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Resumen

El aneurisma de la arteria pulmonar (AAP) es una patologia poco frecuente, con una prevalencia
estimada en 0,06 %,; si bien sus mecanismos fisiopatoldgicos alin se encuentran en estudio, se cree
que la principal causa es el incremento de la presion y/o del flujo a través de la arteria pulmonar
(AP), como sucede en la hipertension pulmonar y el sindrome de Eisenmenger. Con frecuencia el
AAP tiene un curso asintomatico o desencadena sintomas inespecificos, pero sus complicaciones
pueden presentarse con independencia de los sintomas y llegar a tener un desenlace fatal. En el
presente articulo se realiza una revision de la literatura y se presentan dos casos de AAP.

Summary

Pulmonary artery aneurysm (PAA) is a rare disease with an estimated prevalence of 0.06%.
Although its pathophysiological mechanisms are still under study, the main cause is believed to
be an increased pressure and/or flow through the pulmonary artery (PA), as occurs in pulmonary
hypertension and Eisenmenger syndrome. PAA often has an asymptomatic course or triggers
nonspecific symptoms, but its complications can occur regardless of the symptoms and be fatal.
In this article, a literature review is carried out and two cases of PAA are reported.

comparada con el aneurisma de aorta abdominal (2-7 %
en hombres y 1 % en mujeres mayores de 65 afios) (7)
y el aneurisma de aorta tordcica (0,16 %) (8). Se ha
identificado que el AAP puede ser idiopatico o secun-

Introduccién

Un aneurisma verdadero es la dilatacion focal de un
vaso sanguineo que compromete las tres capas que com-
ponen su pared (1), a diferencia de los pseudoaneurismas

que no cumplen esta regla. Los procesos aneurismati-
cos de la arteria pulmonar (AAP) ocurren en el tronco
principal, que normalmente tiene un diametro de hasta
29 mm en hombres y 27 mm en mujeres, y/o en alguna
de sus ramas (2). A pesar de ser una patologia conocida
desde hace mas de cien afios, aun hay discrepancias en
la literatura sobre los parametros para definir la presencia
de un AAP; algunos autores consideran AAP cuando es
mayor de 40 mm (3), y otros tienen en cuenta un dia-
metro troncular mayor de 45 mm y/o mayor de 30 mm
en una de las ramas de la arteria pulmonar (AP) (4). Sin
embargo, hay un consenso parcial en que una dilatacion
superior a 1,5 veces el limite superior de la normalidad
(43,4 mm en hombres y 40,4 mm en mujeres) es diag-
néstico de esta patologia (5).

Los AAP son raros, se desconoce su epidemiologia
global. Un estudio con mas de 100.000 necropsias
identific6 ocho casos, lo que muestra unarazén de 1 en
13.696, y una prevalencia de 0,06 % (6), la cual es baja
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dario a diversas enfermedades, incluyendo cardiopatias
conggénitas, infecciones bacterianas y micobacterianas,
sindrome de Marfan e hipertension pulmonar, entre otras
(9); sin embargo, se observa una incidencia significati-
vamente mayor (1,25 %) en pacientes con hipertension
pulmonar intensa de cualquier causa y en pacientes con
sindrome de Eisenmenger (6 %) (4).

Aunque su prevalencia es baja, la tasa de mortalidad
asociada con la rotura de AAP se ha estimado entre
50 % y 100 %, produciendo la muerte por aspiracion
y asfixia tras una hemorragia intrapulmonar; ademas,
el AAP puede conducir a diseccion de la AP y muerte
subita aun en pacientes asintomaticos (10,11). En este
articulo se presentan una revision de la literatura y dos
casos de AAP.

Fisiopatologia
Aunque hay poca informacion sobre la fisiopa-
tologia del AAP, se ha propuesto que los cambios
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estructurales del colageno y la elastina de las paredes arteriales pue-
den jugar un papel importante, sobre todo bajo la influencia de una
presion esfenoidal pulmonar elevada (1). Se ha observado que tanto la
hipertension arterial pulmonar como el aneurisma de la aorta toracica
comparten cascadas moleculares que favorecen cambios en la matriz
extracelular y remodelamiento vascular, por lo que podrian existir
algunos mecanismos comunes entre la formacion de aneurismas de la
aorta toracica y aneurismas de la AP, teniendo en cuenta la asociacion
que tienen la hipertension arterial pulmonar y el AAP (12).

Clasificacion

Los AAP se clasifican segtn la presion en la arteria pulmonar, en
aneurisma de presiones altas y bajas, y se subdividen de acuerdo con
sus respectivas etiologias (2).

