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Sarcoma de la vena pulmonar
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Resumen

Los sarcomas son neoplasias primarias, cuya ubicacién es rara en grandes vasos y excepcional en las venas pulmonares.
Los dos tipos mas frecuentes en las venas pulmonares son el leiomiosarcoma y el fibrosarcoma, con una distribucion alrededor
de la cuarta a la quinta décadas de vida, un prondstico de 23 meses y 60% de metastasis al momento del diagndstico. La
presentacion clinica es inespecifica ya que simula situaciones como embolia pulmonar, falla cardiaca descompensada y masa
en la auricula izquierda. Para su diagnéstico se cuenta con diferentes herramientas, como la ecocardiografia, la tomografia
computarizada, la angiografia coronaria, la resonancia magnética y la tomografia por emision de positrones (PET TC). El
tratamiento incluye reseccion quirdrgica radical, manejo adyuvante con quimioterapia y radioterapia, e incluso, en casos
seleccionados, trasplante de corazén. Se presenta el caso de una paciente con diagnéstico inicial de embolia pulmonar, con
un episodio de edema pulmonar secundario a masa en la auricula izquierda y extension de un sarcoma de vena pulmonar
derecha, con desenlace fatal. Se aporta a la literatura con el caso y la revisién de tema.
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Abstract

Sarcomas are primary neoplasms, whose location is rare in large vessels and in the pulmonary veins is exceptional. The two
most frequent types in the pulmonary vein are leiomyosarcoma and fibrosarcoma, distribution around 4 and 5 decades of life,
with a prognosis of 23 months and 60% metastasis at the time of diagnosis. The clinical presentation is nonspecific simulating
situations such as pulmonary embolism, decompensated heart failure and mass in the left atrium. Different tools are available
for its diagnosis, like echocardiography, computed tomography, coronary angiography, magnetic resonance imaging and PET
CT. Treatment includes radical surgical resection, adjuvant therapy with chemotherapy, and radiation therapy, even heart
transplantation in selected cases. It is presented the case of a patient with an initial diagnosis of pulmonary embolism, with
an episode of pulmonary edema secondary to a mass in the left atrium, extension of a sarcoma of the right pulmonary vein,
with a fatal outcome. We contributed to the literature with the case and review of theme.
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Introduccion

Los sarcomas son neoplasias primarias de dificil
diagndstico, cuya ubicacion en grandes vasos es muy
rara, y en la vena pulmonar extremadamente infrecuen-
te y de prondstico muy pobre. Se han reportado alre-
dedor de 30 casos en la literatura, con un prondstico
de sobrevida de 23 meses y un 60% de metastasis al
momento del diagndstico. La histologia mas comun es
el leiomiosarcoma, seguido del fibrosarcoma. La pre-
sentacion clinica es inespecifica, pues es comun con-
fundirse con fendmenos embdlicos pulmonares. Se
cuenta con ayudas diagndsticas desde el ecocardio-
grama hasta la tomografia por emisién de positrones
(PET-CT). El tratamiento de eleccion es la reseccién
quirdrgica radical; en casos seleccionados otras opcio-
nes incluyen trasplante de corazoén. La terapia adyu-
vante no mejora la mortalidad ni disminuye la
recurrencia. La supervivencia media después de la
cirugia y las terapias adyuvantes es de 6,8 meses. Se
presenta el caso de una paciente con sarcoma de la
vena pulmonar derecha en quien inicialmente se sos-
pecho tromboembolia pulmonar. Dado que este tipo de
tumores en dicha localizacion son excepcionales, a
través de este reporte de caso se aporta a la literatura
mundial.

