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Aceptado: 12.02.2014 La linfangitis carcinomatosa es un trastorno relativamente poco comun carac-
terizado por la infiltracion difusa de los vasos linfaticos pulmonares por cancer
metastasico. Es una manifestacion tardia que implica mal pronéstico. El diag-
nostico puede ser dificil y requiere de un alto indice de sospecha. La embolia
pulmonar tumoral es la presencia de maltiples acimulos de células tumorales en
las pequefias arterias, arteriolas y capilares septales del pulmoén. La oclusion de
la microvasculatura pulmonar por células tumorales y trombos asociados puede
producir una entidad clinica subaguday progresiva que se asemeja a la enfermedad
tromboembdlica . Algunas modalidades de imagenes pueden ayudar a definir el
diagnastico, especialmente gammagrafia pulmonar de ventilacion-perfusion y su
caracteristico patron de maltiples defectos de perfusion sub- segmentarios peri-
féricos sin alteraciones ventilatorias o en la angiografia. El tratamiento no ha sido
ampliamente estudiado, ya que el diagndstico por lo general no se realiza hasta
después de la muerte. Se realiza una revision de la literatura sobre la evaluacion
y el diagnastico de estas dos entidades clinicas poco frecuentes.

Palabras clave: linfangitis carcinomatosa, embolia pulmonar tumoral, linfaticos
pulmonares

Abstract

Lymphangitic Carcinomatosis and Pulmonary Tumor Embolism
Lymphangitic carcinomatosis is a relatively uncommon disorder characterized by
diffuse infiltration of the pulmonary lymphatics by metastatic cancer. It is a late
manifestation of malignancy that implies bad prognosis. The diagnosis can be
difficult and requires a high degree of suspicion. Microscopic pulmonary tumor
embolism is the presence of multiple aggregates of tumor cells in the small
pulmonary arteries, arterioles and septal capillaries. Occlusion of the pulmonary
microvasculature by tumor cells and associated thrombi can produce a subacute and
progressive clinical entity that resembles thromboembolic disease. Some imaging
studies may help to define the diagnosis, especially the ventilation-perfusion lung
scan and its typical pattern of multiple peripheral sub-segmental perfusion defects
without ventilatory abnormalities or the angiography. Treatment for this entity has
not been extensively studied, since the diagnosis is usually made postmortem.
We provide a review of the literature about the evaluation and diagnosis of these
two infrequent clinical entities.

Key words: lymphangitic carcinomatosis, pulmonary tumor embolism, pulmonary
lymphatics
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Introduccion

La percepcién de disnea en pacientes con cancer
puede obedecer a diversas causas. Dentro de estas,
las mas frecuentes incluyen las complicaciones
infecciosas, la enfermedad tromboembdlica, las
metastasis pulmonares o la afectacion cardiopul-
monar asociada a la terapia antineoplasica.

El compromiso vascular por células tumorales es
una causa infrecuente de disnea en pacientes con
enfermedades neoplasicas. El mismo puede deber-
se a tres mecanismos diferentes o combinados. La
primera forma es la carcinomatosis linfatica, una
complicacién inusual pero grave de la enfermedad
maligna y no siempre facilmente reconocible. En
segundo lugar, se encuentra el embolismo pulmo-
nar tumoral (EPT) de pequeinos vasos distales
que es aun mas infrecuente. Desafortunadamente
este fendmeno es raramente reconocido antes de
la muerte del paciente, debido a la gran dificultad
diagnéstica. En dltima instancia, se produce en
casos excepcionales la embolia proximal tumoral
de grandes vasos. Estos tres mecanismos suelen
coexistir y es, en ocasiones, clinicamente dificil
hacer la diferenciacién, sobre todo entre los dos
primeros.

El objetivo de esta revision es analizar el estado
actual de la literatura acerca del diagnéstico y
manejo de la carcinomatosis linfatica pulmonar
(CLP) y la embolia pulmonar tumoral (EPT), raras
entidades que requieren un alto indice de sospecha
para poder establecer el diagnéstico.

A. Carcinomatosis linfatica pulmonar

Definicion

La carcinomatosis linfatica pulmonar (CLP) es una
entidad caracterizada por la infiltracion difusa de
los vasos linfaticos pulmonares por células neo-
plasicas. La entidad fue descripta por primera vez
1829!. Es una manifestaciéon usualmente tardia de
la enfermedad oncoldgica y con elevada mortalidad.

