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Objetivos docentes:

« Comentar los detalles de un caso que ejemplifigue la presentacion clinica mas
frecuente.

« Describir los hallazgos clinico-radioldgicos que permitan diferenciar ambas
entidades.
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Revision del tema:

A) Descripcion de nuestro caso

ENn nuestro centro hemos tenido |la experiencia de este fumor con estfe caso que
exponemos a continuacion.

Mujer de 61 anos con antecedentes de hipertension arterial y obesidad, sin habitos
fOXICOs.

En su historia clinica destaca ingreso hace tres anos por episodio de disnea a minimos
esfuerzos de una semana de evolucion y cuadro constitucional con péerdida de 16 kg
durante el ultimo ano. Mediante angio-TC de torax en urgencias se diagnostica
fromboembolismo pulmonar masivo idiopdtico de la arteria principal derecha, sin
evidencia clinica ni ecografica de trombosis venosa profunda en miemlbros inferiores
(fig. 1). Ecocardiograma con insuficiencia mitral ligera-moderada. Inicia
anticoagulacion oral.

A los 6 meses aproximadamente desde el diagnostico de tromboembolismo pulmonar
(TEP), presenta nuevo ingreso por disnea a moderados esfuerzos, objetivandose con
angio-TC tordacica, retrombosis de la arteria pulmonar derecha con compresion de la
vena cava superior en ausencia de sindrome clinico (figs. 2y 3).

La recurrencia/persistencia de sinftomas tras la anticoagulacion oral, junto con el
aumento del tamano lesional objetivado mediante angio-TC tordcica y el
hipermetabolismo mediante PET-TC, orientaron hacia la sospecha de un sarcomad
orimario de la arteria pulmonar (figs. 3y 4).

Dada la complejidad del caso en cuanto a la accesibilidad para la toma de biopsia y
la rapida progresion de la lesion, la paciente es frasladada a un centro de referencia.
Se procedid a la toma de biopsia con diagnodstico compatible con “sarcoma intimal”,
y se desestimo la resecabilidad de la masa tumoral por estadio avanzado.

Mediante tomoterapia se realizd tratamiento de intensidad modulada guiada por |o
Imagen con un fotal de dosis administrada de 66Gy.

De forma progresiva, a pesar del tratamiento de soporte con corticoterapia, aerosoles
y oxigenoterapia domiciliaria, persiste y se agrava la clinica de disnea a moderados-
MiNnimos esfuerzos con insuficiencia respiratoria parcial. Los estudios complementarios
muestran ecocardiograma con hipertrofia del VI con FEVI conservada y TC con
orogresion tumoral a nivel pulmonar, hepadtico, suprarrenal y ganglionar (figs. 5, 6 y 7).
Se pauta radioterapia externa con SBRT del nodulo pulmonar en LSI, y finalmente
fratamiento de 3° linea con pazopanib hasta el éxitus de la paciente.



Figura 1A. Rx Torax PA y L

Engrosamiento hiliar derecho. Opacidad en la periferia basal derecha. Ocupacion
de seno costodiafragmatico posterior derecho.
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Figura 1B. Angio-TC de arterias pulmonares

Ocupacion total de la arteria pulmonar derecha por un tejido de partes blandas no
captante, que se extiende a las arterias lobares y segmentarias.

Los hallazgos se consideraron compatibles con TEP masivo derecho.
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Figura 2. Rx Torax PAy L

Engrosamiento hiliar derecho de mayor tfamano que en la placa previa, junfo @
opacidad periférica basal derecha sugerente de infarto pulmonar.
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Figura 3. Angio-TC de arterias pulmonares

Defecto de replecion extenso que se origina en el margen derecho del tronco
oulmonar distal, y se extiende por toda la arteria pulmonar derecha, aumentado su
calibre significativamente. Continua por las ramas segmentarias del LSD, donde
adquiere una morfologia nodular; y también por la arteria interlobar, ocluyendo las
ramas lobares de LM vy LID.

