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RESUMEN

La diseccién de la arteria pulmonar es una enfermedad extremadamente rara que se
relaciona con la presencia de hipertension pulmonar grave de larga evolucion, en el
curso de cardiopatias congénitas o de hipertension pulmonar primaria. Se presenta el
caso de una mujer, con antecedentes de comunicacién interauricular tipo ostium
secundum que se neg6 a recibir tratamiento quirurgico y presentd hipertension pul-
monar suprasistémica que desarrollé un sindrome de Eisenmenger en el curso de su
evolucion natural, y acude a nuestro centro por dolor precordial y disnea en reposo
donde se diagnostica diseccion de la arteria pulmonar.

Palabras clave: Diseccion de arteria pulmonar, Sindrome de Eisenmenger, Cardiopa-
tias congénitas

Pulmonary artery dissection. Case report

ABSTRACT

The dissection of the pulmonary artery is an extremely rare disease that is related to
the presence of severe pulmonary hypertension of long evolution, in the course of
congenital heart diseases or primary pulmonary hypertension. This is the case of a
woman with a history of ostium secundum type atrial septal defect that refused to
undergo surgical treatment and presented suprasystemic pulmonary hypertension
secondary to Eisenmenger’s syndrome, in the course of its natural evolution, and
comes to our hospital complaining of chest pain and dyspnea at rest, and where pul-
monary artery dissection was diagnosed.

Key words: Pulmonary artery dissection, Eisenmeger’s syndrome, congenital cardiac
diseases

INTRODUCCION
La comunicacién interauricular (CIA) es la cardiopatia congénita aciandtica
mas frecuente en la edad adulta, presente en el 40 % de los adultos con
cardiopatias congénitas”.

Si esta enfermedad no es diagnosticada y corregida a edades tempranas,
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puede condicionar a la aparicion de hipertension pul-
monar en la adultez, con la consecuente dilatacion del
arbol pulmonar® y la posibilidad de desarrollar disec-
cion de la arteria pulmonar (TAP).

De acuerdo a la bibliografia consultada, la diseccion
suele presentarse en el sitio donde la pared vascular
pulmonar se torna muy labil en relacidn a los cambios
de presiones pulmonares existentes.

Seguin Senbaklavaci et al.?, el primer caso clinico
fue presentado post-mdrtem en 1862 por Walshe.
Desde entonces han existido escasos informes de pa-
cientes diagnosticados mediante técnicas invasivas*
como la angiografia pulmonar, o estudios post-mdrtem
en el 50 % de los casos, lo cual se debe a su frecuente
presentaciéon como shock cardiogénico o muerte subi-
ta, aunque existen comunicaciones de pacientes cuyos
sintomas se limitan a dolor precordial o disnea de re-
poso y que se han diagnosticado durante la vida®*.

En este articulo se describe, por primera vez en
Cuba, el diagnéstico in vivo de una paciente con disec-
cién del TAP.

CASO CLINICO
Mujer de 52 anos de edad y color de piel blanca, con
antecedentes de CIA tipo ostium secundum no corre-
gida e hipertensién pulmonar desde 1983, que desa-
rrolla sindrome de Eisenmenger en el curso de su
evolucién natural y que acude a nuestro centro hospi-
talario con un episodio de dolor precordial, acompania-
do de disnea en reposo asociada a tos y hemoptisis,
por lo cual se decide ingreso.

Al examen fisico se constaté facies angustiosa, cia-
nosis peribucal (Figura 1A), dedos hipocraticos (Figura
1B), pectum carinatum y edema en miembros inferio-

