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RESUMEN

La tromboendarterectomia pulmonar quirdrgica es el tratamiento de eleccién para la hipertensién pul-
monar tromboembélica crénica. No obstante, algunos pacientes cursan con hipertension pulmonar
recidivada tras la cirugia. Presentamos un caso de un varén de 46 afios diagnosticado de tromboembo-
lismo pulmonar masivo. Requirié en el plazo de un afio y medio de 3 intervenciones para su tratamiento,
siendo en la dltima diagnosticado de sarcoma intimal. Tras un afio de seguimiento posterior, se eviden-
ci6 recurrencia de la masa tumoral en arteria pulmonar principal que crecia hacia la rama pulmonar
izquierda, extendiéndose hasta la arteria lobar inferior izquierda. Dada la buena evolucién clinica tras la
dltima intervencion, no se consider6 el crecimiento distal de la enfermedad hacia las ramas lobares una
contraindicacién para la cirugia y el paciente fue nuevamente intervenido, resecando el arbol vascular
proximal y reconstruyéndolo con un homoinjerto en posicién pulmonar y creacién de neoconductos con
parche de pericardio. La evolucién posterior fue satisfactoria, reiniciandose la quimioterapia adyuvante

y a la espera de evaluar el comportamiento tumoral en el futuro.
© 2019 Sociedad Espariola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).
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ABSTRACT

Surgical pulmonary thromboendarterectomy is the treatment of choice for chronic thromboembolic pul-
monary hypertension. However, some patients present relapsed pulmonary hypertension after surgery.
We present a case of a 46-year-old man diagnosed with massive pulmonary thromboembolism. He requi-
red within a year and a half of three interventions for its treatment, being in the last diagnosed of intimal
sarcoma. After one year of follow-up, recurrence of the tumor mass in the main pulmonary artery that
grew toward the left pulmonary branch, extending to the left inferior lobar artery, was evidenced. Given
the good clinical evolution after the last intervention, the distal growth of the disease towards the lobar
branches was not considered a contraindication for the surgery and the patient was again operated on,
resecting the proximal vascular tree and reconstructing it with a homograft in pulmonary position and
creation of neoconducts with pericardial patch. The subsequent evolution was satisfactory, adjuvant
chemotherapy was reinitiated and waiting to evaluate the tumor behavior in the future.
© 2019 Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U.
This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).

Introduccion

persisten con hipertensién pulmonar recurrente tras la cirugia’—>.
La hipertensién pulmonar recidivada es una causa importante de

La tromboendarterectomia pulmonar quirdrgica es el trata-
miento de eleccién para la hipertensién pulmonar tromboembdlica
crénica, pues es el iinico procedimiento que ha demostrado mejorar
la supervivencia en estos pacientes. No obstante, algunos pacientes
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morbimortalidad postoperatoria, y puede ser debida a varias cau-
sas, entre ellas una recurrencia de un tumor arterial pulmonar que
confunde con tromboembolismo pulmonar o lo promueve?3. El
sarcoma arterial pulmonar es una entidad infrecuente, que suele
presentarse como disnea, tos y dolor tordcico con un curso cli-
nico mas gradual y progresivo que el tromboembolismo pulmonar
puro, pero siendo un espejo clinico de esta entidad. La cirugia es el
tratamiento principal®.
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Figura 1. Tomografia computarizada preoperatoria. Tumoracién de nueva aparicién en el tronco pulmonar en intima relacién con la valvula pulmonar. Persistencia del tumor
en la arteria pulmonar izquierda con crecimiento significativo en la arteria lobar inferior izquierda con extensién a ramas segmentarias anteromediales basales. Trombosis
crénica del arbol pulmonar del 16bulo superior derecho. A) Corte coronal a nivel del tracto de salida del ventriculo derecho y valvula pulmonar. B) Corte coronal a nivel de la
bifurcacién arterial pulmonar. C) Corte axial a nivel de la bifurcacién arterial pulmonar. D) Corte sagital a nivel del tracto de salida del ventriculo derecho y valvula pulmonar.