En el interior de la lesion de la arteria pulmonar (AP) derecha distal y en ramas lobares
superiores, se observan hiperrealces lineales que impresionan de neovascularizacion;
asi como una lesion nodular de partes blandas que surge de la vertiente anterior de
la AP derecha y oblitera parcialmente la VCS.

Se compara con el estudio previo del ano 2016, objetivandose refrombosis masiva de
la AP derecha de mayor magnitud, con dilatacion de ésta y sus ramas.

Compresion de VCS.
Los hallazgos sugieren frombosis de origen tumoral.
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Figura 4. PET-TC con '8FDG

Aumento del metabolismo en el hilio pulmonar derecho con SUV mdx de 3.5,
coincidiendo con los hallazgos descritos en el TC, sin poder descartar la presencia de
adenopatias en esta localizacion.

En el tronco de la AP derecha, se observa un aumento de la actividad metabolica
con SUV max de 3.3.

Se describen ademds dos lesiones nodulares hipermetabdlicas en LSD y varias
formaciones ganglionares parafragueales derechas, sin aumento significativo del
metabolismo.
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Figura 5A. Rx Torax PA

El engrosamiento hillar derecho se ha
extendido convirtiendose en una maso
oarahiliar, y empieza a verse engrosado
el hilio izquierdo por extension del tumor
hacia la AP izquierda.

Figura 5B. Angio-TC de arterias pulmonares

Tumor intraluminal en AP derecha con pegueno componente gue se extiende a AP
izquierda.

Condensaciones pulmonares perihiliares en LSD, LM y LID, con broncograma aéreo vy
dilatacion bronquial, hallazgos que sugieren cambios fibro-inflamatorios.

En LS| se visualizan numerosas opacidades en vidrio deslustrado de nueva aparicion
de aspecto infeccioso-inflamatorio.
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Figura 6B. TC Toraco-Abdominal
contraste Iv, cortes axial y coronal

con

Adenopatia paratragueal derecha baja
con Importante necrosis en su Interior de
nueva aparicion.

Infilfracion hiliar y pulmonar derecha. Lo
Mmasa parece haberse extendido, de
Modo que provoca una obliferacion
mportante del brongquio LID y casl
completa del brongquio LM.

Dos adenopatias paracardiacas dere-
chas, asi como varios iImplantes pleurales
a lo largo de la pleura basal de nuevo

aparicion.

Fig 6A. Rx Torax PA

Progresion de la masa parahiliar derecha,
y en menor grado fambien izquierda.
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Figura éB. Continuacion, cortes axiales

Destaca la aparicion de multiples lesiones ocupantes de espacio en el paréenguimo
hepdtico compatibles con metdstasis.

Masa suprarrenal derecha heterogenea de unos 8 mm, y nddulo suprarrenal
izquierdo de 17 mm, amlbos de aspecto metastasico.

En rindn izquierdo se aprecia una imagen nodular hipodensa en su margen anterior,
de nueva aparicion, en probable relacidon con metastasis.
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Figura 7. PET con '8FDG

Persiste la lesion de la AP derecha, que ha aumentado en actividad, con SUV max
actual de 29.95, asi como de extension, aungue mas discretamente.

Nodulo hipermetabdlico pleural de nueva aparicion en regidon lateral del LID con SUV
Mmax de 22.07.

Masa hipermetabdlica suprarrenal derecha con SUV mdx de 27.64 de nuevo
aparicion.
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B) Estado del arte

El sarcoma primario de la arteria pulmonar (SAP) es una enfidad rarqg,
INnfradiagnosticada frecuentemente, por o que se desconoce su verdadero

INcidencia. Se estima una incidencia en 0.001%, con un ligero predominio en mujeres
(1:1.3).

Su origen parece estar vinculado a la proliferacion maligna de miofibroblastos
INfimales o subintimales. Afecta al fronco de la arferia pulmonar o sus ramas
orinclpales.

Los sinfomas mas comunes son disnea, tos, hemoptisis, pérdida de peso vy fiebre.

