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RESUMEN

Antecedente: La carcinomatosis linfangitica es una enfermedad metastasica
infrecuente, asociada a distintos tipos de neoplasias malignas, entre ellas el
cancer de pulmén con incidencia menor al 6%. Tiene una presentacion clinica
inespecifica y una elevada tasa de mortalidad. En este caso clinico se presenta
a un varon joven que acude por tos no productiva, disnea progresiva y dolor
toracico; se diagnostica inicialmente un taponamiento cardiaco. Dentro del
estudio se excluyen causas infecciosas, metabolicas y autoinmunes. Debido a
los hallazgos tomogréaficos compatibles con carcinomatosis linfangitica se
sospecha de etiologia neoplasica. En los resultados de biopsia de pericardio y
pulmén se concluye tumor maligno primario pulmonar. Debido a la enfermedad
avanzada, el paciente recibe un tratamiento paliativo y fallece 68 dias después
de su ingreso. Conclusion: La carcinomatosis linfangitica es una manifestacion
tardia de una neoplasia, su presentacion clinica es variada por lo que su
diagnoéstico es dificil con necesidad de anatomia patoldgica. Una vez
establecido el diagnéstico el prondstico es sombrio y la tasa de mortalidad es
elevada.

Palabras Clave: Taponamiento cardiaco, metastasis linfatica, neoplasia
pulmonar

ABSTRACT

Background: Lymphangitic carcinomatosis is a rare metastatic disease
associated with different types of malignant neoplasms, including lung cancer
with an incidence of less than 6%. It has a nonspecific clinical presentation and
a high mortality rate. In this clinical case, a young man presented with a non-
productive cough, progressive dyspnea, and chest pain; a previously diagnosed
cardiac tamponade. The study excludes infectious, metabolic and autoimmune
causes. Due to the tomographic findings compatible with lymphangitic
carcinomatosis, a neoplastic etiology is suspected. The results of the pericardial
and lung biopsy concluded a primary malignant lung tumor. Due to advanced
disease, the patient receives palliative treatment and dies 68 days after
admission. Conclusion: Lymphangitic carcinomatosis is a late manifestation of a
neoplasm, its clinical presentation is varied so its diagnosis is difficult with the
need for pathological anatomy. Once the diagnosis is established, the
prognosis is bleak and the mortality rate is high.
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INTRODUCCION

La carcinomatosis linfangitica es una patologia infrecuente, generada por la
diseminacién de células cancerigenas a través de los vasos linfaticos y suele
presentarse a partir de la cuarta década de vida, (1)(2) Est4 asociado a
diferentes tipos histolégicos de cancer en un 80% con el adenocarcinoma y en
un 20% con los otros. Las neoplasias implicadas con esta afectacion linfatica
son el cancer de mama, pulmon, estdmago, prostata y algunos linfomas.

(DE)(4)

Existen 3 teorias implicadas en la etiopatogenia de esta enfermedad: la via
retrograda, en la cual las células cancerigenas viajan por el liquido linfatico
desde los hilios pulmonares hasta la red linfatica pulmonar/pleural; la via
hematdgena, en la que estas células malignas van por la via sanguinea hasta
los capilares pulmonares, forman un ndédulo metastasico y a través de las
paredes vasculares van hacia el intersciticio afectando a los vasos linfaticos; y
la via transdiafragmatica, cuando las células neoplésicas drenan en los vasos
linfaticos del diafragma. (5)(6)

Por medio de estas diseminaciones linfaticas se puede generar una invasion
neoplasica hacia el pericardio que se produce con una frecuencia del 5-15% de
los pacientes con cancer de pulmén o mama; cuya diseminacion genera un
blogueo de los ganglios linfaticos del corazén y pericardio. (7) En estos casos
se presenta un derrame pericardico secundario a neoplasias en un 14,5% y de
este grupo un 56.7% debuta como taponamiento cardiaco.(8) Las
manifestaciones clinicas son inespecificas, pudiendo la persona presentar
disnea, tos seca e inestabilidad hemodinamica. (9) En este caso clinico se
reporta a un paciente que presenta taponamiento cardiaco como manifestacion
inicial de una carcinomatosis linfangitica.