* Presion alta:
- Hipertension pulmonar asociada con enfermedades cardiacas
congénitas
- Otros tipos de hipertension pulmonar
* Presion baja:
- Dilatacion de la AP con anomalias tisulares, como factores
genéticos, infecciosos e inflamatorios
- Dilatacion idiopatica y posestendtica de la AP
- Dilatacion de la AP causada por un alto flujo a través de
la AP, como insuficiencia grave de la valvula pulmonar
- Restrepo y Carswell (4) proponen otra clasificacion de
acuerdo con el tipo de vaso afectado, en la cual divide los
AAP en causas congénitas y adquiridas.

Manifestaciones clinicas

Los AAP usualmente son asintomaticos, por lo tanto, su hallazgo
suele ser incidental a través de imagenes diagnosticas en el estudio de
otras patologias (1), como en los casos que se presentaran mas adelante
en este articulo.

Los sintomas de un AAP, si se presentan, son indeterminados,
especialmente dolor toracico, tos, disnea, palpitaciones, hemoptisis,
cianosis central, y otros menos comunes como el soplo sistolico y/o
diastolico en tercer espacio intercostal izquierdo, hipertrofia ventricular,
regurgitacion tricuspidea, episodios sincopales y multiples embolias
pulmonares (1).

La hemoptisis se considera un signo de mal pronéstico, dado que
puede indicar rotura inminente del aneurisma, situacion en la cual se
presentan hemorragia letal, asfixia y muerte subita, por lo que requiere
intervencion inmediata (1,13,14).

Diagnéstico

El diagndstico de AAP suele hacerse durante la necropsia o en
imagenes diagnosticas, usualmente solicitadas por otro motivo. Las
caracteristicas radiologicas en la radiografia de térax son inespecificas, y
el hallazgo mas sugestivo es la prominencia del hilio pulmonar; aunque
también se pueden encontrar signos indirectos, como el crecimiento de
cavidades cardiacas derechas (14).
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El ecocardiograma puede revelar un aumento del diametro del
tronco de la AP mayor al limite superior de la normalidad observado
en la ventana del tracto de salida del ventriculo derecho/AP, asi como
signos indirectos de la presencia de un AAP (2).

La angiotomografia contrastada y la cardiorresonancia permiten
una apreciacion detallada de la anatomia de la AP, por lo que son los
métodos ideales para determinar su diametro (1,14).

Tratamiento

El tratamiento debe ser orientado a la etiologia del AAP, priorizando
el menos invasivo con resultados mas duraderos. Se puede optar por un
manejo conservador, que incluye el seguimiento radiologico del AAP;
0 uno quirurgico, el cual cuenta con diversas técnicas que, sin embargo,
conlleva mayor riesgo de morbimortalidad, especialmente en el paciente
con hipertension pulmonar o multiples comorbilidades (5,10).

El manejo conservador puede ser preferible en pacientes asinto-
maticos; sin embargo, si la enfermedad progresa o aparecen sintomas,
se deben reevaluar cambios en el tratamiento (1).

Pronéstico

Los AAP constituyen una anomalia vascular poco usual, de dificil
diagnodstico y de pronodstico incierto, pero con riesgo potencial de
complicaciones fatales. No se ha determinado un diametro critico que
sugiera rotura inminente del AAP u otras complicaciones, por lo que
la conducta por seguir debe tener en cuenta la etiologia, el tamafio,
la presencia de hipertension pulmonar y la clinica del paciente (15).

Es necesario enfatizar en que esta enfermedad puede ser consecuen-
cia directa de la hipertension pulmonar y del sindrome de Eisenmenger,
y una de sus posibles complicaciones es la embolia pulmonar (4).

Como se ha visto, es imprescindible disponer de las herramientas
adecuadas para su diagnostico y manejo oportuno, basado en la mejor
evidencia cientifica disponible y, ante la ausencia de recomendaciones
claras al respecto, la individualizacion de cada paciente.

Caso 1

Paciente femenina de 77 afios de edad, quien acude al servicio de
urgencias por cuadro clinico de dos semanas de evolucion consistente
en disnea progresiva que se desarrolla hasta ortopnea dos dias antes
de la consulta. La paciente tiene antecedente de hipertension pulmonar
grave del grupo 1, comunicacion interauricular, fibrilacion auricular
permanente, hipertrofia ventricular izquierda grave, hipotiroidismo en
suplencia, y sobrepeso, manejados farmacoldgicamente con bosentan,
sildenafilo, dabigatran y levotiroxina.

Al momento del ingreso, la paciente tiene saturacion periférica de
oxigeno de 76 %. Como datos positivos, al examen fisico la paciente se
encuentra con polipnea, ruidos cardiacos arritmicos, edema simétrico
de miembros inferiores grado I, y acropaquia.

