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Objetivos

Pretendemos mostrar la asociacion entre enfermedad de Von Recklinghausen o Neurofibromatosis tipo
I (NF-I) y la posibilidad de hemotérax masivo espontaneo durante el puerperio.
Presentamos dos casos de pacientes embarazadas con NF-I que en el puerperio sufrieron sendos
hemotoérax masivos asociados con seudoaneurisma-rotura de arteria mamaria interna, con resultado
fatal.
La NF-I:
* Es una enfermedad AD con penetrancia variable, causada por la mutacion del gen NF-I del
cromosonal7:
> 30-50% casos mutacion genética espontanea
> Tipo I, 85% de los casos de NF
° Incidencia de 1:4000-5000 nacimientos, ambos sexos y todas las razas
* Pueden presentar manchas «café con leche», neurofibromas, pecas en las axilas y/o en ingle,
gliomas en vias Opticas, nddulos de Lisch y/o lesiones 0seas caracteristicas.
* Sélo el 3,6% de los pacientes asocian lesiones vasculares .
* El hemotdrax espontdneo es una complicacion rara y potencialmente letal de la NF-I:
° Invasion de vasos por tumores adyacentes, como shwannomas, neurofibromas o
neurofibrosarcomas.
o Displasia vascular con formacion de aneurismas y estenosis.
o Existen apenas cerca de 20 casos descritos de hemotdrax espontaneo relacionado a NF-I .
o En la literatura los vasos toracicos mas frecuentemente alterados son las arterias
intercostales y subclavias.

Material y métodos

CASO 1:

* Mujer 37 aos.
« AP.:
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o Neurofibromatosis tipo I.
o Embarazo sin incidencias con parto por cesarea. Alta a los 4 dias.
* 48 horas despues del alta (6 dias tras el alumbramiento):

o E.A.: aparicion subita de bultoma en lado izquierdo de cuello, doloroso. Dolor e
ingurgitacion en mama izquierda.

° TA de 70/40mmHg.

* TC: seudoaneurisma de arteria mamaria interna izda. con hemotorax, hemomediastino y
hematoma laterocervical izquierdos. (Fig. 1-8).

o Fig. 1y 2: TC: Reconstrucciones coronal (1) y VR (2). Imagen de adicion dependiente de
arteria mamaria interna izquierda con hemotorax, hemomediastino anterior y hematoma
laterocervical ipsilaterales.

o Fig. 3 y 4: Arteriografia de subclavia izquierda con sustraccion (3) y selectiva de mamaria
interna izquierda (4) identificando el gran seudoaneurisma dependiente de ella. Se identifica
mamaria interna distal al seudoaneurisma.

* Deterioro hemodinamico con disociacion electromecanica. Intubacion y colocacion de tubo de
drenaje toracico.

 Se infunden 8 CH, 2 Pool de Plaquetas, 6 Ul plasma, AC tranexdmico y fibrindgeno.

» Una vez estabilizada. Se solicita embolizacion.

o Fig. 5: Coils en arteria mamaria interna distales al seudoaneurisma.

o Fig. 6 y 7: Permeabilidad tras implantacion de coils en arteria mamaria interna proximal.

o Fig. 8: Embolizacion efectiva tras afiadir Onyx entre los coils proximales.

* Evolucion:

o Posteriormente se le practica toracotomia para evacuar el hematoma.

> Evoluciona de forma satisfactoria en U.C.I.

> 36 hs después de la cirugia presenta un sangrado masivo espontaneo en el mismo
hemitoérax que condiciona su muerte en apenas media hora.

CASO 2:

