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Hemangiopericitoma pulmonar primario )

Gheck for
Updates

Primary Pulmonary Hemangiopericytoma
Estimado Director:

La elevada prevalencia del cancer de pulmoén de origen epitelial
convierte a las neoplasias broncopulmonares de estirpe mesen-
quimal en rarezas que se observan muy ocasionalmente en la
practica clinica habitual. Presentamos el caso de una paciente remi-
tida a las consultas de neumologia para estudio por episodios
recidivantes de expectoracién hemoptoica autolimitada.

Se trata de una paciente mujer de 56 afios de edad, natural
de Venezuela, que acudié por presentar episodios autolimitados y
repetidos de expulsién de sangre con la tos, sin repercusiéon hemod-
indmica, oximétrica o hematimétrica. Habia sido diagnosticada
4 afios antes en su pais natal de una tumoracién sélida prevertebral
por TC, etiquetada como angioma toracico mediante toracotomia y
tratada mediante radioterapia (dosis total desconocida). Hernior-
rafia inguinal izquierda, histerectomia y doble anexectomia como
otros antecedentes quirtrgicos. La exploracién fisica fue anodina,
y tanto los valores analiticos del hemograma como los de la bio-
quimica se encontraban dentro de los valores de referencia. En la
radiografia tordcica se observo la presencia de una lesién subcarinal
redondeada. La tomografia computarizada confirmé la presencia
de una masa que realzaba su contenido con la introduccién de
contraste, de unos 8,5 x4,5cm de diametro, localizada inmedi-
atamente dorsal a la arteria pulmonar derecha y acompafada de
adenopatias paraadrticas y retroperitoneales.

La fibrobroncoscopia (fig. 1) objetivd la presencia de una
tumoracién violacea de superficie polilobulada asentada en la
carina principal y que ocluia casi en su totalidad la entrada del
bronquio principal izquierdo, pero sin impedir el paso del bron-
coscopio. El aspecto de la lesion endobronquial y el antecedente de
una lesién vascular intratoracica hicieron aconsejable no realizar
biopsias endoscépicas. Dias mas tarde, bajo anestesia general, se
realiz6 broncoscopia rigida con toma de biopsias, ocurriendo como
complicacién un sangrado severo que se controlé con diatermia, y
posterior arteriografia con embolizacién de ramas nutricias prove-
nientes de la arteria bronquial derecha. Las muestras bidpsicas
demostraron la presencia de numerosos vasos endotelizados con
pared fibrosa y una proliferacién densa constituida por células
de nucleos alargados dispuestos en haces de variable disposicién
espacial, sin observarse necrosis ni mitosis, siendo positiva para
marcadores CD34 y CD31, Ki-67 en menos de 5% y negativa para

marcadores epiteliales y musculares; hallazgos compatibles con un
hemangiopericitoma pulmonar.

Entre el 2 y el 6% de todos los tumores primarios del mediastino
son de estirpe mesenquimal. De entre ellos, el hemangiopericit-
oma es, a su vez, una rareza: se origina a partir de los pericitos
de Zimmerman, que forman parte de la capa externa alrededor
del endotelio de los capilares y se clasifica en la actualidad como
tumor perivascular. Supone menos del 2% de todos los sarcomas de
tejidos blandos! y aproximadamente el 1% de todos los tumores
de origen vascular?. Las localizaciones principales suelen ser el
tejido muscular de las extremidades, el tejido subcutaneo y el
retroperitoneo. La localizacion primaria toracica (habitualmente
mediastinica) es extremadamente infrecuente entre los heman-
giopericitomas, como atestigua la literatura revisada, con muy
pocos casos descritos>. A nivel pulmonar, los casos que se han pub-
licado han comenzado en su mayoria como ndédulos pulmonares
solitarios, siendo este el primer caso en nuestro conocimiento con
expresion endobronquial evidenciada por broncoscopia.

Este tipo de tumores suele comenzar con una gran variedad
de sintomatologia, en la que destaca la hemoptisis®. Las pruebas
de imagen, sobre todo la tomografia computarizada (TC) con y sin
contraste y la resonancia magnética (RM)!2, ayudan a visualizar la

Figura 1. Imagen obtenida durante la broncoscopia donde destaca la presencia de
una tumoracién polilobulada a la entrada del bronquio principal izquierdo.
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lesién y a suponer un origen vascular de esta, aunque no son por si
solas diagnésticas.

Los pericitomas suelen tener un comportamiento
impredecible®5; en el caso de nuestra paciente, tras el diag-
néstico inicial de angioma la lesién experimenté un crecimiento
lento sin manifestar clinica que hiciera sospechar malignidad.
Hallazgos que sugieren un comportamiento mas agresivo son:
tamafio superior a 10cm (con una probabilidad de metastasis
del 66%), la existencia de mas de 3 mitosis por campo, necrosis,
invasién pleural e invasion vascular’. En nuestro caso expuesto,
a pesar del tamafio de la lesién (8,5 x 4,5cm), la no existencia
de necrosis ni mitosis en la anatomia patolégica le conferian un
comportamiento poco agresivo hasta el momento del diagnéstico.
No puede obviarse, sin embargo, el hecho de que, al tratarse de un
tumor vascular endobronquial central de gran tamafio, existia un
elevado riesgo de complicaciones locales potencialmente fatales.