Caso clinico

Varén de 46 afios, sin antecedentes de interés, que fue diag-
nosticado de tromboembolismo pulmonar masivo. Tras 3 meses de
anticoagulacién sin éxito, se realiz6 una tromboendarterectomia
pulmonar, remitiendo muestra quirdrgica a anatomia patolégica
que fue trombo organizado. La evolucién inicial transcurrié sin
incidencias, pero a los 6 meses de la intervencién se evidencié
hipertensién pulmonar de novo, con disnea progresiva y sincopes
de repeticién, con hallazgo de tromboembolismo pulmonar cré-
nico bilateral nuevamente en la tomografia computarizada. Porello,
volvié a realizarse una tromboendarterectomia pulmonar al afio y
medio de la primera cirugia. La anatomia patolégica, en esta oca-
sién, resulté positiva para un tumor miofibroblastico inflamatorio?.

Tras un afio de la segunda cirugia, nuevo empeoramiento
clinico. Se realiz6 una tomografia por emisién de positrones toraco-
abdominal que objetivé una masa en la arteria pulmonar principal,
con focos de actividad metabdlica, que se extendia a gran parte de la
luz de la arteria pulmonar izquierda. En la arteria pulmonar derecha
se observaba trombosis crénica. Se realiz6 una tercera interven-
cién quirdrgica, retirandose toda la masa accesible que ocupaba
practicamente toda la arteria pulmonar y se extendia a la arteria
pulmonar izquierda y distalmente hacia las arterias segmentarias.
No fue posible acceder a las zonas distales por el elevado riesgo
de rotura dado el nivel infiltrativo de la tumoracién. Ademas, se
procedié a la arteriotomia pulmonar derecha con tromboendar-
terectomia de las arterias lobares y segmentarias accesibles. La
anatomia patolégica de la muestra quirdrgica fue diagndstica de
sarcoma intimal?.

La evolucién postoperatoria fue favorable, sin disnea ni limita-
cion en la actividad habitual. Se comenz6 quimioterapia adyuvante
con adriamicina y olaratumab. No obstante, en las pruebas de ima-
gen seriadas con tomografia computarizada se apreci6 unarecidiva
de la ocupacién tumoral y trombética, con aumento de tamafio pro-
gresivo. En la tomografia computarizada toraco-abdomino-pélvica
alafiodeladltimaintervencién(fig. 1), se apreciaba una tumoracién

de nueva aparicién en el tronco pulmonar en intima relaciéon con la
valvula pulmonar. Habia unarecidiva del tumor enla arteria pulmo-
nar izquierda con crecimiento significativo en la arteria lobar infe-
rior izquierda y extensién a ramas segmentarias anteromediales
basales. También, habia una recurrencia de la trombosis crénica del
arbol pulmonar del 16bulo superior derecho, de ramas segmentarias
del 16bulo medio y la rama mediobasal del I6bulo inferior derecho,
sin nuevos defectos de replecién en el arbol pulmonar derecho.
No se apreciaban otras lesiones a excepcién de las cicatrices pul-
monares derechas por infartos crénicos: sin apreciarse lesiones en
pericardio, sin otras masas y sin ganglios de tamafio significativo.

El paciente habiarecibido 8 ciclos de quimioterapia. Se valoraron
las potenciales opciones terapéuticas. Pese a que el paciente estaba
asintomatico, se decidié realizar una cuarta intervencién con obje-
tivo de aumento de la supervivencia dada la buena calidad de vida
del paciente desde la tltima intervencién.

