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Resumen

Lla linfangitis carcinomatosa es una forma poco
frecuente de diseminacién metastdsica pulmonar. Constituye
una entidad de dificil tratamiento y por regla general conlleva
asociado un mal prondstico, con una expectativa de vida tras
su diagnéstico de unos 3 meses. Suele asociarse a neoplasias
con histologia adenocarcinoma y son comunes los primarios
de origen digestivo. los tumores que con mds frecuencia
ocasionan linfanfitis carcinomatosa son, en orden descendente,
el cancer de mama, pulmén, estémago, préstata y pdncreas'.

Caso clinico

Presentamos un varén de 50 afios de edad entre
cuyos antecedentes personales figuran: tabaquismo activo
de 30 paquetes/afio, trabajador del campo, contacto con
animales (pdjaros). En tratamiento habitual con pantoprazol,
cleboprida, toseina y mepifilina. Ingresado en noviembre de
2004 por vémitos pospandriales de unos 5 meses de evolucién
y disfagia progresiva a sélidos. Asimismo, referia pérdida
ponderal de unos 7 kg de peso en 6 meses. Entre las pruebas
complementarias practicadas la gastroscopia muestra una
hernia hiatal por deslizamiento mayor de 2 cm y una mucosa
géstrica con discreto parcheado eritematoso a nivel antral de
la que no se tomaron biopsias. Hemograma, bioquimica y
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radiografia (Rx) de térax dentro de la normalidad. Fue dado
de alta con el juicio clinico de hernia hiatal por deslizamiento,
gastritis crénica superficial y tabaquismo.

En marzo de 2005, el paciente es remitido de nuevo
a nuestro Centro por disfagia progresiva a sélidos con vémitos
postprandiales y disnea progresiva de 15 dias de evolucién con
gran limitacién funcional. El paciente no referia tos ni sindrome
febril. A la exploracién fisica el paciente se encontraba
afebril, con indemnidad neurolégica, buena hidratacién
y perfusién distal, caquexia y sin adenopatias periféricas
palpables. A la auscultacién cardiopulmonar destacaba una
hipoventilacién generalizada con crepitantes finos en bases.
En el abdomen no se documentaron hallazgos relevantes.
Destacaban los siguientes datos analiticos: Anemia microcitica
e hipocroma con Hb: 10.3 Hematocrito: 31.3% VCM: 81.4
HCM: 26.9 Lleve leucocitosis con neutrofilia. El estudio de
coagulacién era normal. Sidremia de 19 ug/dL con Ferritina
de 46 ng/mL. La bioquimica general, el estudio de lipidos,
el sedimento de orina y el estudio tiroideo fue rigurosamente
normal. En el proteinograma destacaba hipoalbuminemia.
Los autoanticuerpos fueron negativos salvo ANA que fueron
positivos. La gasometria arterial presentaba una hipoxemia con
normocapnia con una pO2 de 65,3. Se realizé un Mantoux
y un Ziehl de esputo que resultaron negativos. La serologia
para neumonia resulté no concluyente. La citologia respiratoria
de esputo mostré una metaplasia escamosa queratinizante.
Se intenté realizar gastroscopia que no pudo llevarse a
cabo por las continuas desaturaciones del paciente. Entre los
marcadores tumorales presenta un leve aumento del Cal12.5
con un resultado de 59.5 Ul/ml. CEA, AFP, Ca 15.3, Cal9.9
y PSA dentro de la normalidad.

Entre las pruebas de imagen se apreciaba en la Rx
de Térax un patrén reticulo-nodular intersticial bilateral, con
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Figura 1

Septiembre 2004: lesiones intersticiales en [ébulo superior izquierdo.

prominencia hilary ensanchamiento mediastinico que podria ser
compatible con etiologia metastdsica, en relacién con afectacién
por linfangitis carcinomatosa . Se realizé
una tomografia axial computerizada (TC) toracoabdominal
con contraste que describia, con ventana de mediastino,
adenopatias mayores de 1 cm en todos los compartimentos.
Con ventana de pulmén se apreciaba engrosamiento septal
peribroncovascular, asi como engrosamiento de septos
inferlobulares y del intersticio subpleural suave y nodular
(aspecto arrosariado) y nédulos pulmonares con arquitectura
pulmonar conservada . En el estudio abdominal
se apreciaba un engrosamiento circunferencial de la pared
gastrica

