
Resumen

La hemangiomatosis capilar pulmonar (HCP) es una causa rara de hipertensión pulmonar en la cual los 
pacientes generalmente son jóvenes con síntomas y signos relacionados a hipertensión pulmonar. El 
diagnóstico usualmente es post mortem. Típicamente es un proceso pulmonar difuso bilateral, pero pue-
de ser focal en algunas ocasiones. Histológicamente, se caracteriza por crecimiento de los capilares pe-
queños en el intersticio y paredes alveolares. Esta proliferación de capilares puede invadir los vasos pul-
monares pequeños y bronquios. Los reportes de HCP focal son escasos. Presentamos el caso de una 
mujer de 47 años diagnosticada con HCP focal.    
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Abstract
 
Pulmonary Capillary Hemangiomatosis 
(PCH) is a rare cause of pulmonary hy-
pertension in which patients are generally 
young with symptoms and signs related to 
pulmonary hypertension. The diagnosis is 
usually post mortem. It is typically a bilat-
eral diffuse pulmonary process, but it can 
be focal on some occasions. Histologically, 
it is characterized by growth of small capil-
laries in the interstitium and alveolar walls, 
this proliferation of capillaries can invade 
the small pulmonary vessels and bronchi. 
Reports of focal PCH are scarce, we pres-
ent the case of a 47 year-old woman diag-
nosed with focal PCH. 

 Keywords: Hemoptysis, Pulmonary Capillary Hemangiomatosis.

 
Introducción 
El primer caso de HCP fue descrito por Wagenvoort 
et al. en 1978.1 Esta enfermedad rara causa hiperten-
sión pulmonar2 y cerca del 30% de los casos presen-
tan hemoptisis.3 El diagnóstico usualmente es post 
mortem.4 La mayoría de los casos reportados con 
HCP muestran afección pulmonar bilateral y existen 
pocas publicaciones que describan de manera deta-
llada casos de HCP focal. El tratamiento de elección 
se desconoce, sin embargo, algunas alternativas son: 
trasplante pulmonar, neumonectomía e interferón 2 
alfa.5 

Caso clínico
Mujer de 47 años, con antecedentes de diabetes me-
llitus tipo 2, no fumadora. Acudió a nuestra institución 
con cuadro de tos hemoptoica de dos meses asocia-
do a diaforesis nocturna. A su ingreso: afebril, con sig-
nos vitales dentro de límites normales, con oximetría 
de pulso 92% aire ambiente. Al examen físico se des-
tacó únicamente estertores crepitantes finos ocasio-
nales en región infraescapular derecha.

 Los estudios complementarios y la radiografía de 
tórax (Figura 1), sin alteraciones. La tomografía torá-
cica (Figura 2) evidenció una lesión hipodensa hetero-
génea en lóbulo superior derecho de 5 x 4 cm, de 60 
UH más reforzamiento con el medio de contraste aso-

ciada a adenomegalias en las regiones 4R y 7 sin da-
tos sugerentes de hipertensión pulmonar.

La broncoscopia flexible mostró sangrado no acti-
vo proveniente del segmento posterior del lóbulo su-
perior derecho (Figura 3). Del lavado bronquial, los 
cultivos fueron negativos y la citología sin células ma-

Figura 1. 
Rayos X tórax de ingre-
so sin alteraciones apa-
rentes.

Figura 2. 
TC de tórax corte 
coronal, se aprecia 
lesión hipodensa 
(flecha) en lóbulo 
superior derecho.

Figura 3. 
Videobroncosco-
pía flexible mues-
tra sangrado acti-
vo en bronquio del 
lóbulo superior de-
recho (flecha).

Figura 4. 
Sección histológi-
ca (H-E) 4x mues-
tra engrosamiento 
de tabiques alveo-
lares secundario 
a proliferación de 
canales vasculares 
de calibre capilar 
(flecha) con cam-
bios congestivos 
acentuados (cabe-
za de flecha).
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lignas. La patología de la estación ganglionar 7 toma-
da por ultrasonido endobronquial (EBUS, por sus si-
glas en inglés) reportó elementos linfoides reactivos, 
sin evidencia de células atípicas.

Se le realizó lobectomía superior derecha con va-
ciamiento ganglionar y se diagnosticó hemangioma-
tosis capilar pulmonar focal por hallazgos microscópi-
cos (Figura 4) e inmunohistoquímicos positivos para 
CD34 y Factor VIII (Figuras 5 y 6). La evolución intra-
hospitalaria fue buena, sin presentar nuevamente he-
moptisis; por estabilidad clínica se indicó el alta a do-
micilio y actualmente se encuentra en seguimiento vía 
consulta externa. 