Se realiz6 reesternotomia media completa con adhesiolisis cui-
dadosa de las superficies cardiacas. Tras entrada en circulacién
extracorpérea, se procedi6é al enfriamiento progresivo hasta los
24-26°C. Se optdé por una estrategia de hipotermia, isquemia
miocardica y periodos intermitentes de parada circulatoria®. Se
procedi6 a la arteriotomia pulmonar, visualizando la tumoracién
intraarterial pulmonar que se extendia hacia la rama pulmonar
izquierda, de aspecto nacarado, friable, lobulada y pediculada, con
anclaje a nivel de la rama pulmonar izquierda, ocupando todo
su volumen hacia la arteria lobar inferior izquierda. Se realizé la
ampliacién de la arteriotomia hasta el tracto de salida del ven-
triculo derecho infravalvular y se resecé dicha zona incluyendo
ambas ramas pulmonares hasta las lobares. Se us6 crioablacién en
los bordes de reseccién. Ademas, se realizé6 tromboendarterecto-
mia en la arteria lobar superior derecha, extrayendo trombo que
se extendia hasta las segmentarias. Se implanté un homoinjerto
en posicion pulmonar y se reconstruyeron las ramas arteriales
pulmonares derecha e izquierda con parche de pericardio que se
anastomosoé posteriormente al homoinjerto para formar un neo-
conducto. Los tiempos totales de parada circulatoria, isquémica
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Figura 2. Fotografias quirdrgicas. A) Tumor visto desde la arteriotomia pulmonar. B) Crioablacién del tracto de salida del ventriculo derecho. C) Trombectomia de la arteria
lobar superior derecha. D) Sutura de la cara inferior del homoinjerto pulmonar al tracto de salida del ventriculo derecho. E) Inicio de la sutura del parche reconstruyendo la
rama pulmonar derecha. F) Sutura del parche en la bifurcacién y la rama pulmonar izquierda.

miocardicay circulacién extracorpérea fueronde 18,125y 185 min,
respectivamente (fig. 2).

La evolucién posterior fue favorable, con una estancia en la
unidad de reanimacién de 2 dias y en sala de hospitalizacién de
8 dias. En la ecocardiografia al alta se apreciaba la disfuncién
ventricular derecha significativa ya conocida, con buena funcién
ventricular izquierda. El homoinjerto en posicién pulmonar pre-
sentaba un flujo obstructivo ligero-moderado a nivel distal en su
unién con las ramas pulmonares, sin insuficiencia de la valvula
pulmonar. La anatomia patolégica de la tumoracién que ocupaba
la arteria pulmonar principal y rama izquierda fue nuevamente
diagnéstica de sarcoma intimal. En la valvula pulmonar no se
observaban signos de malignidad. La muestra remitida del arbol
pulmonar derecho fue diagnéstica de trombo vascular organizado.
Se reinici6 tratamiento anticoagulante con heparina a dosis ple-
nas, ajustado por peso (120 mg/cada 24 h), como previamente a la
intervencion.

En la dltima tomografia computarizada realizada (fig. 3), al
segundo mes del postoperatorio, no se apreciaban signos de reci-
diva tumoral sobre el homoinjerto. De forma residual, se objetiv
un defecto de replecién periférico por trombo o tumor en la arte-
ria lobar inferior izquierda y ramas distales. El arbol pulmonar del
16bulo superior derecho estaba repermeabilizado. Se reanudé el
noveno ciclo de quimioterapia pendiente de evaluar evolucién en
la actualidad.

Discusion

La hipertensién pulmonar persistente tras la tromboendarte-
rectomia pulmonar puede ser debida a la reseccién incompleta del

trombo distal, a enfermedad concomitante de los microvasos o a
causa multifactorial, como la presencia de tumores que provocan
oclusién endoluminal, de forma que la enfermedad tromboemb6-
lica puede ocultar la presencia de tumores?>. El sarcoma arterial
pulmonar es una entidad infrecuente que afecta habitualmente a la
arteria pulmonar principal, siendo la segunda afectacién frecuente
la arteria pulmonar izquierda seguida de la derecha, y siendo mas
raro la afectacion bilateral o de la valvula pulmonar. Se da en la edad
media de la vida y suelen ser intraluminales por diferenciacién de
las células mesenquimales de la capa intimal®. Debido a su clinica
de inicio inespecifica, a veces confundido con un tromboembolismo
pulmonar, es dificil realizar un diagnéstico precoz. Ademas, debido
a su rara frecuencia y el pobre prondstico, todavia no hay lineas de
manejo establecidas®.