El tratamiento de este tipo de tumores se basa principalmente
en la reseccion quirdrgica de la lesién si ello fuese posible®. La
embolizacién previa de las ramas arteriales nutricias es siem-
pre recomendable. La radioterapia postoperatoria también juega
un papel relevante en este tipo de patologias, mientras que la
quimioterapia parece no tener un claro beneficio y se reserva para
casos seleccionados, siempre con intencién paliativa.

En nuestro caso, debido a la localizacién de la lesién y a los
tratamientos recibidos con anterioridad, se desestimo la reseccién
quirtrgica, optandose por la embolizacién tumoral, laimplantacién
de endoprétesisde siliconaenY de Dumony laradioterapia externa.
Dicha proétesis debi6 retirarse a los 6 meses por tos incoercible,
tras lo cual se realizaron sucesivos procedimientos de dilatacién
bronquial mediante broncoscopia rigida, en el Gltimo de los cuales
se produjo un sangrado bronquial masivo por rotura tumoral que
desemboco en el fallecimiento de la paciente.
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Fibrinolisis ambulatoria en el manejo del n
derrame maligno multiseptado

Ambulatory Fibrinolysis in the Management of Septated
Malignant Effusions

Estimado Director:

El derrame pleural maligno (DPM) es una de las complicaciones
de la enfermedad neoplasica avanzada, con una incidencia esti-
mada de 1/1.000 personas al afio'. Se estima que la prevalencia
del DPM ira en aumento en los préximos afios debido a una mayor
supervivencia de los pacientes con tumores activos.

En el DPM las tasas de curacién son escasas, siendo, por tanto,
en la mayoria de los casos un derrame recurrente. Este debuta con
aumento de la disnea habitual, tos, dolor toracico y empeoramiento
delacalidad de vida; por ello, se ha apostado por diferentes técnicas
terapéuticas con intencion paliativa. La pleurodesis era hace afios
la técnica de eleccién, sin embargo, el drenaje tunelizado (DT) cada
vez va cobrando mas importancia en la practica clinica?4. Durante
el seguimiento del catéter tunelizado, se puede observar hasta en el
14% de los pacientes, la formacién de septos de fibrina en el interior
del derrame®, como consecuencia de la actividad procoagulante y
del descenso de la actividad fibrinolitica de los DPM, lo que con-
tribuye al depésito de fibrina en el espacio pleural a la creacién
de septos que dificultan la evacuacién del derrame pleural en el
domicilio del paciente. El beneficio de la instilacién de uroquinasa
en estos casos ya ha sido sugerido por varios autores®’, algunos
de ellos, apuestan por dosis elevadas y prolongadas en el tiempo®.
Asi, Hsu et al., en 2006, recomiendan instilaciones repetidas de uro-

quinasa 100.000 Ul al dia durante 3 dias como minimo (alcanzando
un maximo de 9 dias y 900.000 Ul de uroquinasa)’; en cambio,
otros autores como Mishra et al., en 201819, utilizan 3 dosis de uro-
quinasa 100.000 Ul instilada en intervalos de 12 h, con una dosis
total de 300.000 Ul y una revisioén a las 24 h tras la altima dosis, sin
encontrar beneficio significativo en el grupo de la uroquinasa.

Presentamos a propésito de un caso clinico, el protocolo de
actuacién de nuestro hospital ante los DPM septados en los que
no se consigue débito eficaz.

Varén de 61 afios, remitido a la consulta externa de Neumologia
por sindrome general, disnea de minimos esfuerzos y derrame pleu-
ral recidivante. En el Servicio de Urgencias se habian realizado
2 toracocentesis diagnésticas y evacuadoras, objetivandose la exis-
tencia de un exudado linfocitario, con citologias negativas para
malignidad y con un débito total de 2.700 ml. En la consulta se real-
iza una ecografia toracica en la que se objetiva un engrosamiento
pleural; se solicita tomografia computarizada de térax, en la que se
evidencia derrame pleural derecho grado 111/1v que condiciona una
atelectasia del I16bulo inferior derecho, una imagen nodular de 2 cm
en el seno de esta y multiples engrosamientos nodulares pleurales
de aspecto tumoral. A nivel abdominal, destaca una adenopatia
patolégica retroperitoneal de 2cm de diametro mayor. Se real-
izan una biopsia pleural derecha ecoguiada y nueva toracentesis
evacuadora (la tercera en el plazo de una semana, con un débito
2.000 ml). La anatomia patolégica demostré una metastasis de car-
cinoma renal como neoplasia primaria.

Con el diagnéstico de DPM secundario a neoplasia renal en
estadio 1v, y ante la persistencia de derrame pleural, se decide,
tras explicarle las distintas alternativas terapéuticas al paciente,
la colocacién de un DT (IPC™ Pleural catheter, Rocket Medical®,
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