res. A nivel del aparato respiratorio se aprecio dis-
minucién global del murmullo vesicular y estertores
crepitantes hasta el tercio medio de ambos hemitdrax.
Al examen del aparato cardiovascular se encontré
pulso arterial de amplitud aumentada, ingurgitacion
yugular, apex cardiaco desplazado hacia el IV espacio
intercostal izquierdo y ventriculo derecho (VD) palpa-
ble. A la auscultacidon se encontré un primer ruido
normal, el segundo, acentuado a expensas de com-
ponente pulmonar, con desdoblamiento constante;
presencia de cuarto ruido derecho y soplo diastdlico
precoz IV/VI (Graham-Steel) audible en foco pulmonar
que se irradiaba al borde esternal izquierdo. Ademas,
en foco tricuspideo se ausculté un soplo holosistdlico
gue aumentaba con la inspiracion, de intensidad Il1/VI,
irradiado al apéndice xifoides, borde esternal derecho
y linea axilar anterior izquierda. En el abdomen se pal-
pd hepatomegalia a predominio del I6bulo izquierdo,
que rebasaba en 4 cm el reborde costal, y la maniobra
de reflujo hepato-yugular fue positiva.

Los parametros hemo-bioquimicos se encontraban
dentro de limites normales.

El electrocardiograma de superficie mostré un
aumento de voltaje de la onda P, patrén de bloqueo
de rama derecha e hipertrofia de VD, con signos de
sobrecarga sistolica.

La radiografia de tdrax (vista podstero-anterior)
revelé gran cardiomegalia a predominio del VD con
enorme dilatacién de auricula derecha (AD) y dilata-
cién aneurismatica del TAP (Figura 1C). Ademas, au-
sencia de trama vascular hacia la periferia de ambos
pulmones (tercio externo) propia de la hipertensién de
larga evolucién, lo que algunos denominan “playas
pulmonares”.

Figura 1. A. Presencia de cianosis peribucal. B. Dedos hipocraticos o en “palillo de tambor”. C. Radiografia de torax. Notense

la enorme dilatacion del arco medio y de las ramas arteriales pulmonares, y la ausencia de trama vascular pulmonar periférica.
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Tabla. Valores de los parametros ecocardiograficos al ingreso.

Medicion

Parametro ecocardiografico

MODO BIDIMENSIONAL
Auricula derecha

Didmetro longitudinal 45 mm
Diametro transversal 32 mm
Area 14cm?
Volumen 44 ml
Ventriculo derecho

Diametro basal 43 mm
Diametro medio 36 mm
Didmetro longitudinal 61 mm

Pared libre 7 mm
Banda moderadora 8 mm

Tronco de la arteria pulmonar 79,8 mm
Ramaderecha 31,7 mm
Rama izquierda 26 mm
CIA
Tipo ostium secundum 20 mm
Vena cava inferior
Didmetro en espiracion 24,2 mm
Didmetro en inspiracién 17,7 mm
Colapso inspiratorio <50 %
Funcion del ventriculo derecho
Excursidn sistélica del plano anular
. , 14 mm
tricuspideo
Velocidad del anillo lateral tricuspideo
. 9,1 cm/s
por Doppler tisular
Acortamiento fraccional 15,7 %

Fraccién de eyeccion 34 %
HEMODINAMICA DOPPLER

Area del chorro de insuficiencia tricuspidea 12,5 cm?
Gradiente maximo 88 mmHg
Gradiente medio 48 mmHg
Presiéon estimadaen AD 20 mmHg
Presidn sistdlica estimada en TAP 108 mmHg
Presion media en TAP 68 mmHg

Tiempo de aceleraciéon pulmonar 46 ms

HCQ HNDS AMEIJEIRAS

En el ecocardiograma se
demostré el gran crecimien-
to de las cavidades derechas,
donde el VD configuraba el
apex del corazén, y presen-
cia de gran hipertrofia de sus
paredes y de la banda mode-
radora, con funcion sistdlica
global moderadamente dis-
minuida. En la tabla se mues-
tran las mediciones precisas.

Existia dilatacion aneuris-

Figura 2. A. Dilatacion aneurismatica del TAP y sus ramas, con presencia de trombo en la
rama derecha (RD). B. Colgajo intimal (flechas) con enlentecimiento de flujoy

matica del TAP (Figura 2A) donde se observé un col-
gajo de diseccidn que formaba la falsa luz (Figura 2B).
Ambas ramas estaban dilatadas y se detecté un trombo
en la derecha (Figura 2B). La curva de flujo pulmonar
era de tipo IV (Figura 3A) y el tiempo de aceleracién
pulmonar estaba gravemente disminuido.

