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Los sarcomas intimales de la arteria pulmonar
suelen presentarse con clinica de tromboembolis-
mo pulmonar y crecer regionalmente, con poca ca-
pacidad para metastatizar. Parecen originarse de
células subendoteliales, que se transformarian en
miofibroblastos. Su conocimiento es importante
para establecer un diagnéstico preoperatorio, con
la posibilidad de reseccion total del tumor, tnico
tratamiento tutil hasta ahora.

Presentamos un caso de sarcoma primario de la
arteria pulmonar, en una mujer de 73 afos, ingre-
sada por hemoptisis y dolor pleuritico, y fallecida
diez dias después. La autopsia revelé6 una masa in-
traluminal en el tronco de la pulmonar, sin afecta-
cion regional ni a distancia. Histolégicamente se
trataba de una tumoracién pleomoérfica de células
fusiformes y epitelioides, positivas para actina,
desmina y vimentina. Todos estos datos apoyan el
diagnéstico de sarcoma intimal primario de la arte-
ria pulmonar. Cabe destacar la diferenciacién 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.

(Rev Esp Cardiol998; 51: 850-852)

INTRODUCCION

fusocelulares indiferenciados y conocidos como Sl;
los sarcomas intramurales suelen ser leiomiosarco-

Los tumores mesenquimales malignos son los masas=.
frecuentes en los grandes vasos, los sarcomas intima-Es importante tener presentes estos tumores en el
les (Sl) en las arterias y los miogénicos en las Vvenas estudio del dolor pleuritico y disnea, ya que pueden
En la arteria pulmonar (AP) afectan al tronco en undiagnosticarse precozmente con métodos de imagen, y
80% de los casé§ extendiéndose hacia ramas princi- establecer tratamiento quirdrgico, electivo en los S,

pales en el 60%. Se clasifican en luminales e intra- por su reducido nimero de metastasis a distancia
murales, ya que la correlacion clinica es mejor si se
utiliza gl criterio de localizacion que el histologico. ASO CLINICO
Los mas frecuentes son los luminales, generalment
Mujer de 73 afios con dolor pleuritico izquierdo, fie-

bre y hemoptisis de 24 h de evolucion. Fue intervenida 4
meses antes de ulcus duodenal, refiriendo sindrome ge-
neral y tos a partir del postoperatorio. En la exploracién
destacaba temperatura de 38,5 °C, disminucion del mur-
mullo vesicular en hemitérax izquierdo y varices en
miembros inferiores, sin flebitis. En el hemograma se
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Fig. 1. Sarcoma intimal, aspecto macroscépico: masa blanqueci- Figs. 3A y B. A) Sarcoma intimal, tincién con desmina: positivi-
na intraluminal con areas trombéticas (flecha) en relacion con la dad focal en células tumorales250. M: media. B) Detalle de la
pared de la arteria pulmonar. tincion con desmina, mostrando intensa positivide0.

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

Histoldégicamente, se observé una tumoracion soli-
da, en intima relacién con la lamina interna de la AP,
borrdndola parcialmente, con invasién superficial y
focal de la mediafif. 2A), constituida por células ple-
omorficas fusiformes y epitelioides, con monstruosi-
dades celulares y multinucleaciéfig( 2B), y un
namero elevado de mitosis. Se realizé estudio inmu-
nohistoquimico (IHQ), con los siguientes anticuerpos
monoclonales: vimentina (Biogenex; 1:150), actina
e e ° (Dako; 1:50), desmina (Dako; 1:50), FVIII-R:Ag
S . T e (Dako; 1:25) y CD34 (Novocastra; 1:25). Las células
Figs. 28y B A) Sarcoma intimal. Tumoracion pleomarfica, en re-y,morales mostraron positividad intensa para vimenti-
acion con la intima arterial, con rotura de la misma e invasion . L . .
superficial de la media (flecha). HE250. I: intima, y M: media. & (mar_cador de diferenciacion mesenqwmal),_actlna
B) Acusado pleomorfismo tumoral, con monstruosidades celulareyy desmina (marcadores musculares), esta Ultima de
y multinucleacién. HEx400. forma focal {igs. 3Ay B). Los marcadores vasculares
FVIII-R:Ag y CD34 resultaron negativos.