Caso clinico

Mujer de 44 afnos, con antecedente de tromboembo-
lia pulmonar tres meses previos, a su ingreso en ma-
nejo con warfarina 5 mg/dia via oral (Ultimo INR 2.5
previo ingreso) y reseccion intestinal por obstruccion
intestinal, posiblemente secundaria a bridas con repor-
te de patologia normal realizado 4 afios antes. Ingresd
por cuadro de inicio subito de disnea durante entero-
tomografia (indicado por gastroenterologia para estu-
dio de constipacién cronica debida refractariedad a
manejo médico). Adicionalmente, refirié pérdida invo-
luntaria de 13 kg de peso en el Ultimo mes, tos seca
de predominio nocturno y estrefiimiento crénico.

Al ingreso al servicio de urgencias se encontrd aler-
ta, afebril, hipotensa (90/50 mm Hg con presion arterial
media 62 mm Hg), frecuencia cardiaca de 120 Ipm,
frecuencia respiratoria 24 rpm y saturacion de oxigeno
del 90% al aire ambiente. Durante el examen fisico se
hallé polipnea y estertores en bases pulmonares; el
resto examen sin alteraciones.

El electrocardiograma documentd unico hallazgo de
taquicardia sinusal. Entre los paraclinicos de ingreso
se encontrdé INR en rangos terapéuticos (2.7)

hipoalbuminemia, gases arteriales con evidencia de
acidosis metabdlica con anién Gap normal con hipoxe-
mia moderada (Tabla 1) y radiografia de térax simple
con evidencia de edema pulmonar en fase intersticial
(Fig. 1).Se complement6 con ecocardiograma transto-
racico, el cual reporté una masa en la auricula izquier-
da, que parecia estar adherida a su pared posterior y
obstruia el tracto de entrada del ventriculo izquierdo
(Fig. 2). Fue valorada por el equipo de cirugia cardio-
vascular quienes indicaron la toma de ecocardiograma
transesofagico, el cual permitié una mejor caracteriza-
cion de la lesion; en este se hallé una masa lobulada,
de bordes irregulares, ecogenicidad intermedia y quis-
tes en su interior, la cual se encontraba adherida a la
parte posterior de la auricula izquierda y a la vena
pulmonar inferior derecha a través de un pediculo,
comprometiendo el flujo de dicho vaso e infilirando
también su pared (Fig. 3). Esta masa protruia, también,
a través del tracto de entrada del ventriculo izquierdo
(Fig. 4), comprometiendo el flujo de manera significa-
tiva (velocidad pico: 2,5 m/s y gradiente medio de 14
mm Hg). Adicionalmente, el septum interauricular se
encontraba tapizado por una masa de similares carac-
teristicas (Fig. 5). A razon de dichos hallazgos, fue
sometida a intervencion quirdrgica, en la que se hallé
una masa multilobulada de caracteristicas sarcomato-
sas de 8 cm x 4 cm con infiltracion completa de la vena
pulmonar derecha y oclusién del 100% de su luz; la
infiltracidn de las paredes y la extension hacia el hilio
pulmonar hicieron imposible una reseccion radical, con
reporte histopatoldgico de sarcoma indiferenciado
(Fig. 3).

Se revis6 la historia clinica, una imagen previa a la
hospitalizacion en la que se documentd la tromboem-
bolia pulmonar y una imagen tomografica de térax en
fase arterial en la que se visualiz6 la obstruccion com-
pleta de la vena pulmonar superior e inferior derecha,
con extension de una lesién a la auricula izquierda, en
relacion con masa correspondiente a sarcoma de la
vena pulmonar (Fig. 4). Seis meses posteriores a la
reseccion parcial de dicha masa present6é cuadro de
obstruccidn intestinal, que ameritd intervencion quirur-
gica en la que se observo extension de la neoplasia al
peritoneo. Durante la hospitalizacion fallecié por la ex-
tension y progresion de la enfermedad neoplasica.