La evolucién clinica del paciente fue rapidamente
desfavorable desde el ingreso aumentando de forma progresiva
la disnea. Tras los resultados del TC y ante las continuas crisis de

Figura 2

Marzo 2005: patrén reticulo-nodular intersticial bilateral, prominencia
hilar y ensanchamiento mediastinico.

dificultad respiratoria se prescribe morfina como tratamiento de
rescate. Dada la disnea intensa y mantenida, y la infolerancia
alimentaria presentada por el paciente, se decide a los 20
dias de ingreso perfusién de sedacién paliativa en la agonia.
El paciente fallecié 24 horas después por edema agudo de
pulmén de origen no cardiogénico.

Debido a la evolucién rdpidamente progresiva y
puesto que no existia un diagndstico etiolégico de certeza,
se solicité autopsia clinica. En ésta se advierte a nivel
pulmonar, linfangitis carcinomatosa con endarteritis pulmonar
carcinomatosa , asi como edema y dafio alveolar
difuso compatible con cuadro de distrés respiratorio del adulto.
La causa final de la muerte se atribuyé por tanto a insuficiencia
respiratoria. A nivel géstrico, se detecté macroscépicamente
una gran tumoracién con aspecto de neoplasia primaria,
siendo el diagnéstico definitivo al andlisis microscépico de

Figura 3

Engrosamiento septal peribroncovascular, de septos interlobulares y del
intersticio subpleural. Nédulos pulmonares con arquitectura pulmonar
conservada.

Figura 4

Engrosamiento difuso de pared géstrica.
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Figura 5

Endarteritis pulmonar carcinomatosa.

adenocarcinoma géstrico difuso con extensa diseminacién
a eséfago, retroperitoneo, epiplon, mesenterio, intestino,
suprarrenales, ganglios linféticos (regionales, retroperitoneales
y mediastinicos), pulmones e higado.

Discusidon

El caso que presentamos es una forma de presentacién
metastdsica relativamente atipica de un adenocarcinoma
gastrico. Si abordamos un andlisis sindrémico del caso para
plantear un diagnéstico diferencial, encontramos que el
paciente presenta en su segundo ingreso de marzo de 2005
los siguientes cuadros: disfagia a sélidos, disnea con patrén
infersticial en las pruebas de imagen, sindrome anémico y
sindrome de anorexia-caquexia.

1.1 Disfagia a sélidos: las disfagias pueden tener una
causa mecdnica o motora. Dentro de las disfagias mecdnicas,
encontramos aquellas que acontecen por estrechamiento
extrinseco causado por masas mediastinicas que producen
compresién, o bien por estrechamiento infrinseco como por
ejemplo ocurre en neoplasias del eséfago, membranas o anillos
esofdgicos, procesos inflamatorios o estenosis benignas. Por
Oltimo, dentro de las disfagias mecdnicas, encontramos las
de tipo luminal en las que un cuerpo extrafio queda alojado
en la luz del eséfago. las disfagias motoras son debidas
principalmente a trastornos en la musculatura estriada faringo-
esofdgica, o en la musculatura lisa esofégica. En cuanto a las
causas conocidas de este tipo de disfagia se hallan algunas
conectivopatias, el espasmo esofédgico difuso o la acalasia,
entre ofras.
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1.2 Disnea con patrén intersticial: puede estar
establecida por enfermedades difusas del pulmén (EPID)
enfre las que destacan la sarcoidosis, la neumonitis por
hipersensibilidad (también conocida como alveolitis alérgica
extrinseca), la neumonia intersticial aguda o sindrome de
Hamman-Rich y aquellas asociadas a colagenopatias. También
algunas infecciones como neumonias atipicas o la tuberculosis
pueden fener este patrén radiolédgico. Asimismo, el patrén
infersticial es una forma comdn de presentacién de algunos
tumores como la linfangitis carcinomatosa, el adenocarcinoma
bronquiolo-alveolar y el linfoma pulmonar.

1.3 Sindrome anémico: Puesto que es una anemia
microcitica e hipocroma, las posibilidades se acotan a anemia
ferropénica, talasemia, anemia siderobldstica y anemia de
trastorno crénico.

