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Hemangiomatosis capilar pulmonar,
a proposito de un caso

RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente de 34 anos de edad que ingres6é
con cuadro clinico de disnea de grandes esfuerzos asociada con disnea
paroxistica nocturna y ortopnea. Los hallazgos radiolégicos indicaron
hipertension arterial pulmonar por lo que las evaluaciones se realizaron
de manera conjunta con el departamento de cardioneumologia para
establecer el diagnéstico. La evolucién térpida de la paciente culminé
en insuficiencia cardiaca y paro cardiorrespiratorio. La minima cantidad
de pacientes de este tipo reportados hace de éste un caso interesante.
Se realiza, asimismo, una revisién del tema.

Palabras clave: enfermedad pulmonar venooclusiva, hemangiomatosis
capilar pulmonar, difusién pulmonar de monéxido de carbono, tomo-
grafia computada de alta resolucion, hipertensién arterial pulmonar.

Pulmonary capillary hemangiomatosis,
discussion of a case

ABSTRACT

We present the case of a female patient, age 34 years, admitted with
clinical symptoms of exertional dyspnea associated with paroxysmal
nocturnal dyspnea and orthopnea. Radiological findings indicated
pulmonary arterial hypertension, for which reason evaluations were
conducted jointly with the department of cardiopneumology to estab-
lish the diagnosis. The patient’s torpid evolution culminated in heart
failure and cardiorespiratory arrest. The minimal number of patients
of this type reported makes this an interesting case. We also present a
review of the subject.

Key words: veno-occlusive pulmonary disease, pulmonary capillary
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CASO CLiNICO

Mujer de 34 ainos de edad, originaria del estado
de Guerrero, México; sin antecedentes persona-
les patolégicos y no patolégicos de importancia.
Ingres6 al hospital con un cuadro de disnea
de 10 meses de evolucién que aumenté desde
disnea de grandes esfuerzos a disnea en reposo
(asociada con disnea paroxistica nocturna). A
su ingreso se efectu6 una radiografia de térax
donde se observé parénquima pulmonar con
patron reticulonodular de distribucién y pro-
minencia hiliar de manera bilateral (Figura 1).
Posteriormente se realiz6 una tomografia de
torax (Figura 2) donde se encontraron datos
sugestivos de hipertension pulmonar (Figura 3),
nédulos centrilobulillares con predominio en
[6bulos inferiores asociados con engrosamiento
de los septos interlobulillares, cardiomegalia y
derrame pericardico. Se decidio internamiento
hospitalario con diagnéstico de hipertension
arterial pulmonar en estudio y se solicité evalua-
cién por parte del servicio de cardioneumologia.

Figura 1. Radiografia posteroanterior de térax con
prominencia hiliar bilateral y patrén reticulonodular.

Durante su estancia se reporté presion sistélica
de la arteria pulmonar de hasta 108 mmHg (com-
probandose por medio de cateterismo pulmonar)
asociada con dilatacién de cavidades derechas
que evolucioné hasta insuficiencia cardiaca
aguda manifestada por datos de bajo gasto e
hipoperfusion tisular, acidosis metabdlica, con-
gestién venosa pulmonar y sistémica; finalmente
ocurrié paro cardiorrespiratorio a pesar de las
medidas de soporte.

DISCUSION

La hemangiomatosis capilar pulmonar fue des-
crita por primera vez en 1978 por Wagenvoort.
Afecta a jévenes de entre 20 y 40 afios de edad
con una incidencia de 4 casos por cada millén
de individuos. Es un proceso que afecta de
manera bilateral y que puede ser mal diagnosti-
cado o relacionado con enfermedad pulmonar
venooclusiva; una de la claves es sospecharlo
en pacientes con hipertension pulmonar idio-
patica. Aunque se han descrito ciertos patrones
familiares puede ocurrir de manera esporadica.
Se presenta como hipertensién pulmonar con
sintomas indolentes que progresan a cor pulmo-
nale; en la mayoria de los casos las presiones
pulmonares suelen ser normales.

La hipertensién arterial pulmonar se define
como el aumento de la presion de las arterias
pulmonares en reposo, mayor de 25 mmHg,
evaluada a través de cateterizacion de las cavi-
dades derechas del corazén.' La mayoria de los
pacientes puede presentar tos, disnea, fatiga y
pérdida de peso; sin embargo, se han reportado
en series de autopsias casos asintomaticos de
enfermedad focal.? Otros sintomas asociados son
fiebre, infecciones del tracto respiratorio, hipo-
cratismo digital, trombocitopenia, hemotérax y
otras complicaciones hemorrdgicas.

La hemangiomatosis capilar pulmonar es una
causa rara de hipertension pulmonar, se caracte-
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Figura 2. Imagen de topograma. A) Patrén reticulonodular y reconstruccién axial de tomografia de alta resolu-
cién con medio de contraste. B) Prominencia del ventriculo derecho y patrén micronodular alveolar difuso en
vidrio despulido. Tomografia de alta resolucién con medio de contraste intravenoso, corte axial. C) Mdltiples
nédulos centrilobulillares en vidrio despulido, difusos, peribroncovasculares con prominencia de la vasculatura
pulmonar. Reconstruccién coronal a nivel de la carina. D) Pequefos nédulos centrilobulillares de predominio
derecho. E) Reconstruccion coronal en un corte mas posterior que confirma los nédulos centrilobulillares de

distribucion difusa.