Por vista subcostal se demostro la existencia de CIA
tipo ostium secundum con cortocircuito de derecha a
izquierda demostrado por Doppler color. Se realizd
ademas inyeccidn de contraste salino con gran pase de
burbujas hacia el corazén izquierdo con lo cual quedd
demostrado el sindrome de Eisenmeger (Figura 3B).

Las cavidades izquierdas estaban rechazadas y des-
plazadas, el ventriculo izquierdo era pequefio con bue-
na funcidn sistdlica global y segmentaria, y presentaba
una imagen en “D” en vista de eje corto, expresion del
aumento de la presion diastdlica del VD.

La angiotomografia demostrd dilatacién de VD y
AD, con gran dilatacion del TAP y sus ramas; ademds,
se observé con claridad la diseccion del TAP con for-
macion de una falsa luz, y la luz verdadera (contrasta-
da) (Figura 4).

Se impuso tratamiento médico por via oral con fu-
rosemida (40 mg cada 12 horas), citrato de sildenafilo
(50 mg cada 8 horas) y warfarina (2 mg al dia). Se ob-
tuvo mejoria clinica y se decidid su egreso con segui-
miento ambulatorio por consulta externa.

En un ecocardiograma evolutivo al afio y medio del
diagndstico, con motivo de un nuevo ingreso, el dia-
metro del TAP habia aumentado hasta 90 mm.

COMENTARIOS
Gran parte de los pacientes que padecen cardiopatias
congénitas, particularmente aquellos con cortocircuito
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Figura 3. A. Espectro Doppler de onda continua que muestra los gradientes de regurgita-
cion tricuspidea. Curva pulmonar tipo I1V. B. Paso de contraste salino a cavidades izquier-
das después de su inyeccion endovenosa, lo que demuestra la inversién del cortocircuito
(Sindrome de Eisenmenger). VI, ventriculo izquierdo; Al, auricula izquierda.

Figura 4. Angiotomografia donde se observa la gran
dilatacion de las cavidades derechas con enorme dilatacion
del TAPy sus ramas, y la diseccion del TAP con formacion

de dos luces: la verdadera (contrastada) y la falsa.

de izquierda a derecha relevante, desarrollaran hiper-
tensidon pulmonar si no son tratados a tiempo. La
exposicion persistente al incremento de presion condi-
ciona cambios en la microvasculatura pulmonar que
favorecen el aumento de la resistencia vascular pul-
monar, de tal modo que si la resistencia sistémica es
vencida, producird inversion del cortocircuito®. En
respuesta a la cronicidad de este trastorno, ocurre
degeneracion de la tunica media de la arteria pul-
monar que se asocia a fragmentacion de las fibras
elasticas, lo cual ocasiona adelgazamiento y dilatacién

HCQHNOS AMEJEIRAS  S5-1Adultol

de la pared vascular, que

13:28:44 Tis0B Mi1 4

e condiciona el incremento
l de la tension intravascular.
A este fendmeno se suma

el estrés parietal que favo-
rece el desgarro de la inti-
ma y origina la aparicion
de diseccion de esta ar-
teria®’ donde, a diferencia
de la diseccién de la aorta,
la falsa luz tiende a produ-
cir una ruptura distal que

crea un sitio de reentrada®
8

20lpm

Por lo general, en un 80
% de los casos, la diseccién
asienta a nivel del TAP sin involucrar las ramas, aun-
gue raramente puede ocurrir de forma aislada en una
de las ramas. Se ha descrito que la dilatacidn aneuris-
mética previa favorece la aparicion de la disecciéon®®.