1.4 Sindrome anorexia-caquexia: habitualmente se
relaciona con el céncer aunque no es exclusivo del mismo.
Es producido por la alteracién de citoquinas, hormonas y
mediadores inflamatorios que producen un incremento en el
catabolismo de las grasas y los hidratos de carbono dando
como resultado una pérdida ponderal y de la masa muscular.

Entre todos los diagnésticos diferenciales posibles,
la dnica entidad que por si sola puede explicar los cuatro
sindromes previamente referidos, es una afectacién tumoral
pulmonar posiblemente linfangitica, secundaria a un tumor
originado en el tracto digestivo alto. En nuestro caso hay
que tener en cuenta que el paciente habia presentado un
ingreso previo en el que se le realizé una gastroscopia con
resultado esencialmente normal. Este hecho puede explicarse
por una afectacién gdstrica en forma de linitis pléstica. La
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linitis pléstica o carcinoma esclerosante difuso es una entidad
tipica de tumores gdstricos, aunque puede afectar a cualquier
segmento gastrointestinal. Se caracteriza histolégicamente,
por un aumento del fejido conectivo con escasas células
epiteliales malignas. Presenta un curso lento e insidioso
caracterizado por distintos grados de estrechamiento del tubo
digestivo. El diagnéstico precoz es dificil, siendo en muchos
casos un hallazgo casual en las cirugias de sus complicaciones
(obstruccién o perforacién), o en pruebas de imagen realizadas
ante sintomas inespecificos como dolor abdominal, pérdida de
peso o diarrea.

La linfangitis carcinomatosa, como se ha expuesto
anteriormente, es una forma de patrén metastdsico que estd
asociado habitualmente a histologia adenocarcinoma. Ocurre
en el 6-8% de los pacientes con metdstasis pulmonares. La
diseminacién de las células tumorales al sistema pulmonar
linfético o al tejido intersticial adyacente, produce un
engrosamiento de las ramas broncovasculares y los septos.

La reaccién desmopldsica debida a la proliferacién
de células neopldsicas, y a la dilatacién linfatica por edema o
secreciones tumorales, produce un engrosamiento intersticial.
La diseminacién de la neoplasia fuera de los vasos linféticos
o del infersticio puede invadir el parénquima adyacente y
expresarse por un patrén nodular2. Finalmente se ocasiona
un edema pulmonar secundario a obstruccién tumoral de
los linfdticos, y una fibrosis intersticial tumoral o por edema
infersticial crénico.

Los pacientes con linfangitis carcinomatosa a menudo
se presentan con dificultad respiratoria y tos no productiva.
Como en nuestro caso, el inicio de los sintomas pulmonares
puede preceder al diagnéstico del tumor primario; sin embargo,
la frecuencia de esta presentacién es desconocida. Aunque la
Rx de térax aparece como normal en el 30% al 50% de los
casos con enfermedad histolégicamente probada?, la linfangitis
carcinomatosa tiene varios signos caracteristicos que pueden
ser observados radiolégicamente. Asi pues, puede objetivarse
un engrosamiento septal peribroncovascular y de los septos
interlobulares, con visualizacién de nédulos pulmonares,
manteniéndose una arquitectura pulmonar esencialmente
normal. Para el diagnéstico definitivo se requiere de la
realizacién de una biopsia transbronquial.

En nuestro caso, aunque el diagnéstico no se hizo
precozmente, un diagnéstico més precoz no hubiera alterado
el pronéstico. Menos de la mitad de los pacientes con
linfangitis carcinomatosa pulmonar que presenten sintomas
respiratorios sobreviven 3 meses o mas'. El tratamiento de
la linfangitis carcinomatosa se basa en el tratamiento de la
enfermedad de base que la cause, y habitualmente la terapia
de eleccién es la quimioterapia sistémica. En el caso de
linfangitis carcinomatosas pulmonares de origen géstrico, la
quimioterapia basada en platino logra remisiones en un alto
porcentaje de casos®, aunque tiene una infencién puramente
paliativa. Desgraciadamente, en la mayoria de las ocasiones
el beneficio es recortado en el tiempo, con intervalos libres de
progresién muy cortos*.
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