Etiologia
Si bien la carcinomatosis linfatica puede ser causa-
da por tumores de multiples tipos histolégicos, el
80% de los casos se debe a adenocarcinomas?. En
los pacientes con metastasis pulmonares, la infil-
tracion linfatica ocurre en el 6 a 8% de los casos.
Lalocalizacién mas frecuente de los tumores pri-
marios que generan CLP es mama (33%), estomago

(30%), pulmén (29%), pancreas (4%), y prostata
(8%)*®. Se describen ademaés otras localizaciones
menos frecuentes como tiroides, cérvix, laringe o el
adenocarcinoma de tumor primario desconocido®®.

La biopsia (endoscépica o quirtrgica) es el pro-
cedimiento diagnédstico de certeza, pero pocas veces
es necesario. La citologia microvascular pulmonar
(a través de la colocacién de un catéter de Swan-
Ganz) puede ser de utilidad cuando no se puede
realizar una biopsia pulmonar por el riesgo del
procedimiento!®.

Si bien la CLP clinicamente evidente no es
frecuente, en una serie de autopsias se comunicé
una incidencia de 55% de CLP en pacientes que
fallecieron por cancer!!.

Anatomia patoldgica

La anatomia patolégica de la CLP se caracteriza
por la presencia de infiltracién difusa del pa-
rénquima pulmonar por células tumorales, con
la consecuente obstruccién de vasos linfaticos.
La infiltracién de células neoplésicas genera el
engrosamiento del espacio intersticial, ya sea
peribroncovascular o septal. La afectaciéon puede
ser variable y, por lo tanto, la magnitud relativa
del engrosamiento del intersticio septal o peri-
broncovascular, subpleural e interlobular varia
de paciente a paciente. Esta es una de las razones
por las que las tomografias computadas (TC) en
la CLP no son uniformes.

El engrosamiento puede ser debido no sélo a la
infiltracién de células tumorales, sino también a la
reaccion desmoplasica por proliferacion de células
linfaticas y/o al edema causado por la obstrucciéon
linfatica. La diseminacién neoplésica en el inters-
ticio puede resultar en la generaciéon de nédulos y
micronédulos!?

Existen diversos mecanismos para esta disemina-
cién linfatica. El més frecuente es la diseminacion
linfatica por microembolizacién tumoral'®*!* pero
también ha sido descripta la diseminacién retrogra-
da desde los ganglios linfaticos, la extensién local
del tumor y la diseminacion trans-diafragmatica.

La embolia tumoral puede producir hipertensién
pulmonar ademas de hipoxemia, basicamente por
alteraciones de la difusién de O,'> '°.

Diagnéstico

Manifestaciones clinicas

La disnea (frecuentemente asociada a tos no pro-
ductiva) es el sintoma principal de la CLP. La ma-
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yoria de los pacientes inicialmente presenta disnea
con el ejercicio que luego progresa la severidad, a
medida que avanza la enfermedad. En ocasiones
esta progresién puede ser rapida y obligar a des-
cartar los otros diagnésticos diferenciales de disnea
aguda en pacientes inmunocomprometidos.

Menos frecuentemente, los pacientes no tienen
diagnéstico previo y la disnea secundaria a com-
promiso pulmonar pude ser el tnico sintoma de
una neoplasia no pulmonar!” 18,

Manifestaciones radioldgicas
Las manifestaciones radiolégicas de la CLP
en la radiologia convencional son evidentes en
aproximadamente 30% a 50% de los pacientes en
los que se realiza el diagndstico mediante ana-
tomia patolégical®. La aparicién de opacidades
reticulares o reticulonodulares, engrosamiento o
derrame pleural y adenopatias intrapulmonares,
hiliares o mediastinales son cambios inespecifi-
cos que pueden hacer sospechar esta entidad®.
Existe un predominio en l6bulos inferiores con
o sin la presencia de lineas B de Kerley. Estas
ultimas, en ausencia de falla cardiaca, son muy
sugestivas de CLP'*% 2%, Sin embargo, los hallazgos
mas tipicos no son frecuentemente visibles y la
radiografia convencional tiene una precisién
diagnoéstica de solamente 23%, con un gran nu-
mero de pacientes que muestran radiografias de
térax normales.