El tratamiento principal es la cirugia, incluyendo la tromboen-
darterectomia pulmonar, la lobectomia o la neumonectomia, segiin
la extensién de la enfermedad y las condiciones del paciente*®,
No puede considerarse el crecimiento distal hacia las ramas loba-
res como una contraindicacién, debiendo utilizarse una terapia
multimodal para su abordaje. En algunas ocasiones se requiere
la reconstrucciéon de la arteria pulmonar, habiéndose descrito
en laliteratura el uso de homoinjertos valvulares y vasculares. Tam-
bién, esta descrito el trasplante cardiopulmonar®-¢. No obstante, la
supervivencia a largo plazo es pobre, de unos 8 a 36 meses, y por
ello es primordial un diagnéstico precoz y la reseccién quirdrgica
lo mas completa posible.

La quimioterapia o la radioterapia adyuvante tienen un papel
secundario, requiriéndose de mas estudios con otros agentes que
ayuden a aumentar la supervivencia de estos pacientes*®. No obs-
tante, parece haber demostrado un aumento de la supervivencia y
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Figura 3. Tomografia computarizada postoperatoria. No se aprecian signos de reci-
diva tumoral sobre el homoinjerto y neoconducto de ramas pulmonares, siendo
estas permeables. A) Corte axial a nivel de la anastomosis del homoinjerto en posi-
cién pulmonar con el neoconducto de ramas pulmonares confeccionado con parche
de pericardio. B) Corte coronal a nivel del neoconducto de ramas pulmonares con-
feccionado con parche de pericardio.

de la tasa de metastasis a distancia, sin una accién relevante en las
recurrencias locales®.

Por otra parte, la crioterapia es una modalidad de tratamiento
establecida en el manejo de algunos tumores benignos y malignos.
Produce unalesion directa en la microcirculacién debido a la forma-
cién de microcristales, dando lugar en Gltima fase a una fibrosis de
dicho tejido'?. A pesar de no estar establecida como tratamiento del
sarcoma, es un procedimiento sencillo que no afecta a la funcionali-
dad del tejido vascular y cardiaco, simplificando asi la intervencién
con el objetivo de mantener unos bordes de reseccién limpios de
enfermedad.

Conclusion

En conclusién, se presenta un caso clinico de un varén
de 46 afios, sin antecedentes de interés, que fue diagnosticado de
tromboembolismo pulmonar masivo. Requirié en el plazo de un afio
y medio de 3 intervenciones para su tratamiento, siendo la segunda
diagnéstica de tumor miofibroblastico inflamatorio y la tercera de
sarcoma intimal. No se puede confirmar si la recurrencia tumo-
ral con nuevo diagnéstico de sarcoma intimal fue una progresiéon

y conversién del tumor primario miofibroblastico inflamatorio o
un sarcoma intimal de nueva aparicién metacrénico. En la evolu-
cién posterior, se evidencié al afio recurrencia de la masa tumoral.
Tras valorar las potenciales opciones terapéuticas, el paciente fue
nuevamente intervenido con reseccién del tejido tumoral y trom-
bético y reconstruccién del arbol pulmonar. La evolucién posterior
fue satisfactoria, reinicidandose la quimioterapia adyuvante y a la
espera de evaluar el comportamiento tumoral en el futuro, ya con
una supervivencia del paciente mayor a 2 afios desde la primera
intervencion.

Por lo tanto, la hipertensién pulmonar recidivada es una causa
importante de morbimortalidad postoperatoria que puede ser de
complejo diagndstico etiolégico. El sarcoma pulmonar es una enti-
dad infrecuente que la mayoria de ocasiones pasa desapercibida
ante la similitud clinica con el tromboembolismo pulmonar. Se
debe sospechar ante sintomas atipicos o inadecuada respuesta al
tratamiento. Es primordial un tratamiento precoz basado principal-
mente en la cirugia, teniendo la quimioterapia un papel secundario.
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