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Presentamos el caso de un varén joven que fue diag-
nosticado de un tumor intravascular bronquioloalveolar
esclerosante, tras el estudio anatomopatolégico de una
biopsia pulmonar obtenida por toracotomia y posterior-
mente confirmado en el examen post morten. Se revisa la
bibliografia y se comenta el posible origen histogénico
del tumor.
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Intravascular bronchioloalveolar
and sclerosing tumor

The authors describe a young man who, after patholo-
gic study of a pulmonary biopsy obtained with thoraco-
tomy was diagnosed of intravascular bronchioloalveolar
sclerosing tumor. The diagnosis was confirmed post-
mortem. The pertinent literature is reviewed and the pos-
sible histogenic origin of the tumor discussed.

Introduccion

En 1975, Dail y Liebow'!, comunicaron en un
extracto 20 casos de un raro tumor pulmonar, pre-
viamente no descrito, al que llamaron tumor bron-
quiolo-alveolar intravascular (IVBAT). Spencer?
fue quien afladié el término de esclerosante en
1977. Aunque se considera como descripcion origi-
nal la de Dail del afio 75, al menos un caso super-
ponible habia sido publicado en 1973 por Farinac-
ci3, con el titulo de deciduosis pulmonar, caso que
hoy se admite como el primer IVBAT publicado.

Desde entonces han sido pocos los casos nuevos
bien documentados*'® y casi siempre aislados. La
unica serie importante se debe a Dail y Liebow!,
quienes en 1983, publican una revision de su expe-
riencia desde el aflo 1962, recogiendo los datos cli-
nicos, radiologicos y anatomopatologicos de 20 ca-
sos tipicos, despreciando 10 casos menos tipicos.

Las hipdtesis originales consideraban este raro
tumor como un carcinoma bronquiolo-alveolar,
con especial propension para la realizacion y la ex-
tensién vascular, pero posteriores investigaciones
han aclarado parcialmente su histogénesis, que se
adscribe hoy de forma casi uninime a un origen
endotelial, en base a los recientes estudios de
inmunohistoquimica y microscopia electrénica®>>10,
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Caso clinico

Varo6n de 29 afios, técnico en informatica, fumador; hace 10
afos es diagnosticado de «lesion intersticial pulmonar»,
quedando exento del servicio militar, que fue el motivo del reco-
nocimiento. Asintomdtico hasta junio 1983, en que refiere do-
lor torécico izquierdo, progresando y acompafiandose de pérdi-
da de peso, tos y disnea. Por esta historia ingresa en nuestro
centro en noviembre de 1983. La exploracion fisica era anodina,
destacando la ausencia de datos. El laboratorio mostrd un re-
cuento de las tres series hematoldgicas normal, con VSG
26 mm. La bioquimica por autoanalizador, el estudio de enzi-
mas hepaticas y el examen rutinario de orina fueron normales.
Seis muestras de esputo para Baar y cultivo fueron negativas y
cinco muestras para citologia no mostraron células neoplasicas.
Electrocardiograma normal. El examen radioldgico de junio 83
mostraba lesiones difusas en ambos campos pulmonares, re-
dondeadas de tamafio entre 0,3 y 1 cm, bien definidas. Alter-
nando con ellas habia un moderado componente reticular. No
se apreciaron adenopatias hiliares ni mediastinicas, ni en torax
simple ni en TC torécico.

La fibrobroncocoscopia no afladié datos significativos,
mostrando el estudio de la funcion pulmonar un patrén restric-
tivo en grado moderado. Con el diagnostico de lesion difusa
pulmonar se toma biopsia pulmonar por toracotomia. La biop-
sia pulmonar (fig. 1), mostré6 muy numerosos nodulos de cola-
racion blanquecina, moderadamente bien delimitado, de consis-
tencia media y didmetro oscilante entre 0,4y 1,2 cm. Microscé-
picamente los nodulos aparecian constituidos por masas bien
delimitadas de células, que variaban de forma, redonda a irre-
gular, entre las cuales existia un estroma moderadamente
abundante. Dichos nodulos eran menos celulares en el centro y
en algunos se apreci6 necrobiosis ocasional, sin llegar a sectores
hialinizados prominentes. No se vio calcificaciéon central. Los
nicleos no eran hipercromaticos y la actividad mitosica era
baja. Con frecuencia las células neoplasicas se extendian en pe-
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Fig. 1.
en posicion intersticial y en espacios alveolares (HE x40).