La TC de torax de alta resolucion muestra al-
teraciones en el compartimento intersticial axial
(peribroncovascular y centrilobular) y periférico
(septos interlobares y regiones subpleurales)?.

Lo mismos se expresan como opacidades re-
ticulares, en algunos casos asociados a nédulos.
Algunos hallazgos frecuentes son?*:

1. Engrosamiento liso o nodular del intersticio pe-
ribroncovascular adyacente a vasos y bronquios
perihiliares.

2. Engrosamiento liso o nodular de septos interlo-
bulares.

3. Engrosamiento liso o nodular del intersticio
subpleural.

4. Preservaciéon de la arquitectura normal del
pulmoén.

En aproximadamente el 50% de los pacientes,
las anormalidades de la CLP se presentan en
forma focal o unilateral, en lugar de ser difusas
y bilaterales?. Algunos pacientes tienen ademas
derrame pleural. Las adenopatias hiliares pueden

estar presentes hasta en un 50% de los pacientes,
y pueden ser simétricas o asimétricas®.

Uno de los diagnoésticos diferenciales a conside-
rar es la sarcoidosis. El1 30% a 60% de los pacientes
con sarcoidosis presentan engrosamiento intersti-
cial nodular. Los nédulos en la sarcoidosis tienden
a presentarse en el intersticio peribroncovascular,
con menor compromiso del intersticio periférico
y tienen predominio en l6bulos medios a superio-
res. En ocasiones, la diferenciacién radiolégica
puede ser dificil y es la rapida progresion de los
sintomas, el compromiso ganglionar unilateral,
el predominio en l6bulos inferiores y/o la falta de
respuesta al tratamiento con corticoides lo que
hace sospechar la presencia de CLP. En pocos casos
pueden incluirse (cuando las caracteristicas son
muy inespecificas) otros diagnosticos diferenciales
como el edema de pulmén y la neumonia intersti-
cial usual incipiente!®.

Otros métodos diagndsticos

El centellograma de ventilacion/perfusiéon puede
revelar alteraciones en la perfusion con ventilacién
de distribucién normal. Si bien estos hallazgos
son inespecificos, el patrén tipico de linfangitis
carcinomatosa en un centellograma esta asociado
a peor pronostico?”. También han sido descriptos
defectos en la ventilacion?.

Hoy en dia las camaras gamma de alta resolu-
cion y la gammagrafia de perfusiéon pulmonar con
99mTc-MAA son capaces de detectar pequenas
areas de hipoperfusion focal. El resultado es un
patrén gammagrafico caracteristico que muestra
una apariencia de pulmén fragmentado que podria
aumentar la sospecha de CLP. Sin embargo, estos
hallazgos son inespecificos y podrian encontrarse
también en el tromboembolismo de pulmén.

Ha sido comunicado que en la tomografia por
emision de positrones (PET), los pacientes con
linfangitis carcinomatosa pueden mostrar un
aumento difuso de la captacion de FDG?*. Como
el centellograma, las imégenes no son suficiente-
mente especificas, pero en presencia de un alto
pretest clinico, pueden servir para aumentar la
certeza diagnostica.

En general, cuando se requiere diagndstico
histopatolégico, la biopsia transbronquial por
fibrobroncoscopia es un procedimiento seguro y
con buena precisién diagnéstica®. En el paciente
con diagnostico previo de enfermedad neopléasica,
la presencia de sintomas tipicos y la TC de térax
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Figura 1. Biopsia transbronquial que muestra espacios alveolares
preservados rodeados de finos tabiques, vasos linfaticos dila-
tados y ocupados por una proliferaciéon neoplasica maligna de
estirpe epitelial formada por células de nucleos pleomérficos,
hipercromaticos y escaso citoplasma eosindfilo (Reproduci-
do con permiso de Malberti GJ, Barimboim E. Utilidad de la
broncoscopia en el estudio de un paciente con compromiso
intersticial. Respirar (ALAT) 2013, 5: 12-15) (32)

suelen ser concluyentes para el diagndstico, sin ne-
cesidad de confirmar mediante biopsia pulmonar.

