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SOLICITUD DE AUTOPSIA

m Varon 67 afios
m Antecedentes patoldgicos:

Hipertension arterial pulmonar idiopatica grado IV NYHA y progresion de la
enfermedad a pesar de triple tratamiento combinado.

Insuficiencia respiratoria cronica grave agudizada. Hipoxemia refractaria.
Portador de reservorio.

Insuficiencia cardiaca cronica. Disfuncion de ventriculo derecho. Flutter auricular
revertido farmacoldgicamente.

Secuelas de TBC. SAOS moderado.

Otros: DM tipo 2. Insuficiencia renal cronica. Poliposis colon. Glaucoma Ol.
Dependencia para las ABVD. Estudio probable artritis gotosa.

|IQx: colecistectomia, 4 queratoplastias OD.

m Tto habitual: O2, epoprostenol, bosentan, revatio, digoxina, omeprazol, sertralina,
atorvastatina, seguril, insulina NPH, deprax, trangorex, anticoagulacion (Hem).
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AUTOPSIA CLINICA

m EXAMEN EXTERNO

Sexo: varon.

Edad: 67 afios, aparenta edad cronologica.

Sin alteraciones macroscopicas externas evidentes en:
Cabeza, 0jos, orejas, nariz, boca.

Abdomen, genitales externos y extremidades.

Piel: livideces postmortem.

m Torax: reservorio infraclavicular derecho.

m EXAMEN INTERNO

A la apertura de cavidades toracica, abdominal y pélvica no se
observan alteraciones macroscopicas de los 6rganos internos.
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DESCRIPCION MACROSCOPICA

m CARDIOPULMONAR:

Corazon: peso: 594 gr. Cardiomegalia.
V.D.: 5 mm. V.l.: 19 mm.

Valvula mitral: 73 mm. Valvula tricuspide : 100 mm. Valvula
pulmonar : 77 mm. Valvula adrtica: 84 mm. Calcificada.

Coronarias: sin alteraciones macroscopicas evidentes.

Aorta: paredes de aorta toracica y abdominal con placas de
ateroma, también a la salida de ambas arterias renales.

Pulmon: peso derecho: 1174 gr. Peso izquierdo: 847 gr.
Adherencias pleurocostales izquierdas. Ambos con peso
aumentado sin consolidaciones u otras lesiones focales
macroscopicas.

Traquea y laringe: sin alteraciones macroscopicas evidentes.
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DESCRIPCION MACROSCOPICA

m GASTROINTESTINAL - DIGESTIVO:

Eséfago y estomago: gastritis atréfica y minima gastritis petequial.
Duodeno, intestino delgado e intestino grueso: a su apertura no se
observan polipos intestinales.

Higado: peso: 1564 gr. Sin alteraciones macroscopicas evidentes.
Vesicula biliar: colecistectomizado.

Pancreas: peso: 126 gr. Sin alteraciones macroscopicas evidentes.

m GENITOURINARIO:

Rifiones: peso derecho: 142 gr. Peso izquierdo: 158 gr. Ambos
rinones presentan superficie granujienta y varias formaciones
quisticas superficiales de paredes finas y contenido seroso, de 1,5
cm de diametro. Cortical adelgazada.

Vejiga urinaria y prostata: sin alteraciones macroscopicas evidentes.
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DESCRIPCION MACROSCOPICA

m HEMATOLOGICO:

Bazo: 393 gr. Esplenomegalia leve.

Ganglios linfaticos: ganglios hiliares pulmonares de aspecto
antracotico.

m ENDOCRINO:

Suprarrenal: peso derecha: 15 gr. Peso izquierda: 21 gr. Sin
alteraciones macroscopicas evidentes.

Tiroides: peso: 50 gr. Sin alteraciones macroscopicas evidentes.

m SISTEMA NERVIOSO:

Cerebro: 1364 gr. Placa de ateroma en a. basilar. Lesion
hemorragica en lobulo parietal izquierdo (2 cm). Meninges y
corteza sin alteraciones.
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DIAGNOSTICOS MACROSCOPICOS
PROVISIONALES

Cadaver de varon de 67 afios de edad, que muestra:

Pulmones aumentados de peso sin lesiones focales.
Cardiomegalia.
Esplenomegalia leve.

Ambos riflones atroficos y con quistes serosos
superficiales.

Aterosclerosis.
m Lesion cerebral hemorragica en Iobulo parietal izquierdo.