El diagnostico clinico inicial mds frecuente suele ser el TEP, pero la ausencia de
frombosis venosa profunda v la persistencia de sintomas tras tratamiento adecuado,
deben alertar sobre la posibilidad de sarcoma primario.

Su diagnodstico precoz es dificil debido a gue no se dispone de test especificos.

La Ecocardiografia es ufilizada para detectar hipertension pulmonar no invasiva, y en
casos de SAP, muestra un ventriculo derecho dilatado con obstruccion al flujo de
salida ventricular o del fronco arterial pulmonar.

En la Rx simple de torax, se puede observar una masa hiliar, dilatacion de la arteria
pulmonar, disminucion de la vasculatura pulmonar y cardiomegalia.

En TC con contraste se identifican defectos de replecion de bagja atenuacion
endoluminales, secundarios a masas polipoideas que ocupan todo el diametro
luminal de la arteria proximal o principal, la expansion de las arterias afectadas y la
extension tumoral extfraluminal. Estos hallazgos no son especificos debido a que
pueden presentarse en casos de TEP extenso. Sin embargo, se distingue del TEP al
mostrar captfacion de confraste, con presencia de pequenos vasos infratumorales,
areas de necrosis o hemorragia e invasion extravascular.

La valoracion de la actividad metabdlica de la masa mediante PET-FDG también
opuede ser de gran utilidad. El SAP muestra captfacion de FDG a diferencia del
fromboembolismo. Sin embargo, algunas publicaciones indican que el SAP no siempre
evidencia alta captfacion de FDG (Jeong et al., 2016).

La evaluacion radiologica debe centrarse en el origen, la extension del fumor y su
potencial resecabilidad.

Las metdstasis a pulmon se producen en el 50%, y a distancia en el 16% de los casos,
éstas incluyen rindn, ganglios linfaticos, sistema nervioso central y piel.

El prondstico es malo, con una supervivencia de 12-18 meses desde el diagndstico.

En pacientes no sometidos a cirugia es < 2 meses.

Sin embargo en nuestro caso la supervivencia llego a ser de 36 meses.
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La reseccion quirdrgica disminuye los sinfomas e incrementa el tiempo de
supervivencia. La eficacia de la qguimioterapia o radioterapia es confrovertida.

Pero ante la irresecabilidad del tumor, como ocurrio en nuestro caso, son las unicas
posibllidades terapeuticas.

El diagndstico definitivo es histopatologico.

El principal diagndstico diferencial es el TEP, que repasamos a continuacion:

TROMBOEMBOLISMO PULMONAR

El embolismo pulmonar se refiere a la oclusion embdlica del sistema arterial pulmonar.
En la mayoria de los casos es el resultado de |a oclusion trombofica, y por o tanto o
afeccion se denomina fromboemlbolismo pulmonar.

Factores de riesgo:

« deficiencia de proteina C, proteina S, antitrombina lll, antficoagulante [Upico o
factor V Leiden

e cirugia reciente/inmovilidad prolongada

» neoplasia maligno

« COVID-19

e USO de anficonceptivos orales/embarazo

 TVP conocida o anterior

e clertos aneurismas venosos por ej. aneurisma de vena poplitea...

El examen fisico puede revelar caracteristicas sugestivas tales como:
« signos clinicos de frombosis venosa profunda (TVP), taquicardia
« disnea y tos subitas
e dolor pleuritico
 hemoptisis...

La clasificacion de una embolia puede basarse en:
e presencia o ausencia de compromiso hemodindmico
« patron temporal
e presencia o ausencia de sinfomas
e segun el vaso ocluido

Se utilizan diferentes criterios para estratificar el riesgo, los modelos mas validados son
|a escala modificada de Wellls y [a de Ginebra.

El dimero D se utiliza comunmente como prueba de deteccidon en pacientes con und
baja-moderada probabilidad de TEP: un valor normal tiene un valor predictivo
negativo (VPN) de casi el 100%, no se requieren mas pruebas; un valor aumentado no
es especifico porgue existen otras causas gue lo elevan, por lo gue indica la
necesidad de realizar mas pruebas para confirmarlo.