Figura 3. Prominencia de la arteria pulmonar principal
y de sus ramas derecha e izquierda.

riza por la proliferacién de capilares que infiltran
de forma difusa el intersticio pulmonar y las

estructuras del parénquima pulmonar, especial-
mente las paredes de las venas y en menor grado
la de las arterias, bronquios y pleura e incluso
el pericardio, provocando una invasién de las
estructuras de soporte del lobulillo pulmonar
secundario provocando un colapso anormal a
la espiracion.

La proliferacién de células endoteliales gene-
ralmente no denota actividad neopldsica.’ En
una evaluaciéon funcional pulmonar descrita
por Mohammed, El-Gabaly y sus colaboradores*
se encontré proliferacion capilar que llena los
septos alveolares interrumpiendo el mecanismo
de intercambio gaseoso, disminuyendo el drea
superficial funcional pulmonar y la difusién
pulmonar de monéxido de carbono. Se dice
también que esto se agrava con el engrosamien-
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to de las estructuras vasculares dificultando el
aporte arterial y el drenaje venoso. Se genera
hemorragia pulmonar recurrente con formacién
de cicatrizacién y trombosis progresiva in situ 'y
posteriormente obliteracion vascular causada
por pequefios infartos. Se han descrito también
aumento en la expresién del factor de creci-
miento vascular endotelial y actividad del factor
derivado de plaquetas.®

La supervivencia media es de 3 afios debido a
la progresion del cor pulmonale que deriva en
insuficiencia cardiaca derecha y finalmente en
colapso cardiaco. En una revision de 35 casos,
realizada por el departamento de histopatologia
del Royal Brompton and Harefield Hospital de
Londres, Reino Unido, entre 1981 y 2005, las
manifestaciones clinicas fueron similares a las
de otras series; sin embargo, en esa serie el pre-
dominio por género fue de hombres jévenes a
diferencia de la mayoria de otras series realizadas
donde el predominio es del género femenino.

Hallazgos radiologicos

En la radiografia de térax (Figura 1) se puede
observar un patrén reticulonodular y engrosa-
miento de las lineas septales. En la tomografia
de alta resolucién (Figura 2) se pueden observar
multiples radioopacidades nodulares centrilo-
bulillares mal definidas, difusas y bilaterales;
proliferacion angiomatoide dentro de las es-
tructuras broncovasculares a lo largo de los
septos alveolares y de las paredes vasculares.
Conforme progresa la enfermedad los signos
secindarios clasicos de hipertensiéon pulmonar
se manifiestan, como el crecimiento de la arteria
principal pulmonary de las cavidades cardiacas
derechas (Figura 3).

En la hemangiomatosis capilar pulmonar se
pueden afectar las estructuras vasculares tanto
de venas como de capilares. Es necesario evaluar
al pulmén con estudios de tomografia de alta re-

solucion para detectar signos indistinguibles por
otros métodos y diferenciarlos de otras causas
de hipertensién pulmonar. Dicha distincion es
importante debido a que el tratamiento vasodi-
latador empleado en la hipertension pulmonar
estd contraindicado a los pacientes con heman-
giomatosis capilar pulmonar.

La hemangiomatosis capilar pulmonar pertene-
ce a un grupo heterogéneo de la hipertensién
arterial pulmonar (clasificacion clinica Evian)
y también se incluye con la enfermedad pul-
monar venooclusiva dentro de un subgrupo de
hipertension arterial pulmonar asociado con
involucramiento capilar venoso.® Se encuentra
en el grupo 1 de la clasificacién clinica actua-
lizada de hipertension pulmonar de Nice, en el
apartado 1, junto con la enfermedad pulmonar
venooclusiva.® La enfermedad pulmonar venoo-
clusiva tiene algunos signos indistinguibles de
la hemangiomatosis capilar pulmonar; un dato
importante para su diferenciacion es el engro-
samiento septal liso en la enfermedad pulmonar
venooclusiva que, en el caso de la hemangioma-
tosis capilar pulmonar, es nodular.

Algunos autores consideran que la hemangio-
matosis capilar pulmonar es una secuela de la
enfermedad pulmonar venooclusiva y que la
proliferacion capilar es un intento por establecer
una circulacion colateral alrededor de las venas
ocluidas. El trasplante pulmonar sigue siendo
el Gnico tratamiento definitivo; los trasplantes
cardiopulmonares se reservan para pacientes con
cardiopatias congénitas complejas. Sin embargo,
entre otras medidas de tratamiento se encuentran
inmunodepresores, terapia antiangiogénesis,
neumonectomia y terapia sintomatica.

CONCLUSION

La hemangiomatosis capilar pulmonar es una
enfermedad rara, benigna, pero que sin embargo
tiene un desenlace mortal y debe ser considerada
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siempre dentro de las posibilidades en los casos
de hipertensién pulmonar idiopatica. La tomo-
grafia d alta resolucién es un excelente método
para diagnosticar esta afeccién pero la biopsia
es fundamental para su confirmacion final. Se ha
descrito que los trasplantes pulmonar o cardio-
pulmonar son los Gnicos tratamientos definitivos.
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