CAUSA PROBABLE DE MUERTE
Exitus probablemente secundario a patologia respiratoria conocida.
Diagnostico definitivo tras estudio microscopico.
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HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

m Varias alteraciones con diferentes etiologias pero similar presentacion
clinica y a veces igual respuesta a tto medico.

m Sistema de clasificacion (Heath y Edwards, 1958): basado en estudios con
pacientes con patologia cardiaca congénita.

m Gradua la severidad solamente por la valoracion histologica.

m Revisado recientemente - se aplica al contexto de enfermedad cardiaca

congénita (intentos de extrapolar la gradacion a otros términos de HTP pueden ser
problematicos).

m Evaluar HE/IHQ: estado arterias, venas, linfaticos y parénquima pulmonar.
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CLASIFICACION HEATH Y EDWARDS

Grado | - Hipertrofia de la media de las arterias pulmonares y muscularizacion
de las arteriolas.

Grado Il - Proliferacion intimal celular arterial, normalmente con reaccion
endotelial celular.

Grado Il - La fibrosis laminar intimal concéntrica se hace mas prominente en
las arterias musculares.

Grado |V - Dilatacion progresiva generalizada de pequefas arterias junto a
desarrollo de lesiones plexiformes.

Grado V - Lesiones plexiformes y angiomatoides prominentes; depdsito de
hemosiderina presente.

Grado VI - Arteritis necrotizante.
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CLASIFICACION HEATH Y EDWARDS

1) Hipertrofia medial.

- La lesion méas temprana en desarrollarse y la mas extendida.

- El engrosamiento de la media se puede atribuir tanto a un aumento del nimero de
células musculares lisas como al aumento de su tamafo.

- Las pequeiias arteriolas normalmente no estan muscularizadas y pueden desarrollar
una capa de musculo liso en el proceso referido como muscularizacion de arteriolas.

- La intima sufre ademas proliferacion celular de miofibroblastos y c. musculares lisas,
con un pequeio deposito de elastina o colageno que puede formar una fibrosis intimal
laminar concéntrica en “capas de cebolla”, con fuerte tendencia a obliterar la luz
central.

- Se cree que la dilatacion de segmentos arteriales distales es el resultado de una
incompetencia muscular y de un aumento de la presion luminal, que resulta en grandes
lesiones angiomatoides / dilataciones.
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"
CLASIFICACION HEATH Y EDWARDS

2) Enfermedad avanzada.

- Un pequenio fragmento de pared arterial se hincha con fibrina, seguido de
destruccion de la capa muscular lisa y de la lamina elastica.

- Pueden formarse trombos (menos frecuente por el tto anticoagulante).

- Se puede ver necrosis fibrinoide sobre todo en las bifurcaciones del arbol
arterial.

- También puede verse vasculitis franca con exudado inflamatorio en la pared
y en el parénquima pulmonar circundante.
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CLASIFICACION HEATH Y EDWARDS

3) Lesiones plexiformes.

- La dltima alteracion en la secuencia de cambios.

- Sobre todo se observa en zonas distales de una bifurcacion de
pequefas arterias.

- La arteria se dilata y la luz se llena de plexos y canales vasculares
separados por células de nucleo hipercromatico y paredes adelgazadas.
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HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

La hipertrofia medial se correlaciona bien con la severidad de la HTP.
La hiperplasia intimal tiene mala correlacion, es relativamente inespecifica.

Las lesiones plexiformes son caracteristicas de la HTP idiopatica.

OMS: nueva clasificacion. La anterior, de 1975, se basaba en los criterios
patologicos e incluia:

- arteriopatia pulmonar plexogénica
- enfermedad veno-oclusiva pulmonar
- tromboembolismo pulmonar recurrente

La nueva propuesta recomienda combinar los datos patoldgicos con datos
clinicos y epidemiologicos.



CONCLUSIONES

- Prondstico y tratamiento:

Tipicamente dco tardio (dificultad biopsia).

Los ttos actuales han mejorado la Spv considerablemente: O2,
anticoagulacion con warfarina, vasodilatadores, prostaciclinas
(epoprostenaol).

La historia natural es de progresion irremediable a fallo cardiaco derecho,
con una media de supervivencia de 2,8 afios desde el dco hasta el
fallecimiento.

RESPONDIENDO A LA PREGUNTA DEL NEUMOLOGO:
¢ EN QUE ESTADIO SE ENCONTRABA EL PACIENTE?

Grado V

Lesiones plexiformes y angiomatoides prominentes
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¢ DUDAS?

¢ PREGUNTAS?

¢ COMENTARIOS?