Discusion
En el abordaje de una masa cardiaca, su etiologia

comprende desde tumores, trombos, vegetaciones y
lesiones calcificantes, hasta reparos anatdmicos
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Tabla 1. Paraclinicos de ingreso al servicio de urgencias

Hemograma
Leucocitos 8.100
Neutrofilos 89.4%
Linfocitos 10.6%
Monocitos 8.64%
Eosinofilos 1.47%
Hemoglobina 8.02
Hematocrito 23%
VCM 80
Plaquetas 254.000
Tiempos de coagulacion
PT/control 10.8/10.9
PTT/control 33/29.9
INR 0.99
Perfil hepéatico
Albdmina 2.1
AST 1
ALT 12
Fosfatasa alcalina 214
Funcién renal
Creatinina sérica 0.5
Nitrégeno ureico 5
Gases arteriales
Fi0, 28%
pH 1.4
Pa0, 71
PaCo, 21
HCO, 12.9
S0, 95.9
P (A-a) 0, 4.8
PAFI 373
Sodio 133
Potasio 4
Cloro 115
Calcio 15

normales’. En cuanto a su ubicacién en la auricula
izquierda, sus principales etiologias son trombos y tu-
mores benignos (75% mixomas)?, y en cuanto a neo-
plasias malignas son de 30 a 1000 veces mas comunes
las metastasis que los tumores cardiacos primarios, los
cuales muestran una incidencia aproximada de 0.001
a 0.03% en autopsias®*. El compromiso de la vascu-
latura pulmonar puede estar dado por etiologias benig-
nas, hasta neoplasias primarias o secundarias, con
principal afectacion en las arterias pulmonares; en la
mayoria de casos es una entidad de dificil diferencia-
cién frente a un evento embolico pulmonar. Por otro
lado, el compromiso de las venas pulmonares es ex-
tremadamente raro y en algunos casos se ha descrito
la extensién a la auricula izquierda®®. Dentro de la
etiologia de una masa cardiaca se encuentran los sar-
comas, un tipo de neoplasia primaria cuya ubicacion
en grandes vasos es considerablemente rara y de

Figura 1. Radiografia de tdérax version anteroposterior.
Engrosamiento de intersticio peribroncovascular,
borramiento de angulo costo-frénico de predominio
derecho e indice cardiotoracico normal sugestivo de
edema pulmonar en fase intersticial.

Figura 2. Ecocardiograma transtoracico en el que se
observa masa de ecogenicidad intermedia que ocupa la
auricula izquierda y produce obstruccioén del tracto de
entrada del ventriculo izquierdo.

dificil diagndstico debido a su presentacion clinica
inespecifica. Estos se ubican principalmente en la vena
cava inferior y la arteria pulmonar; el sarcoma intimal
es el mas comun y tiene compromiso arterial e intralu-
minal, en tanto que el leiomiosarcoma presenta com-
promiso venoso con componente extraluminal®7-,

Por otro lado, las neoplasias de las venas pulmonares
son una entidad rara, con una prevalencia poco cono-
cida, cuya etiologia principalmente esta dada por una
extension de una neoplasia secundaria. En lo que con-
cierne a tumores primarios malignos, se describen
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Figura 3. Ecocardiograma transesofagico en el que se aprecia
masa lobulada de ecogenicidad intermedia y quistes en su
interior, adherida al aspecto posterior de la auricula izquierda.

Figura 4. Ecocardiograma transesofagico en el que se
evidencia masa lobulada de bordes irregulares que protruia
a través del tracto de entrada del ventriculo izquierdo.

principalmente los sarcomas, y, en lesiones benignas,
el leiomioma vy el fibroelastoma papilar>°. Se han des-
crito alrededor de 30 casos de sarcoma de la vena
pulmonar'®. La histologia mas comun es el leiomiosar-
coma, seguido del fibrosarcoma; el primero es el mas
estudiado y muestra positividad para vimentina, actina,
desmina y reactividad de queratina aberrante, con lo
cual se confirma la diferenciacion de musculo liso'. La
principal ubicacion del leiomiosarcoma son las venas
pulmonares derechas, con mayor predominio en la
vena pulmonar superior derecha y extension a la auri-
cula izquierda'. En su distribucion afecta, en general,
a ambos géneros, pero su principal variante, que es el
leiomiosarcoma, es mas comun en mujeres, alrededor
de los 50 afios con fendmenos embdlicos pulmonares

Figura 5. Ecocardiograma transesofagico que muestra el
septum interauricular tapizado por una masa de
ecogenicidad intermedia (flecha).

recurrentes®’. El prondstico es ominoso, con una media
de supervivencia de 23 meses y un 5% de probabilidad
de sobrevida a 3 afios, debido a hallazgos del 60% de
metdastasis al momento del diagndstico principalmente
en pulmén, rifidn, cerebro, nddulos linfaticos y piel”'.