Respecto de la capacidad funcional de los pa-
cientes, la espirometria e inclusive la saturacion de
oxigeno (Sa0,) basal puede ser normal en estadios
iniciales. Sin embargo, en general, los estudios de
funcién pulmonar en pacientes con CLP se compor-
tan como cualquier otra enfermedad intersticial y
muestran defectos de ventilacion de tipo restrictivo
con reduccién de la capacidad de difusién, disminu-
cién de complacencia pulmonar, hipoxemia y (sélo
tardiamente) hipercapnia®.

No existe correlacién entre la afectaciéon tomo-
grafica y la magnitud del deterioro espirométrico
o del intercambio gaseoso?* %,

Prondstico

La presencia de CPL tiene mal pronéstico e indica
siempre enfermedad metastésica avanzada. Harold
comunicé que de 14 pacientes con diagnoéstico de
CPL todos murieron a los 3 meses de inicio de los
sintomas?!. Yang y Lin comunicaron 60 pacientes
con CPL, de los cuales la mitad muri6 a los 3 meses
y <15% sobrevivi6 mas de 6 meses®.

Por otro lado, un patrén tipico de CLP en la
perfusién pulmonar esta asociado con peor pronés-
tico, 67% de estos pacientes fallecieron al mes?.
La supervivencia media comunicada fue de 5.5

meses?. La presencia de cancer géstrico asociada
con CLP tiene peor supervivencia.

Tratamiento

No hay hasta el momento tratamiento 6ptimo
para linfangitis carcinomatosa. Sin embargo, hay
estudios que evaluaron de manera satisfactoria la
combinacién de quimioterapia con corticoides en-
dovenosos, combinacién que suele considerarse el
tratamiento standard?®-8, Otra opcién terapéutica
es el uso de quimioterapia nebulizada, inicialmente
descripta para el tratamiento del carcinoma de
pulmén no pequenas células® 4.

Se ha utilizado 5- fluorouracilo en forma de
particulas aerosolizadas mediante un nebulizador
ultrasénico. Tatsumura y colaboradores® demos-
traron que més del 50% de las particulas de 5-FU
con un diametro <1micron llegan al alveolo. Este
estudio, ademés, demostr6 una insignificante
absorcién a nivel sistémico®” 4. La droga nebuli-
zada es retenida por un largo periodo en el tejido
tumoral, lo que genera elevada actividad antitu-
moral con insignificantes o nulos efectos adversos
sistémicos. Sin embargo, han sido comunicados
algunos efectos adversos asociados a la via de ad-
ministracién, como ser la presencia de estomatitis.

Si bien tradicionalmente se describe una super-
vivencia muy corta para la CLP (Greenspan descri-
bi6 una supervivencia de 15% al ano y 2-4% a los
2 anos)*, comunicaciones mas recientes describen
una respuesta de hasta 38% a la quimioterapia con
supervivencias ligeramente més prolongadas*. La
introduccion de quimioterapia combinada para el
cancer de mama metastasico indujo regresion y
supervivencias prolongadas en algunos casos*346,

B. Embolismo tumoral pulmonar

El embolismo tumoral pulmonar (EPT) es la pre-
sencia de multiples acAmulos de células tumorales
en las arterias pulmonares pequenas, arteriolas
y capilares pulmonares. Muy infrecuentemente,
estos émbolos tumorales pueden causar oclusién
de la arteria pulmonar principal o de sus grandes
ramas segmentarias. El riesgo de EPT en pacientes
con cancer se considera que es extremadamente
bajo, pero también se sabe que es probable que
exista importante infradiagndstico. Para diagnos-
ticar adecuadamente microembolismo tumoral
pulmonar y evitar un tratamiento agresivo en los
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pacientes con enfermedades terminales, es esencial
reconocer las caracteristicas clinicas y las modali-
dades de diagnoéstico disponibles.

El diagnéstico de microembolismo tumoral
pulmonar puede hacerse por el alto grado de sos-
pecha en pacientes con enfermedades neoplasicas
conocidas, pero se hace mas dificil en el paciente sin
diagnéstico previo de malignidad. Esta revision de
EPT se centra en la presentacion, caracteristicas
clinicas y el manejo de pacientes que pueden tener
microembolismo tumor pulmonar.

