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Estenosis multiples de las arterias
pulmonares segmentarias:
Reporte de un caso
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RESUMEN

hipertension pulmonar severa, secundaria a estenosis de las arterias pulmonares

E ; e describe el caso clinico y el manejo de una paciente de 14 afios con diagnéstico de
segmentarias y subsegmentarias.
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ABSTRACT

Clinical case description of a 14 year old patient, with severe pulmonary hypertension caused by
segmental pulmonary arterial stenosis.
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PRESENTACION
DEL CASO

Una adolescente de 14 afios de edad consultd
por un cuadro clinico iniciado en la infancia con-
sistente en: cianosis y disnea en reposo, marca-
da intolerancia al ejercicio, y cuadros de sincope
a repeticion (clase funcional IV). Sus otros ante-
cedentes no revistieron importancia.

Al examen ffsico la paciente tenfa cianosis
peribucal y dificultad respiratoria leve, con pre-
sién arterial y pulso estables. La auscultacién
cardiopulmonar revelaba un soplo sistélico de
eyeccién paraesternal, y un punto de maximo
impulso (PMI) en regién subxifoidea. Los pulsos
periféricos eran simétricos y presentaba
acropaquia en dedos y manos. Se midid la pre-
sidn arterial pulmonar invasiva encontrando se-
vera hipertensién pulmonar (PSAP: 95 milimetros
de mercurio; mm Hg).

La arteriograffa pulmonar selectiva mostrd
hipoplasia moderada de las arterias pulmonares
principales y estenosis critica de todas las arte-
rias segmentarias y subsegmentarias pulmona-
res (figura 1).

Inicialmente se realizé un ultrasonido
intravascular con el fin de evaluar la naturaleza
de las lesiones y poder determinar si existia capa
media en los vasos afectados o se trataba de fi-

brosis constrictivas con ausencia de la capa mus-
cular. Las imégenes obtenidas mostraron un
marcado engrosamiento de la capa muscular, con
una intima y adventicia de aspecto normal. Es-
tos hallazgos nos permitieron tomar la decisiéon
de efectuar angioplastia con balén en la mayor
cantidad posible de vasos comprometidos y de
utilizar stents si fuese necesario para mantener
la permeabilidad de las arterias afectadas.

En una primera sesién se dilataron las arterias
segmentarias de los lébulos inferior izquierdo y
derecho asf como de los vasos subsegmentarios
de cada uno y se implantaron un total de tres
stents (figura 2).

Figura 1. Arteriografia pulmonar selectiva que
demuestra miiltiples estenosis arteriales pulmonares
bilaterales. Se cuantificé la presién sistélica de la
arteria pulmonar en 95 mm Hg.

Figura 2. A. Angioplastia con balén el la arteria lobar
inferior derecha. B. Angioplastia con doble balén en
la arteria lobar inferior izquierda. Posteriormente se
implantaron tres stents en esta arteria.
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La presion sistélica de la arteria pulmonar dismi-
nuyd a 80 mm Hg y no se presentd edema pul-
monar por reperfusién. A los dos meses de la
primera intervencion, la paciente referfa mejoria
en su clase funcional (disnea de medianos a gran-~
des esfuerzos y sin cianosis en reposo) y la pre-
sion de la arteria pulmonar disminuyé a 65 mm
Hg. Durante un segundo procedimiento en el cual
se dilataron las arterias al lébulo superior izquier-
do (figura 3), la paciente presentd un edema pul-
monar por reperfusion del drea dilatada, hemop-
tisis y espasmo severo de las arterias pulmona-
res con presiones suprasistémicas.

Figura 3. A. Implantacién de stent en la arteria lobar
superior izquierda. B. Resultado angiografico luego
de implantar los stents. Observe la presencia de
ramas subsegmentarias inexistentes en la angiografia
basal.

procedimiento se documenté una presién
sistélica de la arteria pulmonar de 45 mm Hg (fi-
gura 5).

Figura 4. Implantacién de stents en las arterias de la
lingula y el I6bulo superior izquierdo.

Figura 5. A. Arteriografia final de la arteria pulmonar
derecha. B. Arteriografia final de la arteria pulmonar
izquierda.

Este evento fue manejado exitosamente con &xi-
do nitrico inhalado. En un tercer procedimiento,
cuatro meses mas tarde, se dilataron las arterias
a los segmentos bésales del 16bulo superior iz~
quierdo utilizando éxido nitrico desde el inicio
de la intervencién (figura 4). A pesar de existir
edema pulmonar selectivo de todo el pulmén iz-
quierdo, las presiones de la arteria pulmonar no
se aumentaron y no se presentod corto-circuito
de derecha a izquierda a través del foramen oval.

Once meses luego del primer procedimiento, la

paciente lleva una vida normal y estd en clase
funcional I, (sin disnea ni cianosis). En el dltimo
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DISCUSION

La estenosis pulmonar multisegmentaria es una
patologia poco frecuente, de etiologia incierta,
asociada a cardiopatias congénitas complejas y
sindromes clinicos (Williams, Alagille, Noonan,
Rubéola congénita, Cutis Laxa, Ehlers-Danlos y
Silver)'. El prondstico a mediano y largo plazo
depende principalmente de las patologfas aso-
ciadas y/o de la aparicién de falla ventricular de-
recha y disnea rapidamente progresivas, en los
cuales se ha recomendado el trasplante pulmo-
nar como Unico tratamiento posible. Algunos
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estudios describen el manejo de esta patologia
con angioplastia con balén y stent ' Se reporta
frecuentemente la aparicion de un sindrome de
reperfusién post dilatacion de los segmentos
estendticos, consistente en edema pulmonar y
hemoptisis .

En nuestra institucién esta adolescente con es-
tenosis multiples de las arterias pulmonares
segmentarias se tratd en forma exitosa con ven-
tilacion mecanica y éxido nitrico inhalado, sien-
do el primer paciente con esta patologia mane-
jado percutaneamente con angioplastia con ba-
l6n e implantacion de stents en la ciudad de
Medellin.
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