observaban 11.000 led/ con formula normal y hemo- DISCUSION
globina de 11,8 g/dl. La coagulacion y la bioquimica
fueron normales. La gasometria basal mostr6, gD Los sarcomas primarios de la AP son raros, siendo
mmHg, PaCQ= 33 mmHg y pH = 7,47. En la radiogra- la mayoria Sl o indiferenciados’. Suelen ser intralu-
fia de torax se observé condensacion perihiliar; en I6buminales, crecen lentamente a lo largo de la superficie
lo pulmonar superior izquierdo y en el electrocardiograinterna del vaso, e histolégicamente son fusocelulares
ma, ritmo sinusal a 100 Ipm, y hemibloqueo anteriorde alto grado.
izquierdo. La gammagrafia de ventilacién-perfusion Muchos parecen derivar de células mesenquimales
mostré un defecto subtotal pareado del pulmén izquiempluripotenciales subendotelialéd que se diferencia-
do y la arteriografia, oclusion intraluminal deAR iz- rian hacia miofibroblastos (MF La presencia de di-
quierda. Este hallazgo se interpreté como un trombo dferenciaciones heterogénéas como elementos 6seo
la AP, tratandose a la paciente con heparina sodica; k cartilaginoso, apoya la multipotencialidad de estas
evolucion fue térpida, con cuadro brusco de disnea gélulas. Como en la aorta, se han identificado fibras
pérdida de conciencia, seguido de parada cardiorrespireausculares y fibroblastos en la intima de |&#PBro-
toria, y fallecimiento diez dias después. La muerte sponiéndose también su transformacion en MF como
atribuyo6 a disociacion electromecanica en el seno de uorigen de estos tumores.
tromboembolismo pulmonar (TEP) masivo. Los hallazgos IHQ publicadb%corroboran su ori-

En la autopsia se aprecié una masa blanquecina figen en MF; la positividad para vimentina y actina, con
me de 7x 3 x 3 cm, en la bifurcacién de la AP y pul- desmina negativa, es muy caracteristica de dichas cé-

851



REVISTA ESPANOLA DE CARDIOLOGIA. VOL. 51, NUM. 10, OCTUBRE 1998

lulas*®. Nuestro caso presenta positividad para vimenpero sélo sera exitosa si se resecan completatnente
tina, actina y desmina. Debido a la infrecuente positilas técnicas utilizadas son la heumonectomia con re-
vidad para desmina en los MF, y a que se considera wonstruccion del tracto de salida de la AP y la endarte-
marcador muscular muy fiable, podria plantearse electomia corbypasscardiopulmondr®® Su escasa ca-
diagnostico de leiomiosarcoma; sin embargo su aspe@acidad para metastatizar contribuye al éxito de la
to microscopico, con ausencia de rasgos muscularesirugia; se han descrito metastasis a distancia en un
la presencia de desmina en un porcentaje variable dg-25% de los casbsy extension regional a pulmén
neoplasias no miogériasla existencia de otros inmu- y mediastino en un 50%
nofenotipos para los MMos hace creer que se trata Su prondstico es malo, con una supervivencia media
de un SI; su crecimiento luminal exofitico y su exten-de 10-24 mesé&®% y no depende de su histolotfia
sion limitada a la pared vascular apoyan el diagndsticoSe han propuesto radio y quimioterapia como coadyu-
Hay otros sarcomas luminales mas raros; los angiosantes“ aunque no se cuenta con experiencia sufi-
sarcomas, derivados del endotelio, con marcadoresente con estos tratamientos, algunos estudios indican
vasculares positivos, y sarcomas diferenciados, incluigue su administracion antes de la cirugia, incrementa
dos los leiomiosarcomas, aunque son mas frecuentds supervivencia a los 3 y 4 afios, pero no alos 5
en localizacién intramural. En conclusion, los Sl son tumores raros, probable-
La importancia de conocer estos tumores radica emente derivados de MF subendoteliales. El escaso nu-
establecer su diagnéstico precoz. Su presentacion esero de casos publicados con estudio IHQ y ultraes-
inespecifica, con disnea, dolor pleuritico, tos y hemoptructural no permite, sin embargo, asegurar su origen.
tisis, pudiendo interpretarse como TEP aunque Nuestro caso tiene la peculiaridad de presentar desmi-
pueden asociarse a signos y sintomas sugestivos de neex positiva, hallazgo poco frecuente en los Sl de esta
plasia, como pérdida de peso, fiebre, anemia y aumemscalizacién.Aunque su presentacion es inespecifica,
to de la VSG®. En la exploracion fisica destaca un au-es importante tenerlos en cuenta en el diagndstico di-
mento del componente pulmonar del segundo ruido, ferencial de la disnea cronica, y sobre todo en casos de
la aparicion de un murmullo sistélico de eyectién TEP con mala respuesta a los anticoagulantes, o que
puede haber también distensién yugular y edema peréursen con clinica sugestiva de neoplasia, anemia y
férico". El electrocardiograma muestra hipertrofia delaumento de la VSG.
ventriculo derecho La radiografia de térax, en la que
suele observarse aumento del hilio pulmonar, y la ar-
teriografia, con defectos intraluminal&ssugieren )
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