Incidencia y etiologia

El embolismo tumoral pulmonar (EPT) puede
conducir a la hipertensiéon pulmonar, con la con-
siguiente aparicién de cor pulmonale subagudo
(CPS)*". Si bien se desconoce la incidencia real de
esta patologia, se ha comunicado que aproxima-
damente 26% de las autopsias de pacientes que
fallecieron con cancer presentaban microembolias
pulmonares tumorales?®5°. Raramente el diagnos-
tico es establecido antes del fallecimiento. Incluso
en pacientes con un cancer conocido, el diagnéstico
correcto de la embolia tumoral se hace en menos
del 6% de los casos®.

La EPT no significa necesariamente metastasis
parenquimatosas, porque muchas de las células
tumorales se destruyen en la luz del vaso por la
formacion de trombos secundarios a la presencia de
estas células extranas y la aparicion de organiza-
cién. Por esta razoén, pocas embolias tumorales son
capaces de generar metastasis pulmonares. Otro
fenémeno secundario es la hipertrofia de la intima.

Se han descripto dos vias de diseminacién de
las células malignas a la circulacién pulmonar.
La primera es a través de la vena cava inferior,
a la cual las células acceden por pasaje desde las
visceras abdominales (por compromiso primario o
metastasico). La otra via descripta es a través de
la vena cava superior, a la cual las células acceden
mediante diseminacion linfatica y a través del paso
por el conducto toracico®.

En una revisién de 16 autopsias de pacientes
con embolia pulmonar tumoral, se encontré que
en 8 de estas el compromiso fue solo vascular sin
afectacién linfatica ni parenquimatosa que sugiera
el diagnéstico previamente®. Otra revision de 1069
autopsias reporto tres casos en los que la muerte se
habia producido por corazén pulmonar subagudo
debido a embolia de tumores de mama, pulmén y
carcinoma de ovario®. Posteriormente Soares y

colaboradores estudiaron en forma prospectiva 222
autopsias consecutivas de pacientes con cancer (ex-
cluyendo los tumores del sistema nervioso central)
y demostraron la presencia de embolia pulmonar
tumoral en un 8.5% de los casos!*.

La probabilidad de microembolismo tumoral
pulmonar depende de la enfermedad maligna
subyacente y de su propensién a embolizar. Al
analizar las diferentes histologias, se verificé un
porcentaje de EPT de 1.5% para cancer de pulmoén
no pequenas células y de 26% para pacientes con
coriocarcinoma y carcinoma de mama, estémago,
higado y rinén54 %,

Es importante diferenciar la presencia de EPT
de la microangiopatia trombética tumoral pulmo-
nar, la cual fue comunicada por Von Herbay en
1990y se caracteriza por proliferacion fibrocelular
de la intima de arteriolas y pequenas arterias pul-
monares en pacientes con cancer (principalmente
adenocarcinoma)®. Este tltimo fenémeno no es
embodlico sino una patologia primaria de la pared
vascular, pero sus efectos clinicos son similares.

En el EPT, los émbolos tumorales inducen tanto
la activacién local del sistema de la coagulacion
como la proliferacién fibrocelular de la intima, lo
que conduce a la estenosis luminal o la oclusién
de los vasos afectados.

Anatomia patoldgica
La EPT se caracteriza histopatolégicamente por
la presencia de células aisladas o grupos de células
tumorales dentro del sistema arterial pulmonar,
incluyendo los capilares septales alveolares. Las
arterias segmentarias y terciarias proximales estdn
involucradas con poca frecuencia®” %, Hay cinco
tipos de compromiso en los vasos pulmonares por
células tumorales:

a. las grandes embolias por células tumorales que
ocluyen las arterias pulmonares principales o
las grandes ramas segmentarias

b. la obstruccién linfatica generalizada

c. Los embolias tumorales microscépicas que in-
volucran las arterias pequenas o arteriolas

d. el compromiso de capilares septales por embolia
tumoral

e. combinacién de todo lo anterior
Los cambios murales son los que pueden desa-

rrollar hipertensién pulmonar. Estos incluyen hi-

pertrofia de pequenas arterias y arteriolas, fibrosis
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intimal y disrupcion de lamina elastica interna por
necrosis fibrinoide con endarteritis. Esta fibrosis
es irreversible y completa, a diferencia de la gene-
rada en el contexto de tromboembolia pulmonar
no tumoral en la cual el vaso habitualmente se
recanaliza'.

