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PALABRAS CLAVE Resumen Presentamos el caso de una paciente de 72 afos de edad, que consulto en el servicio
Sarcoma; de urgencias por disnea y dolor centrotoracico. Las exploraciones complementarias mostraron
Neumologia; inicialmente lesiones ocupantes de espacio en pulmon derecho y defecto endoluminal en arteria
Diagnostico; pulmonar. Con el diagndstico de tromboembolismo pulmonar en contexto de neoplasia pulmonar
Radiologia se inicié tratamiento anticoagulante, y se ingreso a la paciente para estudio. Ante la falta

de mejoria se solicitaron resonancia magnética y PET/TC, que permitieron el diagnostico de
sarcoma fusocelular con metastasis pulmonares.

Los sarcomas endoluminales son una entidad rara y frecuentemente infradiagnosticada por su
similitud clinica y radiologica con el tromboembolismo pulmonar. Caracteristicas radiologicas y
la falta de respuesta al tratamiento anticoagulante deben hacer sospechar de dicha entidad.
© 2016 Sociedad Mexicana de Oncologia. Publicado por Masson Doyma México S.A. Este es un
articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-

nc-nd/4.0/).
KEYWORDS Endoluminal sarcoma
Sarcoma;
Chest diseases; Abstract The case is reported on a 72 year-old woman with dyspnoea and chest pain. Diag-
Diagnosis; nostic tests showed lung images with a high suspicion of malignancy and an endoluminal defect
Radiology in the pulmonary artery. Anticoagulant treatment was initiated under the diagnosis of pulmo-

nary embolism and probable lung cancer. Due to a lack of response to the treatment, an MRI
and PET-CT were performed, providing the diagnosis of a fusocellular sarcoma with pulmonary
metastasis.
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Endoluminal sarcoma is an uncommon condition and is frequently misdiagnosed due to the
clinical and radiological similarity with pulmonary embolism. This condition must be suspected
when faced with some radiological characteristics and the lack of response to anticoagulant

treatment.

© 2016 Sociedad Mexicana de Oncologia. Published by Masson Doyma México S.A. This is an
open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-

nc-nd/4.0/).

Caso clinico

Presentamos el caso de una mujer de 72 anos de edad, sin
habitos toxicos ni alergias medicamentosas conocidas, con
antecedentes de hipertension arterial, hipercolesterolemia
en tratamiento médico, hipotiroidismo en tratamiento sus-
titutivo secundario a tiroidectomia por bocio multinodular,
obesidad grado 1, glaucoma, insuficiencia venosa crénica y
trastorno depresivo. No presentaba antecedentes familiares
relevantes.

Consulto en el servicio de urgencias por cuadro clinico de
4 meses de evolucion, caracterizado por: disnea progresiva
hasta hacerse de minimos esfuerzos y dolor centrotoracico
no irradiado y diaforesis nocturna.

A la exploracion fisica, la paciente presentaba buen
estado general y exploracion respiratoria normal, y a la
auscultacion cardiaca evidenci6 un soplo sistélico m/iv mul-
tifocal, sin roce pericardico. No se evidenciaron signos de
insuficiencia cardiaca, ni de trombosis venosa profunda.

Inicialmente se solicitd electrocardiograma que no mos-
tro signos de isquemia y analitica, donde destacaba un
dimero D de fibrina de 1,479 ng/mly troponina de 10.39 ng/L.
Se solicité también radiografia de térax, que mostro 3 ima-
genes nodulares solidas, redondeadas y radiopacas, 2 de
ellas de localizacion subpleural posterior, y una tercera en
segmento posterior del lobulo superior derecho (LSD) de
situacion parahiliar. Se visualizaba también pinzamiento
de seno costodiafragmatico derecho (fig. 1).

Ante los hallazgos realizados se solicité TC toracica que
mostro 3 imagenes solidas, 2 de ellas de localizacion sub-
pleural posterior en segmento 9 de 38.6 y 17.4mm de
tamano, y la tercera de 23.5mm de tamano, y localizada
en segmento posterior del LSD de situacion parahiliar, com-
patibles con proceso neoformativo. Igualmente se visualizo
defecto endoluminal voluminoso en el tronco comin de la
arteria pulmonar (fig. 2).

Ante la sospecha diagnostica de tromboembolismo pul-
monar (TEP) en contexto de proceso neoformativo se inicio
tratamiento anticoagulante con heparinas de bajo peso
molecular (HBPM), y se ingresod, a la paciente, en oncologia
para completar estudio.

Durante el ingreso, la paciente continu6 refiriendo dis-
nea, dolor toracico y la diaforesis, pese al tratamiento
con HBPM, por lo que se repiti6 RM toracica a los 13
dias de ingreso, que demostré un aumento de tamano
del defecto endoluminal, pese al tratamiento anticoagu-
lante (fig. 3). Dada la clinica y la evolucion, se sospecho
de lesion maligna endoluminal, solicitandose PET/TC que
mostré lesion focal hipermetabédlica en el tronco de la
arteria pulmonar sugestiva de malignidad, junto con la
presencia de 3 lesiones solidas hipermetabolicas en el

Figura 1 Radiografia de torax, que muestra imagenes redon-
deadas radiopacas en el campo pulmonar derecho (flechas
blancas).

parénquima pulmonar derecho (fig. 4). Ante la sospecha de
sarcoma endotelial, se realizé biopsia dirigida que confirmé
el diagnostico de sarcoma fusocelular de grado intermedio
con metastasis pulmonares.