Esta asociacion clinica presenta un mal prondstico, y tiene una elevada tasa de
mortalidad.(10) La tasa de supervivencia de la carcinomatosis linfangitica
pulmonar es de 3 meses en un 50% y de 6 meses en un 15% de estos
pacientes. (5)(11)(12)

El diagnédstico definitivo se realiza con la anatomia patologica, los examenes
auxiliares como la radiografia y tomografia nos aproximan al diagnéstico; sin
embargo, ninguno de los cambios evidenciados en estos son patognomonicos.
(2)(13)(14)

CASO CLINICO

Paciente varén de 32 afos, procedente de Lima, acudid a emergencia,
refirendo que desde hace 10 dias presenta tos no productiva, disnea
progresiva y dolor toracico. No presenta habitos nocivos de importancia. No
refiere  enfermedades concomitantes, soOlo wuna cirugia previa de
apendicectomia a los 4 afios. Al examen fisico se encuentra presion arterial de
90/70 mmhg, frecuencia cardiaca de 127 por minuto, ruidos cardiacos ritmicos
de baja intensidad y murmullo vesicular disminuido en base de hemitorax
derecho.



Se indico una radiografia de térax en la que se evidencié una efusion pleural
derecha y un indice cardiotoracico de 0.65 (Figura 1). Se realiza tomografia de
térax en la que se evidencia un derrame pericardico severo, con separacion de
capas pericéardicas visceral y parietal de aproximadamente 28mm, ademas de
hiperdensidad basal derecha, con broncograma aéreo sugerente de
consolidado; patron lineal reticular apical en I6bulo superior izquierdo (Figura
2a). Se realiza ecocardiograma a pie de cama evidenciandose signos
ecograficos de taponamiento cardiaco. Se realiza pericardiocentesis
extrayendo 20cc de liquido serohematico y se envia muestra para estudio.
Paciente presenta evolucion desfavorable con exacerbacion de clinica,
ingurgitacion yugular, persiste hemodinamicamente inestable por lo que cirugia
cardiovascular programa cirugia de emergencia con el diagndstico de
taponamiento cardiaco. Se realiza ventana pericardica subxifoidea, con
hallazgos de pericardio parietal engrosado, liquido pericardico serohemaético,
se toma biopsia de pericardio y se coloco un tubo de drenaje a nivel pericardico
el cual se retira después de 5 dias con una produccién de 60cc en 24 horas.

Se evidencia leve mejoria en el estado clinico del paciente. Es evaluado por
neumologia quienes por la coyuntura que esta atravesando el pais no pueden
realizar fibrobroncoscopia, solicitan reaccién en cadena polimerasa en tiempo
real para coronavirus 19 y nueva tomografia de térax en la cual se observa en
este examen nuevamente derrame pericardico, consolidados basales
bilaterales con broncograma aéreo, un patron en arbol en brote y micronodular
a predominio del hemitérax derecho (Figura 2b). En los resultados de la
muestra de liquido pericardico de tipo exudativo se encuentra cultivo, BK'y
gene xpert negativo; cultivo de secrecion bronquial negativo, resultado de
biopsia de pericardio compatible con pericarditis crénica fibrinosa. En los
examenes serologicos se encuentran ANA/ANCA negativo, CEA ligeramente
elevado y reaccién en cadena polimerasa en tiempo real para coronavirus 19
negativo.

Debido a que se obtuvieron resultados negativos, una biopsia no concluyente,
empeoramiento de los sintomas del paciente con necesidad de oxigeno y hasta
el momento no se establecia la causa primaria del cuadro clinico se decide
tomar una nueva tomografia pre operatoria 20 dias después, para tener un
control de los cambios a nivel toracico encontrandose aumento del derrame
pericardico en la pared posterior con un diametro viscero-parietal de 21mm,
engrosamiento nodular difuso de tabique interlobulillar, engrosamiento del
intersticio broncovascular irregular y nodular cuyas caracteristicas son
compatibles con carcinomatosis linfangitica (Figura 2c). Paciente cursa
nuevamente con signos de taponamiento cardiaco, se solicita ecocardiograma
el cual se puso realizar en esta vez evidenciandose colapso de ventriculo y
auricula izquierda, derrame pericardico severo postero-lateral, por lo que
ingresa a sala para una esternotomia media con liberacion de adherencias y
toma de biopsia pulmonar del l6bulo medio derecho y pericardio, cuyos
resultados son un infiltrado focal por carcinoma poco diferenciado sdlido, con
resultado inmunohistoquimico concluyente como carcinoma primario pulmonar
y carcinomatosis linfangitica.