En pacientes con una alta probabilidad de TEP: el dimero D no es util porgue un
resulfado negativo no lo excluye. Los pacientes son fratados con anticoagulantes a lo
espera de las pruebas diagnosticas.
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Se describen a continuacion los principales hallazgos del TEP con las técnicas de
imagen mas utilizadas en la practica.

1) TEP agudo

Rx de torax

No es sensible ni especifica para el diagndstico de TEP, se utiliza para evaluar |as
posibilidades de diagnodstico diferencial. Se describen signos cldsicos como:

« Signo de Fleischner (agrandamiento de la AP con terminacion abrupta).

« Joroba de Hompton (opacidad periférica en cuna que implica infarto pulmonar).
« Signo de Westermark (oligohemia regional).

« Signo del nudillo (engrosamiento de imdagenes vasculares).

« Signo de Palla (aumento del didmetro de AP interlobar)...

Angio-TC (Figura 8)

Metodo diagnostico de eleccidon, su sensibilidad y especificidad varia 83-100% y 89-
97% respectivamente.

« Defectos de replecion en la vasculatura pulmonar, que en corte axial la arterio
muestra el deftecto por el trombo a nivel central.

« El émbolo puede ser oclusivo o no oclusivo, este ultimo con un delgado ribete de
contraste, tipicamente formando un angulo agudo con la arteria “signo del anillo”.

« El didmetro de la arteria puede estar aumentado.

» Signos indirectos: derrame pleural, atelectasia con o sin realce e infarto/hemorragio
oulmonar.

Existe una serie de pacientes (4% aproximadamente) en los que el frombo no se
resuelve completamente y queda incorporado en la pared del vaso. Esta falta de
resolucion, mas el desarrollo de una arteriopatia distal en las dreas ocluidas, produce
hipertension pulmonar secundaria a fromboembolismo pulmonar cronico (TEPC).
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2) TEP cronico
Angio-TC (Figura 9)

Oclusion parcial de la luz por un trombo organizado que se adhiere a la pared del
VAasSO, en un corte axial se ve como un defecto de replecion periférico con forma de
media luna, que forma angulos obtusos con la pared del vaso. A diferencia del
trombo agudo: el valor de atenuacion del trombo es mayor y el diametro del vaso
disminuye.

En algunos casos el trombo puede calcificarse.

Bandas fibrosas (estructuras lineales de < 3 mm de ancho y < 2 cm de largo)
adheridas a las paredes vasculares con un borde libre y movil infraluminal; varias
bandas unidas forman unared o web ™.

Dilataciones postestenoticas o aneurismas de las ramas distales.

Alteraciones en el parénguima pulmonar como perfusion en Mmosaico, zonas de
atfrapamiento aéreo y bronquiectasias.

Signos derivados de |la hipertension pulmonar (dilatacion del fronco de la AP) vy
alteraciones debidas a fallo cardiaco derecho.

Signos debidos al desarrollo de circulacion sistémica colateral.

\Jo Y N %
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SARCOMA DE LA ARTERIA PULMONAR

Aparece como una masa lobulada que ocluye y expande |la fotalidad de |la luz de |as
arterias principales y puede presentar realce tras la administracion de contraste, con
iINvasion del parénguima adyacente asi como de estructuras mediastinicas.

Los hallazgos por TC que favorecen el diagnostico de SAP incluyen:

Un defecto de llenado de baja atenuacion que ocupa todo el diametro luminal de
la arteria pulmonar proximal o principal.

La atenuacion suele ser heterogénea, secundaria a hemorragia, necrosis u
osificacion.

Extension extraluminal del tumor.



Conclusiones:

« Se requiere un alto Indice de sospecha clinico-radiologica y un profundo
conocimiento de sus caracteristicas en las diferentes técnicas de imagen para
conseguir su diagnostico precoz, especialmente en el contexto de un TEP.
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