Esta enfermedad es un suceso extraordinario que
se presenta por igual en ambos sexos con un rango
etario entre 26 y 85 afios, y un pico de incidencia entre
la cuarta y la séptima décadas de la vida. En pacientes
jovenes las cardiopatias congénitas constituyen la cau-
sa mas frecuente, mientras que en pacientes de edad
avanzada existen una amplia gama de enfermedades
de causa respiratoria, inflamatoria y autoinmune que
pueden producir la diseccion™. Dentro de las manifes-
taciones clinicas mas frecuentes se encuentran el do-
lor precordial y la disnea en reposo como sintomas
cardinales®.

En las dos pasadas centurias solo han sido publica-
dos 63 casos, de los cuales 8 han sido diagnosticados
con vida, lo cual se debe al avance tecnoldgico en las
modalidades de imagen para realizar el diagndstico de
enfermedades vasculares pulmonares, especificamen-
te de los métodos no invasivos como el ecocardiogra-
ma, la tomografia axial computarizada y la resonancia
magnética nuclear. Cabe sefialar que las diferencias de
aplicacion de cada método dependen de su disponibili-
dad, la destreza del operador, la variacién anatdmica
individual, la localizacion y distribucion del colgajo
intimal, asi como de las limitaciones inherentes a cada
técnica de imagen. Sin lugar a dudas, el ecocardiogra-
ma resulta ser la técnica de primera linea por su facil
accesibilidad y disponibilidad, bajo costo, diagndstico
certero e inmediato a la cabecera del paciente, y sus
altos valores predictivos positivos™™.
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Es oportuno comentar que la conducta terapéutica
en estos pacientes no esta bien definida, algunos auto-
res son partidarios de tratamiento conservador con
diuréticos de asa e inhibidores de la fosfodiesterasa V
y mas recientemente los inhibidores de receptor de
endotelina®®; otros abogan por el empleo de cirugia
reconstructiva y trasplante cardiopulmonar®. Lo certe-
ro radica en la ausencia de guias de actuaciéon médica
debido al escaso informe de casos existentes en la
literatura. No obstante, tenemos el criterio de que la
decisiéon debe ser tomada individualizando al paciente
para decidir tratamiento médico o quirdrgico en de-
pendencia de su estado, comorbilidad y de la disponi-
bilidad de tratamiento invasivo, teniendo en cuenta la
relacién riesgo-beneficio.

En este caso en particular, se decidi6 el tratamiento
conservador y se instauré tratamiento médico, al
tener en cuenta que una opcion terapéutica indicada
podria ser el trasplante cardiopulmonar, lo cual es im-
posible en esta paciente por su elevada comorbilidad y
por todas las condiciones requeridas para realizarlo. Se
implemento el tratamiento farmacoldgico previamen-
te sefialado con el objetivo de mejorar sus sintomas.

Resulta interesante comentar que la paciente se ha
mantenido con vida desde su diagndstico en agosto de
2011 hasta la actualidad. Recientemente ingresé des-
compensada, con disnea de reposo e infeccidn respira-
toria asociada, y en el ecocardiograma evolutivo se
constatd un incremento del diametro del TAP; hecho
extraordinariamente infrecuente que motivé la publi-
cacién de este inusual e interesante caso.

Nota del Editor

* Invasiva, este término viene del inglés invasive, cuya tra-
duccidn directa es “invasivo/a”. Siempre que se refiera a una
técnica o procedimiento diagnéstico o terapéutico, es un
anglicismo. La RAE acepta este vocablo solamente como
adjetivo derivado del verbo invadir. A su vez se refiere a la
penetracion en el organismo sélo de agentes patdgenos,
por lo que no parece razonable aplicarlo a procedimientos
diagndsticos o técnicas de tratamiento. La traduccién mas
correcta, aunque no perfecta, es cruento/a, que provoca
efusidn de sangre, también pueden ser agresivas, penetran-
tes. No obstante, CorSalud ha decidido aceptar invasivo/a
debido a su alta frecuencia de uso y de que ademas, cree-
mos no es razonable sustituir por otros términos que quizas
no expresen con claridad la complejidad de este tipo de téc-
nica.
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ABSTRACT

