Departamento de Circulacion Pulmonar

Caso Clinico

Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Dra. Laura Acosta l. 1
Dr. Fernando R. Gutiérrez 2

1. Clinica Universitaria Colombia. Bogota, Colombia
2. Mallinckrodt Institute of Radiology, Washington University School of Medicine. St. Louis, MO, USA

s s ClinicaUniversitaria Colombia

Sanitas Internacional

DEPARTAMENTO DE
Circulacion Pulmonar - ALAT
circulacionpulmonar@alatorax.org

Mallinckrodt Institute
of Radiology




Caso Clinico

Paciente femenina de 32 anos

Cuadro de 10 dias de evolucion consistente en dolor
toracico, disnea y tos seca.

Antecedente de parto 3 meses atras.

Ningun antecedente personal ni familiar para
mencionar.



Figura 1. Radiografia de tdrax. (a) Proyeccidon anteroposteriory (b) lateral. Opacidades
reticulares gruesas con distribucion difusa en ambos campos pulmonares. Cardiomegalia
leve. Sin evidencia de derrame pleural.



Figura 2. Tomografia de térax (a) axial y (b) reconstruccion sagital. Opacidades difusas en
vidrio esmerilado y engrosamiento liso de los septos interlobulillares con distribucion
difusa.



Figura 3. Reconstruccion 3D mediante tomografia computarizada de los parénquimas
pulmonares que demuestra engrosamiento de los septos interlobulillares



T T

\4D)

AD Vi

Al

u .

#

" E

Figura 4. RM de corazoén. Secuencia axial potenciada en T2. Dilatacion de la auricula (AD)
y ventriculo derecho (VD), fraccion de eyeccidon (FE) del ventriculo derecho de 13%.
Auricula izquierda (Al) disminuida de tamano y ventriculo izquierdo (VI) de tamafno

normal, FE 54%. Derrames pleurales bilaterales (*)




AP

Figuras 5a y b. RM de corazén. Secuencias axiales
potenciadas en T2.

Prominencia del tronco principal de la arteria
pulmonar (AP), con didmetro transverso de 37mm.
Auricula izquierda (Al) disminuida de tamafo.
Vena pulmonar inferior derecha de tamafio normal

(flecha).




Figuras 6. RM de corazdn. Secuencias (a) sagital y (b) axial de realce tardio. Sin evidencia
de realce tardio tras la administracion del medio de contraste que sugieran enfermedad
infiltrativa, cicatrices o infartos.



Otros hallazgos

Cateterismo cardiaco

— Hipertension pulmonar severa con marcada elevacion del gradiente

transpulmonar y de la resistencia vascular pulmonar

— Elevada diferencia AVO2 con disminucion del gasto e indice cardiaco.

Ventilacion/ perfusion

— Sin evidencia de embolismo pulmonar.



Diagnostico diferencial

Hipertension pulmonar arterial idiopatica
Edema pulmonar cardiogénico

Estenosis mitral

Mediastinitis fibrosante

Toxicidad pulmonar inducida por drogas

Enfermedades pulmonares intersticiales asociadas a
enfermedades del colageno

Enfermedades parenquimatosas avanzadas (sarcoidosis,
neumoconiosis)

Enfermedad pulmonar veno oclusiva
Hemangiomatosis capilar



Diagnhostico

Enfermedad pulmonar veno oclusiva



Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Descrita por primera vez en 1934 por Julius Hora en Alemania.

Causa rara de hipertension pulmonar arterial (HTP)

— 5—-20% de casos clasificados como HTP idiopatica

Presentacion 9 semanas a 60-70 ainos, con pico en los nifos y
adultos jovenes

— Adultos H>M 2:1
Incidencia anual 0,1- 0,2 casos por 1 millon de habitantes

Etiologia desconocida o como respuesta patologicas a estimulos
nocivos (inmune, infeccioso, genético, toxico, radiaciony
coagulopatico).



Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Sobrevida media menor de 3 anos a partir del diagnodstico.

— En pediatria |la progresion es rapida, falla cardiaca derechay
muerte en meses

Presentacion clinica:
— Aparicion insidiosa de disnea
— Tos crdnica

— Desaturacion con el ejercicio



Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Lecho capilar normal Enfermedad pulmonar veno oclusiva




Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Remodelamiento de las vénulas Enfermedad pulmonar veno oclusiva

poscapilares y venas interlobares
qgue conduce a engrosamiento
intimal, fibrosis, oclusion de la luz y
trombosis.

A\ Presion hidrostatica 2
congestion venosa vy linfatica 2
areas focales de edemay
hemorragia intraparenquimatosa

El tejido fibroso va de edematoso e
hipocelular a denso y rico en
colageno




Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Hallazgos hemodinamicos

Elevacion de la presion pulmonar arterial

Presion de cuna capilar pulmonar normal o
disminuida



Enfermedad pulmonar veno oclusiva

g2

Radiografia

Signos de HTP y
congestion poscapilar
— Prominencia de la

arteria pulmonar
principal (flecha)

— Lineas B de Kerley
(flechas delgadas)

— Derrame pleural



Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Signos de HTP y
congestion poscapilar

— Lineas B de Kerley
(flechas delgadas)

— Adenomegalias
mediastinales




Enfermedad pulmonar veno oclusiva

TC

Engrosamiento liso de
septos interlobulillares
UG ECEELES

Opacidades en vidrio
esmerilado

Nodulos
centrilobulillares
(flechas gruesas)

Areas de consolidacion
por hemorragia




Enfermedad pulmonar veno oclusiva

TC- RM

Prominencia de las
arterias pulmonares
centrales | AP




Enfermedad pulmonar veno oclusiva

TC—-RM

Dilatacion de las =
cavidades cardiacas

derechas VD
Auricula y ventriculo AD VI
izquierdos de tamafio | 3

normal o disminuido Al

Venas pulmonares de
calibre normal (flecha) *



Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Cateterismo cardiaco Ecocardiograma
derecho — Presion sistdlica de la
— Resistencia vascular arteria pulmonar A\

pulmonar A\ — VI de tamano normal
— Presion de cuia capilar — AD A\de tamafio
pulmonar normal o W — Hipertrofia del VD
— Presion arterial — Movimiento septal
pulmonar media A\ paraddjico

— Gasto cardiaco V¥



Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Otros métodos diagnosticos
Gammagrafia V/Q
Angiografia pulmonar

Dx clinico

Hipertension pulmonar arterial severa
Hallazgos radiologicos de edema pulmonar
Presion de oclusion de la arteria pulmonar normal

Dx definitivo = biopsia (alta morbimortalidad)



Enfermedad pulmonar veno oclusiva

Tratamiento

Farmacologico

— Terapia puente para el
trasplante

— No hay estudios que
comprueben su eficacia

— Vasodilatadores—> pueden
inducir edema pulmonar
mortal

— Inmunosupresores,
anticoagulantes y oxigeno

Trasplante pulmonar
0 corazon-pulmon es
la Unica opcion
curativa
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