Paciente con mal prondstico, evolucién térpida, presion arterial de 80/50 mmhg,
al ser evaluado por oncologia, estos indican que el paciente no es tributario a
manejo oncoldgico por inestabilidad hemodindmica y la quimioterapia generaria
mayor toxicidad y pobre beneficio, se sugiere manejo paliativo conservador. No
se evidencia mejoria y fallece luego de 68 dias desde el ingreso.

DISCUSION

La carcinomatosis linfangitica pulmonar (CLP) es una forma rara de
enfermedad metastasica pulmonar caracterizada por la presencia del tumor
dentro de los vasos linfaticos. Es considerada una manifestacion final de
malignidad y representa apenas un 6 a 8 % de las metastasis
intratoracicas.(15) Con mayor frecuencia se presenta como una complicacion
de algun tumor maligno y pocas veces es el hallazgo inicial antes del
diagnostico de cancer. Los tumores primarios mas comunes coexistentes con
la CLP son el cancer de mama (17.3%), pulmén (10.8%) y gastrico (10.8%);(2)
sin embargo, también se ha asociado a neoplasias dérmicas, como
angiosarcoma cutaneo y cancer de labio, y de vias urinarias.(16)(17)(18)

Fue mencionada por primera vez por Andral en 1829, posteriormente reportada
por Virchow en 1855 y luego por Denme en 1858, quienes describieron una
condicion clinica con marcada disnea y rapidamente fatal, donde la necropsia
revelaba amplia diseminacién de nédulos cancerosos en el pulmén y la pleura.
En 1873, Troisier realiz6 el primer reporte de las lesiones caracteristicas de la
en esta enfermedad e introdujo el término de carcinomatosis linfangitica.(19)

La CLP afecta indiferentemente a hombres y mujeres. La edad mas comun de
afectacion es entre la cuarta y quinta década de vida.(1)(2) No se ha descrito
una raza con mayor predileccion.

No se reportan casos sobre el taponamiento como manifestacion inicial de la
CLP, sin embargo la literatura reporta metastasis linfaticas hacia el pericardio,
las cuales suelen ser silenciosas y diagnosticadas en la mayoria de estos
mediante autopsias; segun el instituto nacional de cancer el 21% de los
derrames pericardicos malignos presentan clinica inespecifica de los cuales la
mitad de los casos evolucionan a taponamiento cardiaco. (20) Estas metastasis
estan asociadas a cancer de pulmén y mama con mayor frecuencia. (7)

No es comun que la afectacién cardiaca genere el primer sintoma de una
neoplasia, por lo que el taponamiento cardiaco asociado a una diseminaciéon
linfatica pericardica constituye una rareza clinica. (8) En este reporte de caso la
invasién tumoral se dio por diseminacion de células cancerigenas por via
linfatica desde un tumor primario que fue el carcinoma pulmonar,
fisiopatolégicamente se pudo deber a un bloqueo de los vasos linfaticos del
corazén y pericardio a nivel del istmo de la raiz aortica con diseminacion
retrograda del tumor desde los ganglios mediastinos. (20) Con respecto al tipo
histologico es el adenocarcinoma pulmonar el mas frecuente asociado a este
tipo de diseminacién a diferencia del carcinoma epidermoide el cual presenta
menor asociacion a este tipo de metastasis. (21)