The dissection of the pulmonary artery is an extremely rare disease that is related to
the presence of severe pulmonary hypertension of long evolution, in the course of
congenital heart diseases or primary pulmonary hypertension. This is the case of a
woman with a history of ostium secundum type atrial septal defect that refused to
undergo surgical treatment and presented suprasystemic pulmonary hypertension
secondary to Eisenmenger’s syndrome, in the course of its natural evolution, and
comes to our hospital complaining of chest pain and dyspnea at rest, and where pul-
monary artery dissection was diagnosed.

Key words: Pulmonary artery dissection, Eisenmeger’s syndrome, congenital cardiac
diseases
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RESUMEN

La diseccion de la arteria pulmonar es una enfermedad extremadamente rara que se
relaciona con la presencia de hipertension pulmonar grave de larga evolucidn, en el
curso de cardiopatias congénitas o de hipertension pulmonar primaria. Se presenta el
caso de una mujer, con antecedentes de comunicacién interauricular tipo ostium
secundum que se negod a recibir tratamiento quirurgico y presenté hipertensién pul-
monar suprasistémica que desarrollé un sindrome de Eisenmenger en el curso de su
evolucidn natural, y acude a nuestro centro por dolor precordial y disnea en reposo
donde se diagnostica diseccion de la arteria pulmonar.

Palabras clave: Diseccion de arteria pulmonar, Sindrome de Eisenmenger, Cardiopa-
tias congénitas
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INTRODUCTION

Atrial septal defect (ASD) is the most common acyanotic congenital heart dis-

ease in adults,and is present in 40 % of adults with congenital heart disease”.
If this disease is not diagnosed and corrected at an early age, it can condi-
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tion the development of pulmonary hypertension in
adulthood, with the consequent dilation of the pul-
monary tree? and the possibility of developing pul-
monary artery (PA) dissection.

According to the literature reviewed, the dissection
usually occurs at the site where the pulmonary vas-
cular wall becomes very labile in relation to changes in
existing pulmonary pressures.

According to Senbaklavaci et al.3, the first clinical
case was presented post-mortem in 1862 by Walshe.
Since then, there have been few reports of patients
diagnosed by invasive techniques such as pulmonary
angiography, or post- mortem studies in 50 % of cases,
which is due to their frequent occurrence as car-
diogenic shock or sudden death, although there are
reports of patients whose symptoms are limited to
chest pain or dyspnea at rest and who have been
diagnosed during life®.

This article describes, for the first time in Cuba, the
diagnosis in vivo of a patient with dissection of PA.

CASE REPORT

52-year-old white female, with a history of un-
corrected ostium secundum type ASD and pulmonary
hypertension since 1983, developing Eisenmenger
syndrome in the course of its natural evolution who
attended our hospital with an episode of chest pain
accompanied by dyspnea at rest associated with cough
and hemoptysis, for which she was hospitalized.

On physical examination distressing facies, perioral

cyanosis (Figure 1A), hippocratic fingers (Figure 1B),
pectus carinatum and pedal edema were found. At the
level of the respiratory system an overall decrease of
breath sounds and crackles until the middle third of
both hemithorax was noticed. On examination of the
cardiovascular system, increased amplitude arterial
pulse, increased jugular venous pressure, cardiac apex
shifted to the fourth left intercostal space and pal-
pable right ventricle (RV) were found. On auscultation
a first normal noise was found, the second was
accentuated at the expense of pulmonary component,
with constant split, presence of fourth right noise and
early diastolic murmur IV/VI (Graham -Steel) audible in
pulmonary area that radiated to the left sternal edge.
In addition, in tricuspid focus a holosystolic murmur
that increased with inspiration, intensity IlI/VI, ra-
diating to the xiphoid appendix, right sternal border
and left anterior axillary line was auscultated. In the
abdomen hepatomegaly was palpated with left lobe
predominance, which exceeded in 4 cm the costal
margin, and hepatojugular reflux maneuver was po-
sitive.

