguna técnica
diagnéstica especifica para esta entidad. En la radiografia
de torax se pueden observar nédulos pulmonares, dilata-
cién de la arteria pulmonar, disminucién de la vasculatura
pulmonar y cardiomegalia®. En el ecocardiograma se ob-
serva dilatacion de ventriculo derecho y puede observarse
obstruccién del tracto de salida o tronco pulmonar, pero
no distingue entre trombo y tumor cuando éste estd en el
tronco pulmonar. La utilidad del ETE en el diagndstico
de estos tumores todavia no estd bien definida hasta el
momento. En nuestra paciente el ecocardiograma transto-
ricico permiti¢ detectar precozmente la masa en tronco
pulmonar y el ETE confirmé los hallazgos.

En la angiografia se detectan defectos de replecién
en la luz de la arteria pulmonar con forma lobulada y
movil, que corresponde al tumor*. Ademds, permite
obtener biopsia por catéter. La angioscopia pulmonar
visualiza el tumor y puede obtenerse biopsia.

La TAC con contraste permite detectar masas en la
arteria pulmonar, pero a veces no puede diferenciar
entre trombo y tumor si no hay lesiones secundarias
como nédulos pulmonares o adenopatias®®. La RM
con gadolinio es ttil en el diagndstico preoperatorio
porque permite diferenciar trombo y tumor, ya que
éste se contrasta con la inyeccién de gadolinio. Tam-
bién sirve para detectar la presencia de tumor residual
tras la cirugia®. La broncoscopia se emplea en casos
avanzados de invasién bronquial®.

El diagndstico diferencial incluye arteritis de la arte-
ria pulmonar, estenosis pulmonar congénita, neoplasias
pulmonares como el carcinoma broncogénico y medias-
tinicas, infecciones pulmonares, mediastinitis fibrosante
y enfermedad pulmonar tromboembdlica crénica’.

El diagnéstico clinico inicial mds frecuente es de
tromboembolismo pulmonar (TEP), aunque datos como
la ausencia de trombosis venosa profunda, la persisten-
cia de sintomas tras anticoagulacion adecuada, la falta
de respuesta al tratamiento fibrinolitico y la presencia
de un defecto de perfusién masivo unilateral en la gam-
magraffa de ventilacién/perfusién deben hacer sospe-
char otras causas distintas al embolismo pulmonar”?,

En nuestra paciente la deteccion de la masa en tronco
pulmonar con caracteristicas de sarcoma pulmonar en
las distintas técnicas de imagen y sin datos clinicos de
TEP permitié una alta sospecha diandstica antes de la
cirugia y fue la biopsia intraoperatoria la que aport6 el
diagnéstico de certeza.

La etiologia no estd claramente definida. Se han rela-
cionado con degeneracion maligna de trombos y de
transformaciéon neopldsica de células mesenquimales
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primitivas. Se clasifican en leiomiosarcomas, liposarco-
mas, carcinosarcomas, fibrosarcomas y sarcomas intima-
les. Los sarcomas intimales o indiferenciados son mads
frecuentes. El estudio inmunohistoquimico empleando
desmina, vimentina y actina permite identificarlos’.

Estos tumores son intraluminales y rara vez invaden
adventicia e invaden 6rganos adyacentes. Metastatizan al
parénquima pulmonar, ganglios hiliares, mediastinicos y
cuando ocasionan sintomas, suelen estar diseminados'.

El tratamiento es inicialmente quirdrgico. Para lesiones
localizadas se puede realizar endarterectomia, aunque esto
probablemente sea insuficiente, y en lesiones avanzadas se
emplea la escision total del tronco y de la arteria pulmonar
colocando injertos para su reconstruccién. También se ha
empleado el trasplante cardiopulmonar®. En caso de enfer-
medad metastdsica se realiza reseccion limitada del tumor
o un bypass paliativo®. La microembolizacién distal es fre-
cuente, por lo que la quimioterapia coadyuvante puede ser
apropiada incluso en ausencia de metdstasis pulmonares.
También se usa la radioterapia coadyuvante.

El pronéstico de estos tumores depende sobre todo de
la recidiva local. La supervivencia media sin cirugia es
de aproximadamente 45 dias, independientemente del
tratamiento con radioterapia y quimioterapia, aumentan-
do la supervivencia a un afio con la cirugfa*®. La resec-
cion de las metastasis pulmonares después de obtener un
control local prolonga la supervivencia, pero sélo unos
pocos pacientes han logrado sobrevivir a largo plazo'®.
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