La presentacion clinica es inespecifica. Los sintomas
mas comunes son tos, hemoptisis, disnea, dolor toraci-
co, sintomas congestivos cardiacos, hasta alteraciones
eléctricas del corazdn; incluso mimetizan fendmenos
clinicos como el mixoma o la tromboembolia pulmonar
y algunas veces se manifiestan con sintomas neurolo-
gicos. En algunos casos, debido a la dificil diferencia-
cion con eventos embdlicos pulmonares, se ha realizado
trombolisis de estas entidades'?. Usualmente, se con-
funden con lesiones en la arteria pulmonar. No obstan-
te, a través de la literatura se ha tratado de ofrecer
herramientas para ayudar al clinico a diferenciar; es el
caso de la tomografia con contraste en la que los ha-
llazgos de defectos de llenado con lesiones de baja
atenuacién ocupando todo el diametro del vaso, lesio-
nes lobuladas o en su componente proximal, pueden
ser claves a favor del sarcoma de la arteria pulmonar'®.
La resonancia es otra ayuda diagnéstica con buen ren-
dimiento, pero tiene la limitacién de retencidn de respi-
racién debido al componente de disnea de estos
pacientes al poseer una lesién de la vasculatura pulmo-
nar. Por Ultimo, se cuenta con la PET/CT, util por sus
niveles de velocidad de captacion de 3.3, sensibilidad
del 98.4%, especificidad del 96.8% y exactitud del
97.8% para la deteccion de neoplasias tipo sarcoma, y
su diferenciacién con la embolia pulmonar',
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El tratamiento consiste en la resecciéon completa del
tumor, quimioterapia y radiacion'’. La reseccion quirdirgi-
ca radical sigue siendo el tratamiento de eleccidn, y pa-
rece correlacionarse con una mejor supervivencia;
implica la reconstruccion o reemplazo valvular de ser
necesario para mantener margenes libres'®'6, incluso se
ha descrito un manejo integral con casos seleccionados
para trasplante de corazon pero se ha observado la futi-
lidad de este'”. La intencidn del tratamiento en su mayoria
es paliativa, ya que este tipo de tumor sigue un curso
progresivo a pesar de una reseccion adecuada'®. La ra-
dioterapia y la quimioterapia adyuvantes han demostrado
prolongar la supervivencia y mejorar el control de la en-
fermedad en algunos casos'®2°, La doxorrubicina, la ifos-
famida, la vincristina, el etopdsido, el uracilo, el cisplatino,
la ciclofosfamida y la mitomicina se encuentran entre los
agentes quimioterapéuticos que se han probado, con
resultados muy variados'®?'-?, Los factores que determi-
nan la supervivencia incluyen el indice mitdtico del tumor,
la presencia de metéstasis, la necrosis en la seccion del
tumor y la localizacion del tumor en el lado izquierdo del
corazén?°. La supervivencia media después de la cirugia
y las terapias adyuvantes es de 6,8 meses®.

Se presenta el caso de una paciente con sarcoma de
la vena pulmonar en quien inicialmente se hizo el diag-
nostico errdneo de tromboembolia pulmonar, con poste-
rior desenlace fatal después de compromiso metastasico
de lesion en el tracto gastrointestinal. Este tipo de tumo-
res en dicha localizacion es muy excepcional, por lo cual
se aporta con su reporte a la literatura mundial.
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