Se realiza una radiografia de torax portatil en proyeccion anteropos-
terior que evidencia ensanchamiento del pediculo vascular, prominencia
de los hilios pulmonares y cardiomegalia global. Adicionalmente,
observa una opacidad redondeada homogénea en el tercio medio del pa-
rénquima pulmonar derecho con un diametro de 77 x 56 mm (figura 1).
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Figura 1. RX de térax portatil en proyeccion anteroposterior: ensanchamiento
del pediculo vascular, prominencia de los hilios pulmonares y cardiomegalia
global. Adicionalmente, se observa una opacidad redondeada homogénea
en tercio medio del parénquima pulmonar derecho con un didmetro de
77 x 56 mm.

Figura 3. TAC de tdérax, axial con medio de contraste en ventana para
mediastino: se aprecia dilatacién de la rama derecha de la arteria pulmonar
(52 mm), con defecto de opacificacidn excéntrico en relacion con cambios
por embolia pulmonar crénica.
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Figura 2. TAC, axial, con medio de contraste en ventana para mediastino:
se aprecia dilataciéon del tronco de la AP (48 mm).

Figura 4. TAC axial en fase simple en ventana para mediastino: se aprecia
dilatacién de la rama derecha de la arteria pulmonar y calcificaciones
lineales de las paredes arteriales como signos de embolia pulmonar crénica.

Figura 5. Imagen de scout view de angiotomografia de térax en proyeccién
anteroposterior: se identifica cardiomegalia, ensanchamiento mediastinal,
dilatacién del tronco de la AP y prominencia del hilio pulmonar izquierdo,
como signos indirectos de hipertensiéon pulmonar.
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Figura 6. Angiotomografia de térax, axial, en fase contrastada en ventana
para mediastino: se evidencia dilatacion fusiforme del tronco de la AP de 66
mm, el didmetro del tronco de la AP es mas de 1,5 veces el limite superior
de la normalidad.
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Figura 7. Reconstruccién en maxima intensidad de proyeccion (MIP) sagital
de angiotomografia de térax con medio de contraste: se evidencia dilatacion
fusiforme del tronco de la AP sin compromiso de las ramas principales.

Asi mismo, se realiza una TAC de térax con medio de contraste
que muestra una dilatacion del tronco de la arteria pulmonar (48 mm)
(figura 2), y coexistencia de dilatacion de la rama derecha de la AP
(correspondiente a la opacidad visualizada en la radiografia de torax)
que alcanza un didametro maximo de 52 mm, asociado a defectos de
opacificacion excéntricos por trombosis de caracteristicas cronicas y
calcificaciones lineales de las paredes arteriales (figuras 3 y 4).

Adicionalmente, los gases arteriales revelan que la paciente cursa
con una acidosis respiratoria leve y tiene un trastorno fuerte de la oxi-
genacion, con una relacién PaO,/FiO, de 55,8. Se optimiza el manejo
de las patologias de base de la paciente, a quien posteriormente se le
da egreso. Seis dias después, la familia informa el fallecimiento de la
paciente en su domicilio.

Caso 2

Paciente femenina de 69 afios de edad hospitalizada por el ser-
vicio de cirugia general por cuadro clinico de obstruccion intestinal
por bridas, resuelto con manejo médico, quien tiene antecedente de
hipertension arterial, asma y neumopatia cronica en estudio por ex-
posicion al humo de lefia, en manejo farmacologico con salbutamol,
beclometasona, losartdn y omeprazol.

Durante la estancia hospitalaria presenta dolor toracico subito tipo
opresivo de intensidad 7/10, asociado a disnea y diaforesis con satu-
racion periférica de oxigeno de 88 %. Al examen fisico se encuentran
signos vitales estables, sin hallazgos relevantes. Se realiza un electro-
cardiograma que muestra signos de bloqueo de la rama izquierda; se
toman biomarcadores cardiacos, los cuales son negativos, por lo que
se descarta sindrome coronario agudo. En la radiografia de toérax se
observa cardiomegalia sin otras anomalias (figura 5).

Se realiza un ecocardiograma transtoracico que muestra leve dilatacion
del ventriculo derecho con funcidn sistdlica conservada y dilatacion biau-
ricular de predominio derecho, con probable hipertension pulmonar leve.

Adicionalmente, se realiza angiotomografia de térax, en la cual se
observa dilatacion fusiforme del tronco de la AP (66 mm) (figuras 6
y 7), sin evidencia de émbolos endoluminales en este ni en sus ramas
principales; no se encontraron otras anomalias. Los exdmenes paracli-
nicos normales descartan otras alteraciones.
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Conclusiones

E1 AAP esuna patologia poco frecuente, por lo general asintomati-
ca, que habitualmente se diagnostica en estudios de necropsia y que se
puede encontrar de manera incidental en estudios de imagen de torax
en diferentes modalidades. Aunque los criterios diagnésticos aun son
debatidos, el diametro del tronco de la arteria pulmonar mayor a 1,5
veces el diametro superior de la normalidad (43,4 mm en hombres y
40,4 mm en mujeres) es el parametro mas aceptado para imagenes de
TACy RM.
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