Discusión
En la actualidad, las publicaciones de hemangioma-
tosis capilar pulmonar focal (HCP) son escasas, inclu-
yen únicamente reportes y series de casos.5

La HCP junto con la enfermedad pulmonar veno-
oclusiva (EPVO) son causas de hipertensión arterial 
pulmonar (HAP) del grupo 1.6 Sin embargo, los pa-
cientes con HCP pueden o no desarrollar HAP.7

Se desconoce la etiología de la HCP y se ha pro-
puesto que puede ser genética con casos esporádi-
cos y familiares (autosómicos recesivos) asociados a 
mutaciones en el gen del factor de iniciación de la tra-
ducción 2a quinasa 4 eucariota (EIF2AK4): dicha mu-

tación se ha identificado con mayor frecuencia en la 
forma hereditaria que la esporádica.8,9 

Clínicamente, pueden presentar disnea, hemopti-
sis, fiebre y crepitantes a la auscultación10, pero nin-
guno de estos síntomas es patognomónico, por lo que 
se han propuesto puntajes clínicos de predicción pa-
ra un diagnóstico clínico temprano11 con buena sensi-
bilidad y especificidad para los casos con afección bi-
lateral. 

En esta paciente se ve una presentación atípica de 
HCP por su localización unilateral, considerando que 
generalmente causa afección bilateral en los estudios 
de imágenes.12 Inicialmente, sospechamos que podría 
ser una tumoración como adenocarcinoma o tumor 
del surco pulmonar superior; por tal motivo se reali-
zó EBUS, el cual no reportó atipía o malignidad. Da-
do que la lesión era limitada, se decidió realizar lobec-
tomía superior derecha y la paciente tuvo una buena 
evolución.

La presentación focal de HCP es muy rara por lo 
que Havlik et al. realizaron una revisión de 140 autop-
sias desde 1996 a 1999 en el Centro Médico de Asun-
tos de Veteranos, Albuquerque, Nuevo México, EUA, y 
encontraron una incidencia de 5,7%.5 Ninguno de los 
casos reportados reveló lesiones en el lóbulo superior 
derecho. Los rangos de edades de HCP descrito van 
de 6-71 años, siendo la mitad de género femenino.

Este caso comparte algunas similitudes con los re-
portados de HCP focal en la literatura mundial. Con-
cretamente, que no tenía afección bilateral en to-
mografía; no se documentó hipertensión pulmonar 
mediante ecocardiografía tras-torácica ni presentó 
datos sugerentes en la TC de tórax; la localización (ló-
bulo superior derecho) fue particular, ya que en otros 
reportes no se documentó afección a ese nivel. Sin 
embargo, debemos mencionar algunas diferencias en 
comparación con la serie de 8 casos con HCP focal de 
Havlik, específicamente, la edad (media de 68 años) y 
el género predominante (masculino).

Entre los diagnósticos diferenciales se encuentra 
la EPVO, pero los hallazgos histológicos son los que 
las diferencian.13

El diagnóstico de HCP es histológico y se caracteri-
za por una proliferación anormal de capilares peque-
ños de paredes delgadas que provocan la expansión 
de los tabiques alveolares. Los núcleos de las célu-
las endoteliales dentro de estas lesiones son suaves, 
sin atipia citológica ni actividad mitótica.13 Este caso 
contiene los hallazgos histológicos e inmunohistoquí-
micos clásicos de HCP.14 El tratamiento ideal aún no 
está establecido, siendo el trasplante pulmonar una 

Figura 5. 
Reacción de inmu-
nohistoquímica 
para CD34 resal-
ta la proliferación 
de vasos capilares 
que están reves-
tidos por células 
endoteliales que 
son positivos para 
CD34 (flecha).

Figura 6. 
Reacción de inmu-
nohistoquímica 
para Factor VIII. Se 
observa prolifera-
ción de vasos ca-
pilares que están 
revestidos por cé-
lulas endoteliales 
positivos a Factor 
VIII (flecha).
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opción. El pronóstico es malo, con una media de so-
brevida de 3 años después del diagnóstico.

Conclusión
Este es el primer caso reportado de HCP en nuestra 
institución, el cual nos hace recordar la importancia 
de un abordaje protocolizado de las lesiones pulmo-
nares para encontrar el diagnóstico que, en ocasio-
nes, su etiología puede ser muy excepcional.
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