Se solicito también ecocardiograma, que mostro signos
de hipertension pulmonar severa y disfuncion ventricular
derecha severa. Dados estos resultados se desestimo el tra-
tamiento quirdrgico y se inicié tratamiento compasivo con
doxorubicina 40 mg/m? cada 4 semanas.

Figura 2 TC toracica (corte axial), que muestra voluminoso
defecto intraluminal en el tronco comun de la arteria pulmonar
(flecha blanca), sugestivo de TEP, y también puede apreciarse
M1 en parénquima pulmonar (flecha naranja).
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Figura3 RM toracica (corte sagital), que muestra voluminoso
defecto intraluminal con refuerzo variable («seudotrombo») en
el tronco comin de la arteria pulmonar (flecha blanca).

Figura 4

PET/TC destaca la lesion focal hipermetabdlica (fle-
cha azul) en el tronco de la arteria pulmonar, sugestiva de
malignidad (sarcoma endoluminal).

La paciente recibi6 2 ciclos, el segundo con reducciéon de
dosis (80%) por mucositis grado 1. Tras los 2 primeros ciclos
se evidencio disminucion del tamafo de las lesiones pulmo-
nares por radiografia de torax. Se suspendid el tercer ciclo
por astenia grado i, disnea de minimos esfuerzos y ECOG
3. Dada la mala evolucion de la paciente se decidi6 sus-
pender el tratamiento quimioterapico e iniciar tratamiento
paliativo.

Discusion

El sarcoma intimal (SI) de la arteria pulmonar es una
entidad rara y con una gran letalidad. Fue descrito por pri-
mera vez por Mandelstamm en 1923", y se han descrito

aproximadamente 200 casos en la literatura. Epidemio-
logicamente afecta igualmente a ambos sexos, y es mas
frecuente en la quinta década de la vida (se han descrito
casos desde los 13 a los 86 afios)?. Frecuentemente es diag-
nosticado en autopsia o por pieza quirlrgica, por lo que la
incidencia real es desconocida. Una de las principales cau-
sas de su infradiagnostico es su similitud clinica con el TEP
cronico’.

El sarcoma endoluminal suele afectar a grandes vasos,
especialmente la aorta, la vena cava inferior y la arteria
pulmonar. La afectacion de esta Ultima es la que suele
confundirse inicialmente con un TEP croénico, debido a
la similitud de signos y sintomas, asi como la tendencia
a la progresion a hipertension pulmonar. De hecho, la
hipertensién pulmonar es en muchos casos el signo inicial
que lleva a sospechar la enfermedad endovascular?>.

Anatomopatologicamente los sarcomas de la arteria se
clasifican en luminales e intramurales. Los mas frecuentes
son los luminales, generalmente fusocelulares indiferencia-
dos y conocidos como SI; los sarcomas intramurales suelen
ser leiomiosarcomas®. Generalmente, el Sl de la arteria pul-
monar se origina en su capa intima y se extiende como
masas polipoideas en la luz del vaso. Menos cominmente
puede crecer en sentido proximal con afectacién de la val-
vula pulmonar y el ventriculo derecho. En aproximadamente
el 50% de los casos, los tumores pueden infiltrar trans-
muralmente el pulmoén adyacente, la pared bronquial, los
ganglios linfaticos o el miocardio; hay metastasis a distancia
entre un 16-25% (pulmoén, hueso, pleura y sistema nervioso
central)®4.

Clinicamente puede presentarse con disnea, dolor tora-
cico y tos. La presencia de hemoptisis, pérdida de peso,
aumento de la VSG, fiebre o acropaquias deben hacer sos-
pechar causa neoplasica. A la exploracion fisica se puede
evidenciar un soplo sistolico en foco pulmonar y signos de
disfuncion del ventriculo derecho®”.

La radiografia de torax puede mostrar un aumento
hiliar, pero el diagnostico inicial se suele realizar con
TC con contraste intravenoso, que permite visualizar el
defecto endovascular. El hallazgo mas habitual es un defecto
con refuerzo variable conocido como «seudotrombo». El
refuerzo variable dentro del defecto tedricamente descarta
la presencia de trombo. Otros hallazgos en la TC pueden
ser defectos lobulados, extension extraluminal y metastasis
(generalmente pulmonares y/o dseas). En algunos casos, la
RM puede diferenciar mas eficazmente el patrén del relle-
nado endoluminal. Los defectos de relleno vascular que
dilatan la luz vascular, que tienen un crecimiento extralumi-
nal o que invaden estructuras adyacentes son generalmente
malignos®.

En los Gltimos afos el rol del PET/TC con 18F-fluoro-
2-desoxi-D-glucosa ha ganado peso para la diferenciacion
entre el TEP cronico y los sarcomas endoluminales. Un
aumento de captacion del defecto endoluminal sugiere
malignidad. Los trombos endoluminales agudos no suelen
aumentar la captacion del marcador y los trombos cronicos
pueden mostrar una actividad levemente aumentada®.

El pronostico de estos pacientes es malo. La esperanza
de vida tras la aparicion de los sintomas es de 12 a 18 meses.
La supervivencia al afo es del 22% y a los 2 afos del 7%?.

El tratamiento de eleccion es el quirdrgico, pero solo
es efectivo en caso de reseccion completa. La radioterapia
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y quimioterapia adyuvantes suelen anadirse para comple-
tar el tratamiento, aunque su papel, asi como la duracion
de la anticoagulacion tras cirugia, no estan claramente
definidos?*.

Conflicto de intereses
Los autores declaran no tener ningun conflicto de intereses.
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