Hemo-biochemical parameters were within normal
limits.

The surface electrocardiogram showed an increase
in voltage of the P wave, pattern of right bundle
branch block and right ventricular hypertrophy with
signs of systolic overload.

The chest radiograph (posterior- anterior view)
revealed a great cardiomegaly with prevalence of RV
with huge dilated right atrium (RA) and aneurysmal
dilation of PA (Figure 1C). Furthermore, the absence of
vasculature to the periphery of both lungs (outer

A YR B

Figure 1. A. Presence of perioral cyanosis. B. Hippocratic or "drumstick" fingers. C. Chest X-Ray. Note the huge expansion of

the middle arch and pulmonary arterial branches, and the absence of peripheral pulmonary vasculature.
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Figure 2. A. Aneurysmal dilation of PA and its branches, with the presence of thrombus in
the right branch (RB). B. Intimal flap (arrows) with slowing flow and communication

in the false lumen.

third) typical of long-standing hypertension, what
some people call "lung fields".

On echocardiography, the great growth of the right
chambers was demonstrated, where the RV config-
ured the apex of the heart, and presence of great
hypertrophy of its walls and the moderator band, with
moderately impaired systolic function. In the table the
precise measurements are shown.

There was PA aneurysmal dilation (Figure 2A) in
which a dissection flap forming the false lumen (Figure
2B) was observed. Both branches were dilated and a
thrombus was detected in the right (Figure 2B). The
pulmonary flow curve was type IV (Figure 3A) and the
pulmonary acceleration time was severely decreased.
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By subcostal view the
existence of ostium se-
cundum type ASD was
demonstrated with right
to left shunt shown by
color Doppler. Saline con-
trast injection was fur-
ther applied with large
bubbles passing toward
the left heart, thereby
Eisenmeger’'s syndrome
was demonstrated (Fig-
ure 3B).

The left cavities were
rejected and displaced,
the left ventricle was
small with good global
and segmental systolic function, and had an image in
"D" in short-axis view, an expression of the increased
RV diastolic pressure.

The angiography showed RV and RA dilation, with
great dilation of PA and its branches, PA dissection
with formation of a false lumen, and the true lumen
(contrasted) was also clearly observed (Figure 4).

Medical treatment with oral furosemide (40 mg
every 12 hours), sildenafil citrate (50 mg every 8 hours)
and warfarin (2 mg per day) was administrated. Cli-
nical improvement was obtained and the patient dis-
charged with outpatient follow-up.

In an evolutionary echocardiogram at one year and
a half of diagnosis, due to a new hospitalization, the
PA diameter had increased
to 90 mm.
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| COMMENTS

Many of the patients with
congenital heart disease,
particularly those with sig-
nificant left to right shunt,
will develop pulmonary hy-
pertension if they are not
treated on time.

Persistent exposure to

Figure 3. A. Continuous wave Doppler spectrum showing gradients of tricuspid
regurgitation. Type IV pulmonary curve. B. Passing of saline contrast to left cavities after
intravenous injection, demonstrating shunt inversion (Eisenmenger’s syndrome).

VI, left ventricle; Al, left atrium (by its acronym in spanish).

increased pressure deter-
mines changes in the pul-
monary microvasculature
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Table. Values of echocardiographic parameters measured
at admission.