Los sintomas mas comunes de una CLP son la disnea de r4pida progresion,
descrita en el 59 a 90.3% de los pacientes, y la tos seca, en el 33.8 a
54.8%:;(2)(22) en los procesos metastasicos al pericardio predominan también
la disnea, tos seca e ingurgitacion yugular; en algunos estudios establecen la
tos como el signo mas importante; esta clinica se evidencio en nuestro paciente
desde su ingreso y en su evolucion.(7) Ademas, algunos pacientes pueden
tener pérdida de peso, asociado al estado hipercatabdlico del cancer, y dolor
toracico. Con menos frecuencia, menos del 10%, fiebre, tos productiva,
hemoptisis, nduseas, vomitos cuyo cuadro no se presento en nuestro paciente
.(2) Otras manifestaciones extrapulmonares metastasicas descritas al momento
del diagnostico del CLP incluyen la presencia de nédulos linfaticos en la region
supraclavicular, axilar, peritoneo, pleura, higado, hueso, pericardio Yy
cerebro.(23)

Respecto al diagnostico de CLP se evidencian cambios en las radiografias
como las opacidades intersticiales reticulo-lineales o nodulares, las lineas de B
Kerley, engrosamiento de septos interlobulillares que suelen guiar al diagndstico,
pero cuya precision diagnéstica solo es del 23% y aproximadamente la mitad
de los casos presentan radiografias normales debido a la progresion tardia de
la enfermedad.(2) En relacidon a la metastasis al pericardio la radiografia no es
de mucha ayuda ya que con ella no se puede determinar la existencia de un
taponamiento cardiaco, pero si se puede evidenciar la presencia de
cardiomegalia, cuya caracteristica esta presente en la primera radiografia de
nuestro paciente.(24) La tomografia computarizada de alta resolucién evidencia
alteraciones en los compartimientos intersticiales y periféricos, caracterizadas
por engrosamiento liso o nodular de septos interlobulillares como se reporta en
este caso a partir de las tomografias control, estos hallazgos ocurren en un mayor
porcentaje en los lobulos inferiores de los pulmones y son sugestivos a una
CLP.(2) Los resultados radiolégicos hacen sospechar el diagnéstico de CLP, pero
otras patologias presentan similares alteraciones imagenoldgicas; haciendo
necesario el estudio anatomopatolégico para el diagnéstico definitivo, como paso
en el caso presentado.(2)(5)

La terapia de manejo en este reporte de caso implica en primera instancia la
estabilizacion hemodinamica del paciente y luego establecer la terapia
definitiva de la carcinomatosis linfangitica, la cual tiene que estar dirigida al
tratamiento del tumor primario. Es probable que la quimioterapia sea efectiva
en los casos en los que el tumor primario es quimiosensible, en donde se ha
reportado remision prolongada de la enfermedad, como lo describe Hamilton et
al., en un caso de CLP en un paciente con carcinoma de mama.(26) Sin
embargo, la mayoria de los casos la neoplasia recidiva o progresa a pesar de
la terapia.(2)

La CLP al igual que el taponamiento cardiaco asociado a metastasis
neoplasica suelen ser manifestaciones de malignidad en etapa terminal, por lo
que el prondstico con o sin terapia es generalmente pobre. De acuerdo con
Bruce et al., la mitad de los pacientes mueren dentro de los tres meses de
aparicion de los sintomas. (1) Otro estudio, como el de Zhang et al, encontrd
gue el 72.1% de los paciente fallecieron en 7 meses.(25)

CONCLUSIONES



La carcinomatosis linfangitica es un tipo de metastasis neoplasica, de
presentacion clinica tardia e inespecifica lo que dificulta su diagnostico
oportuno, pero se debe considerar a esta patologia dentro de los diagndsticos
diferenciales de neumopatias con rapida progresion a insuficiencia respiratoria
gue no responden a tratamiento, estando o no asociada a cualquier otro cuadro
clinico atipico, todo esto genera un retraso en el tratamiento. Por otra parte, el
manejo de las complicaciones asociadas a esta patologia pueden mejorar la
calidad de vida del paciente por un periodo, pero una vez establecido el
diagnéstico el pronostico es sombrio y la tasa de mortalidad es elevada.
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ANEXOS

Figura 1: Radiografia de térax Antero-
Posterior de ingreso Hospital Nacional



a) TAC para primera b) Post Operado Dia 15 c) TAC para segunda
operacion operacion

Figura 2: Tomografias axiales computarizadas durante hospitalizacion




