
Aneurisma arterial pulmonar y osteoartropatı́a
hipertrófica en paciente con cardiopatı́a
congénita cianótica

Pulmonary artery aneurysm and hypertrophic
osteoarthropathy in a patient with cyanotic
congenital heart disease
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La patogenia de los aneurismas arteriales y de la osteoartropatı́a
hipertrófica (OAH) está relacionada con diversos factores de
crecimiento endotelial que intervienen en su aparición.

Presentamos el caso de un paciente varón de 34 años, con
antecedente de cardiopatı́a congénita cianótica tipo atresia

pulmonar con fı́stulas paliativas sistemicopulmonares, que
ingresa por un cuadro de hemoptisis autolimitada. El
paciente presentaba acropaquias en manos y pies, y edema,
eritema, parestesias y dolor sordo, profundo y continuo en
tercios distales de ambas regiones tibiales, tobillos y pies.

En la radiografı́a de tórax (fig. 1A) se evidenció una masa
pulmonar derecha que en la broncoscopia producı́a
compresión extrı́nseca y pulsátil de la pared bronquial
derecha, con coágulo adherido en su interior, y la resonancia
magnética (fig. 1B) y la angiografı́a confirmaron que se
trataba de un aneurisma arterial pulmonar derecho de
8� 6 cm. Por su lado, la radiologı́a ósea mostró un marcado
engrosamiento del periostio en el tercio medio y distal de
ambas tibias y en la zona distal de ambos peronés (fig. 2),
compatible con OAH.

Los aneurismas arteriales pulmonares suelen estar aso-
ciados a infecciones (aneurismas micóticos), traumatismos,
anomalı́as vasculares como la necrosis quı́stica de la media,
la enfermedad de Behcet, el sı́ndrome de Marfan, la
enfermedad de Takayasu o la hipertensión arterial pulmo-
nar1. Por su parte, la OAH es un sı́ndrome clinicorradiológico
que se caracteriza por acropaquias o dedos en palillos de
tambor, periostitis (que afecta particularmente a los tercios
distales de los huesos largos de las extremidades), cambios
seudoartrı́ticos y simétricos en articulaciones (habitualmen-
te en tobillos, rodillas, muñecas y codos) y alteraciones
neurovasculares que producen dolor sordo, eritema crónico,
hinchazón y parestesias (principalmente en manos y pies) en
pacientes con cáncer de pulmón, cardiopatı́as congénitas
cianóticas u otras enfermedades sistémicas con afectación
pulmonar.

Determinados factores angiogénicos, particularmente el
factor de crecimiento vascular endotelial (VEGF), participan
en el remodelado vascular y la formación de aneurismas.

Figura 1 A) Radiografı́a de tórax con masa parahiliar derecha y

arco aórtico derecho (flecha). B) Resonancia magnética con

aneurisma arterial pulmonar derecho de 8 � 6cm y arco aórtico

derecho.

Figura 2 Periostitis distal de tibia y peroné. La flecha señala

periostitis en el peroné (lı́nea fina y radiolúcida separada del

córtex).
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Sandalcioglu et al2 observaron que los pacientes con
aneurismas intracraneales no complicados tenı́an valores
superiores de VEGF que los pacientes sanos. De forma
similar, Savino et al3 demostraron que los pacientes con
valores mayores de VEGF tenı́an una mayor incidencia de
ectasia coronaria difusa.

El VEGF, igualmente, parece tener un papel importante en
el desarrollo de la OAH al inducir en el subperiostio del hueso
engrosamiento periostial, asociándose a prácticamente todas
las enfermedades con OHA valores elevados de VEGF4.

En nuestro paciente no llegaron a determinarse los valores
plasmáticos de VEGF. Sin embargo, el hecho de que cumpliese
con los criterios de OAH, que se aliviase el dolor de miembros
inferiores con octreótido, un inhibidor de la producción de
VEGF5, y presentase un aneurisma arterial pulmonar gigante,
una entidad poco frecuente en pacientes con cardiopatı́a
congénita, podrı́a indicar la implicación del VEGF, conjunta-
mente con otros factores, en ambas patologı́as.
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