Nodulos tumorales bien deli en parénqui 4

riferia a espacios alveolares, en forma micropolipoidea, y ocu-
paban luces de bronquiolos, asi como de pequeilas arterias y ve-
nas. Adyacentes a los nédulos tumorales se vieron frecuentes
macréfagos hemosiderimicos e hiperplasia de neumocitos tipo
11, y en algan punto se objetivd progresion tumoral con «patron
bronquioloalveolar», debido a que las células neoplasicas se
adosaban a tabiques alveolares de la zona. Ocasionalmente
se vieron vacuolas citoplasmicas.

El examen ultraestructural (fig. 2) mostro células de tenden-
cia poliédrica, adosadas entre si, con ocasionales junciones de
tipo «zonula adherens». Se apreciaron vesiculas pinocitéticas y
abundantes microfilamentos, con ocasionales cuerpos densos
intracitoplasmicos, de morfologia compatible con «cuerpos de
Weibel-Palade». Algunas células o grupos de células se ro-
deaban de material de tipo membrana basal, y se identificaron
luces interculares e intracelulares (fig. 3).

A partir de esa fecha la evolucion es desfavorable con dete-
rioro progresivo de su funcion respiratoria, siendo éxitus a los
8 meses del diagnoéstico. El estudio post-mortem evidenci6 una
afectacion amplia y difusa en ambos pulmones, por multitud de
ndédulos neoplasicos, similares a los ya descritos en la biopsia,
que en ocasiones confluian para formar conglomerados mayo-
res. Se identificaron metastasis en pleura, ganglios linfaticos,
pericardio, higado y suprarrenales. Las metéstasis presentaron
una morfologia superponible a las lesiones pulmonares. Los
hallazgos fueron interpretados como diagnosticos de [IVBAT.

Comentario

El IVBAT es un proceso, con largas superviven-
cias, incluso de 15 aflos en un caso Dail y Liebow!,
si bien la duracién promedio en su serie fue de 4,6
aflos. En nuestro enfermo, las lesiones apreciadas
10 afios antes, permiten suponer una larga supervi-
vencia. En la tabla I, hemos recogido los hallazgos
de los casos de IVBAT publicados, desde 1975,
hasta julio de 1983, incluyendo nuestro caso perso-
nal (CP). Como puede observarse, la mayoria
corresponden a mujeres jOvenes, aunque ninguna
edad ni sexo parece respetada, siendo los limites 12
y 71 afos. Ningan autor ha encontrado otros datos
epidemioldgicos ni ambientales de interés; la ma-
yoria fueron hallazgos radiologicos asintomaticos,
pero pueden cursar con dolor torécico, disnea de
grado variable, tos y pérdida de peso, e incluso se
describen acropaquias'® y hemoptisis'?. La radiolo-
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gia, es en general alarmante®, y muy tipica, y se de-
fine en todos los casos por la presencia de lesiones
nodulillares o nodulares de tamafio variable entre
0,2 y 2 cm, bien delimitadas!. S6lo en un caso se
ha descrito lesion radiolégica unilateral®. Pueden
verse derrames pleurales!®, mientras que evidencia
de adenopatias hiliares no es habitual. El hallazgo
asociado mas comun, en vida, fue la linfadeni-
tis inespecifica, seguido de la afectacion hepatica,
al menos bioquimica, mientras que en series de
autopsia!, fue habitual la extension pleural con o
sin derrame, asi como a linfaticos hiliares y
mediastinicos. Aunque mas raro, se ha descrito
extension a pericardio y a diafragma, peritoneo,
epiplon y serosa intestinal®. La afectacion visceral
ma4s constante es la hepatica y muchas menos veces
bazo, rifion y médula dsea. Las metastasis semejan
el patron histologico de la lesién pulmonar. En
nuestro caso la extension metastasica fue amplia,
sobre todo a pleura, linfaticos del térax, higado y
rifién. La histogénesis de este raro tumor permane-
ce incierta. En principio se le supuso un origen
epitelial!, hipotesis que hoy ha sido abandonada,
quiza con la excepcioén de Ferrer-Roca’, quien en
1980, en un estudio ultraestructural de un caso

