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Resumen

Objetivos: El hemotorax espontaneo es una entidad poco frecuente que en los pacientes con
antecedentes de neurofibromatosis tipo 1 (NF1) pueden ser debidos a malformaciones vasculares
intratoracicas que predisponen a formaciones aneurismaticas o bien a sangrado de tumores
toracicos. Esto ocurre en muy raras ocasiones, habiendo encontrado tan solo un total de 53 casos en
la bibliografia desde 1975.

Meétodos: Presentamos dos casos de hemotorax espontaneo en pacientes con NF1 sucedidos en
nuestro servicio: un varon de 73 afnos con hemotdrax derecho secundario a un neurofibroma
intercostal. Se realiza embolizacion de la lesion a través de arteriografia selectiva. A las 24 horas,
comienza con nueva clinica de disnea e inestabilidad hemodinamica, por lo que se decide
intervencion quirtirgica, apreciando tumoracion intercostal que se liga en su porcion proximal y
distal. En el postoperatorio inmediato, el paciente continia hemodinamicamente inestable con altos
débitos por drenaje toracico por lo que se reinterviene realizando extirpacién de lesién junto a
costilla. Pese a ello, el enfermo fue exitus al tercer dia postoperatorio. El segundo, una mujer de 35
anos con hemotorax izquierdo secundario a un neurofibroma que lesionaba la arteria mamaria
interna. Sufre episodio de inestabilidad hemodindmica y parada cardiaca, por lo que se realiza
toracotomia de resucitacion. Tras reposicion de volumen y masaje cardiaco directo, se remonta la
situacion de inestabilidad. Se evacua hemotdrax de unos tres litros, apreciando sangrado activo de
vasos aberrantes en territorio de la arteria mamaria interna izquierda. Se resecan cuatro fragmentos
costales (42 al 79), junto con partes blandas retroesternales, ligando ademas la arteria mamaria
interna.

Resultados: Revisando la bibliografia, el 61,8% de los casos son de sexo femenino con una edad
media de 43,9 afos, existiendo una cierta predisposicion a la localizacion en el hemitdérax izquierdo
(56,4%). El paquete intercostal, es el mas frecuentemente involucrado en el sangrado. La cirugia ha
sido el tratamiento realizado con mayor frecuencia (58,2%), si bien, la embolizacion a través de
arteriografia selectiva es un tratamiento valido. Un 30,9% de los pacientes fallecieron durante el
episodio, existiendo una significacion estadistica entre la supervivencia y el tratamiento recibido, de
tal forma que aquellos a los que se les ha sometido a cirugia o embolizacion arteriografica tienen
una mayor supervivencia que aquellos pacientes a los que no recibieron tratamiento invasivo o bien
sélo se les colocd un drenaje toracico (p = 0,02).
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Conclusiones: Fl hemotdrax espontaneo es una entidad rara en pacientes con NF1, sin embargo,
debemos tener en cuenta su diagndstico cuando estos pacientes comienzan con clinica de disnea
stbita y/o dolor torédcico, pues puede llegar a ser fatal. Son debidos a lesiones vasculares o a
tumores intratoracicos, relacionados ambos con la NF1. El tratamiento debe ser agresivo, tratando
de realizar hemostasia, ya sea por embolizacion arteriografica o cirugia, sin embargo, se recomienda
optar por esta ultima ante la inestabilidad hemodinamica del enfermo.
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