* Mujer de 40 afios, embarazada.
* Antecedentes personales: Neurorofibromatosis tipo I.
* Gestacion actual:
> Evolucion normal hasta semana 34 que ingresa por HTA.
° Se le da de alta con diagnostico de Preeclampsia leve para control en CC.EE.
o 7 dias después ingresa nuevamente por TA 166/90 en consulta.
o Durante su ingreso, tensiones dentro de rangos de levedad. Analiticas iguales a las del
ingreso y diuresis normales. Doppler fetal estable.
° Se decide induccion del parto en semana 37.
* Se inicia induccién a las 9:00 a.m.:
° TA 140-150/78-88 durante el dia.
o 19 horas: taquicardia. Al mismo tiempo, presenta dolor toracico izquierdo que irradia a
hombro "tipo contractura". T.A.: 143/86.
o CTG: sufrimiento fetal. Se decide cesarea de emergencia con anestesia general.
o Al despertar, hipoventilacion en hemitdrax izdo. con saturaciones bajas y necesidades de
02.
o Rx téra AP (directo): Fig. 9: hemitorax izquierdo velado con desplazamiento contralateral
del mediastino. Se decide TC por sospecha de hemotdrax masivo en paciente estable.
° TAC: hemotorax masivo izquierdo que asocia seudoaneurisma-rotura de arteria
mamaria interna izquierda.
= Fig. 10y 11: TC con contraste yodado: reconstrucciones coronal (10) y sagital MIP
(11). Seudoaneurisma de mamaria interna izquierda con hemotorax masivo izquierdo
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y desplazamiento mediastinico contralateral.
= Fig. 12 y 13: TC: reconstrucciones VR (12) y fusion VR-MIP (13) que muestra el
suedoaneurisma-rotura de la mamaria interna izquierda.
o Se avisa a cirujano toracico y a radidlogo intervencionista.
* Evolucion:
° Deterioro brusco con disociacion electromecanica y parada cardio-respiratoria.
o Se inicia RCP avanzada y se coloca tubo toracico, con salida de 1,5 L de sangre.
° A los 5-10 minutos toracotomia: con salida de 2-3 L de sangre. Se intenta packing.
o Coagulopatia masiva, se empieza masaje cardiaco interno.
o Exitus.

Imagenes en esta seccion:

Fig. 1: TC: Reconstruccion coronal. Imagen de adicion dependiente de arteria mamaria interna izquierda
con hemotodrax, hemomediastino anterior y hematoma laterocervical ipsilaterales.
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Fig. 2: TC: Reconstruccion VR. Seudoaneurisma dependiente de arteria mamaria interna izquierda.
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Fig. 3: Arteriografia de subclavia izquierda con sustraccion identificando el gran seudoaneurisma
dependiente de mamaria interna.
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Fig. 4: Arteriografia selectiva de mamaria interna izquierda dentificando el gran seudoaneurisma-rotura
de la misma.
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Fig. 5: Coils en arteria mamaria interna distales al seudoaneurisma. Técnica de embolizacion: sandwich.
Cateterizacion coaxial con microcatéter distal por dentro de catéter angiografico (curva MP).
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Fig. 6: Permeabilidad tras implantacion de coils en arteria mamaria interna proximal. Imagen con
sustraccion.
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Fig. 7: Permeabilidad tras implantacion de coils en arteria mamaria interna proximal.
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LIZACION COILS Y ONYX

Fig. 8: Embolizacion efectiva tras anadir Onyx entre los coils proximales.
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Fig. 9: Rx torax AP (directo): hemitorax izquierdo velado con desplazamiento contralateral del
mediastino.
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Fig. 10: TC con contraste yodado: reconstruccion coronal. Seudoaneurisma de mamaria interna
izquierda con hemotdrax masivo izquierdo, atelectasia pasiva completa del pulmon de dicho lado y
desplazamiento mediastinico contralateral.
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Fig. 11: TC con contraste yodado: reconstruccion sagital MIP. Mismos hallazgos que en imagen previa.
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Fig. 12: TC: reconstruccion VR que muestra el suedoaneurisma-rotura de la mamaria interna izquierda.
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Fig. 13: TC: reconstruccion fusion VR-MIP que muestra el suedoaneurisma-rotura de la mamaria interna
izquierda.

Resultados
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Las dos pacientes presentadas sufrieron sangrado toracico con resultado fatal, como consecuencia de
sendos seudoaneurismas-roturas de la arteria mamaria interna, que se revela como la dinica causa
descrita en nuestro centro.

En la literatura el principal origen de hemotérax en contexto de NF-I son los sangrados dependientes d¢
arterias intercostales y subclavia.

Conclusiones

El hemotorax espontaneo es una complicacion rara y potencialmente letal de la NF-I.

El embarazo de una mujer con NF-I debe considerarse como un embarazo de alto riesgo y requiere un
apropiado consejo genético y una vigilancia muy estrecha.

El papel del radidlogo intervencionista puede ser fundamental para el tratamiento en casos
embolizables.
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