A

dotelial, estrech dosadas, con for-
macion de ocasionales hendiduras intercelulares. Cuerpos densos intraci-
toplasmicos (ME x10.000).

Fig. 3. Células tumorales con formacion de luces intercelulares
(ME x15.000).
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TABLA 1
Datos clinicos de IVBAT. Revision. 1975/83

Ferrer-R
1980

Corrin
1979
Azumi
1981

Sherman
1981
Weldon-
Linne
1981
Emery
1982
Marsh
1982
1983

CP

—
—_

N.° casos 3

—
—
—_—
—
—

Edad:

12-40 ailos 3
41-71 afios

Sexo.

Femenino 3 1
Masculino

Sintomas:

Asintomatico
Dolor toracico
Disnea

Tos

Pérdida peso
Hemoptisis
Acropaquias
Artralgias

—

—
—

]l wosas

propio, la mantiene. Spencer en 19772, comparaba
los hallazgos a los descritos para el angioma escle-
rosante, con lo que un posible origen vascular ya
era sugerido. La histologia de nuestro caso coinci-
de con la descrita como tipica. Algunos autores
han considerado de gran valor indicativo de un po-
sible origen mesenquimal’® a la disposiciéon de los
organelos citoplasmicos, incluyendo su dotacion
fibrilar. También se estima sugestivo de un origen
mesenquimal la presencia de &cido hialurénico en
el estroma®. Sin embargo Corrin® en sus tres casos
concede mds valor a la presencia en el citoplasma,
de estructuras microtubulares, que identifica con
los llamados cuerpos de Weibel-Palade, descritos
en 1964 en los endotelios vasculares y cardiacos y
que se admiten como marcadores endoteliales es-
pecificos. Esto le lleva a suponer que la célula de
origen podria ser la célula de reserva vasoactiva,
descrita por Steim en 1969°, y en consecuencia con
su hipétesis propone llamar a este tumor «sarcoma
vascular esclerosante».

En 1981, Weldon-Linne describe los mismos
hallazgos ultraestructurales, incluidos los cuerpos
de Weibel-Palade, y propone la denominacién de
«tumor angiogénico esclerosante»!'’. En informa-
cioén posterior, comunica que secciones del tumor
fijadas en formaldehido, fueron capaces de tefiirse
especificamente con antigenos relacionados con
factor VIII (factor VIII.R-AG) usando una técnica
de inmunoperioxidasa. El factor VIII.R-AG se
considera un marcador endotelial especifico.

En su revision de 1983 Dail y Liebow!, si bien no
ven auténticos cuerpos de Weibel-Palade, en-
cuentran hallazgos muy sugestivos de un origen en-
dotelial en la ultraestructura y consiguen tinciones
especificas para factor VIII.R-AG en piezas de
biopsia, pero no en piezas de autopsia. También
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nosotros suscribimos los hallazgos ultraestructura-
les antes referidos!*1°. Los espacios intercelulares
o la gran vacuola central, se han interpretado co-
mo intentos de formacién de luces vasculares*s y
Sherman® mas explicito, observa ademas capilares
engrosados y algunos pericitos anormales, o que le
lleva a afirmar un origen vascular.

Una complejidad histogénica similar indica que,
obviamente un mayor numero de casos permitira
un mejor conocimiento de este raro tumor pul-
monar.
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