Echocardiographic Parameter Measurement

BIDIMENSIONAL MODE

Right atrium
Longitudinal diameter 45 mm
Transverse diameter 32 mm
Area 14 cm?
Volume 44 ml
Right ventricle
Basal diameter 43 mm
Mean diameter 36 mm
Longitudinal diameter 61 mm
Freewall 7 mm
Moderator band 8 mm
Main pulmonary artery 79,8 mm
Right branch 31,7 mm
Left branch 26 mm
ASD
Ostium secundum type 20 mm
Inferior vena cava
Expiratory diameter 24,2 mm
Diameter in inspiration 17,7 mm
Inspiratory collapse <50 %
Right ventricular function
Systolic tricuspid annular plgne 14 mm
excursion
Lateral tricuspid annulus vequty by 9,1 cm/s
Doppler tissue
Fractional shortening 15,7 %

Ejection fraction 34 %
DOPPLER HEMODYNAMIC

Tricuspid regurgitation jet area 12,5 cm?
Maximum gradient 88 mmHg
Mean gradient 48 mmHg
Estimated pressure in RA 20 mmHg
Systolic pressure estimated in PA 108 mmHg
Mean pressure in PA 68 mmHg
Pulmonary acceleration time 46 ms

favoring increased pulmonary vascular resistance, in
such a way that if the systemic resistance is overcome
an inversion of the shunt will occur®. In response to
the chronicity of this disorder, a degeneration of the
tunica media of the pulmonary artery occurs that is
associated with fragmentation of elastic fibers, which
causes thinning and dilation of the vascular wall, which
determines the increase in intravascular pressure. To
this phenomenon, the wall stress is added, which
favors intimal tear and causes the dissection of this ar-

10
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Figure 4. Tomographic angiography where the great dilation
of the right cavities with huge expansion of PA and its
branches, and the dissection of PA with formation of two
lumens are observed. The true (contrasted) and the false.

tery6’7, where, unlike the aortic dissection, the false
lumen tends to produce a distal rupture creating a site
of reentry®®.

Usually, in 80 % of cases, the dissection settles at
PA without involving the branches, although it may
rarely occur in isolation in one of the branches. It has
been reported that prior aneurysmal dilation favors
the appearance of dissection®’.

This disease is an extraordinary event that occurs
equally in both sexes with an age range between 26
and 85 years and a peak incidence in the fourth to
seventh decades of life. In young patients congenital
heart diseases are the most common cause, while in
the elderly there is a wide range of diseases of res-
piratory, inflammatory and autoimmune origin that
can cause the dissection®. Among the most frequent
clinical manifestations are chest pain and dyspnea at
rest as cardinal symptoms®.

In the last two centuries only 63 cases have been
published, 8 of which have been diagnosed with life,
which is due to technological advances in imaging
modalities for diagnosis of pulmonary vascular dis-
ease, specifically advances in noninvasive methods
such as echocardiography, computed tomography and
magnetic resonance imaging. It should be noted that
differences in application of each method depends on
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availability, operator skills, individual anatomical va-
riation, the location and distribution of intimal flap, as
well as the inherent limitations of each imaging tech-
nique. Undoubtedly, echocardiography appears to be
the first-line technique because of its easy accessibility
and availability, low cost, accurate and immediate
bedside diagnosis, and high positive predictive values
12-14

It is appropriate to comment that the therapeutic
approach in these patients is not well defined, some
authors advocate conservative treatment with loop
diuretics and phosphodiesterase type 5 inhibitors and
more recently endothelin receptor inhibitors®, and
others advocate the use of reconstructive surgery and
cardiopulmonary transplantation®®. What is certain is
the absence of medical practice due to the limited
report of existing cases in the literature. However, we
have the view that the decision should be taken by
individualizing the patient to decide medical or sur-
gical treatment depending on their status, comorbidity
and the availability of invasive treatment, taking into
account the risk-benefit ratio.

In this particular case, the conservative treatment
was chosen and medical treatment was begun, con-
sidering that an indicated treatment option could be
the cardiopulmonary transplantation, which is im-
possible in this patient due to her high comorbidity
and all the conditions required to perform it. In order
to improve her symptoms the previously mentioned
pharmacological treatment was administered.

It is interesting to note that the patient has been
kept alive since her diagnosis in August 2011 to the
present. She was recently hospitalized with dyspnea at
rest and an associated respiratory infection. In the
evolutionary echocardiogram an increased diameter of
the PA was found; an extremely rare fact that moti-
vated the publication of this unusual and interesting
case.
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