Diagndstico
Manifestaciones clinicas
La EPT puede ocurrir en cualquier momento de
la evolucion de un paciente con cancer y ha sido
descripta en asociacién a diferentes tumores pri-
mitivos (Tabla 1). Puede ser ocasionalmente la
primera presentaciéon de un carcinoma oculto o
un evento terminal® ¢, Generalmente es de curso
subagudo con disnea progresiva (de pocos dias a
meses), taquicardia e hipoxemia, pero también
puede presentarse en forma aguda clinicamente
indistinguible de un tromboembolismo pulmonar.
Consecuentemente, los pacientes pueden pre-
sentar tos, dolor pleuritico y hemoptisis. También
se describe la presencia de hipertensién pulmonar
y cor pulmonale agudo y subagudo®-2 que se mani-
fiesta con ascitis y edema periférico®® . Los signos
clasicos de insuficiencia cardiaca derecha sélo han
sido descriptos en el 15% a 20% de los pacientes.
Distinguir entre la presentacion clinica de la
carcinomatosis linfatica pulmonar y la embolia pul-
monar y tumoral puede ser muy dificil. En la serie

Tabla 1. Tumores malignos asociados con embolismo tumoral
pulmonar

Mixoma auricular
Mama
Coriocarcinoma
Colon

Vesicula
Tumores ginecoldgicos
Hepatoma
Pulmon
Melanoma
Mesotelioma
Pancreas
Parotida

Prostata

RiAén

Estomago
Tiroides

Vejiga

de 222 pacientes a los que se les realiz6 autopsia
presentada por Soares y col., 19 presentaban EPT
y 44 CPL. La revision de los datos clinicos, mostré
que los pacientes con EPT habian presentado méas
frecuentemente disnea (58%) que el grupo de CPL
(46%), pero la utilidad diagnéstica de los sintomas
fue muy baja.

Manifestaciones radioldgicas

La radiografia de térax y la tomografia computari-
zada no presentan grandes alteraciones en la EPT,
a menos que haya linfangitis carcinomatosa con-
comitante. Algunos hallazgos radiolégicos en EPT
pueden incluir una arteria pulmonar prominente,
agrandamiento del ventriculo derecho, atelectasia
focal, derrame pleural e infiltrados bilaterales® ¢. En
definitiva, su presentacion radiolégica es similar a
la de las tromboembolias periféricas de magnitud.
En raras ocasiones pueden verse manifestaciones
similares a las de la tuberculosis miliar®®.

De manera similar a la angiografia pulmonar
convencional y la angiografia por TC, pueden no
ser capaces de demostrar la oclusiéon secundaria a
microembolismo tumoral debido a que los émbolos
tumorales estan por debajo del limite de resolucién
de la técnica. En estos casos, la presencia de arte-
rias pulmonares periféricas dilatadas y arrosaria-
das en la T'C son signos muy sugestivos de EPT®".
Estas arterias con dilataciones arrosariadas no se
deben confundir con los tabiques engrosados con
imagenes nodulares que se ven en la carcinoma-
tosis linfatica. Si bien TC puede ser de utilidad en
el diagnéstico de la embolia tumoral, se necesitan
maés estudios para establecer su eficacia real en
términos de sensibilidad y especificidad.

Otros métodos diagndsticos

El anélisis de sangre arterial usualmente revela
la presencia de hipoxemia y alcalosis respiratoria
habitualmente severa.

El ecocardiograma puede revelar dilatacién de
cavidades derechas y elevacién de presion arterial
pulmonar®.

Se ha descrito en pacientes con cancer de mama
con émbolos tumorales, finalmente confirmados,
un patrén centellografico con ventilacién normal
y numerosos pequenos defectos de perfusion sobre
las cisuras pulmonares y segmentos broncopul-
monares. Este patréon ha sido denominado patrén
de contorno segmentario (segmental contour pat-
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tern)®. Aunque este hallazgo es muy sugestivo de
microembolismo tumoral, puede ser identificado
en otras patologias que también se caractericen
por oclusion vascular distal, incluyendo vasculitis
pulmonar, hipertensiéon pulmonar primaria, em-
bolia grasa, émbolos sépticos o el abuso de drogas
intravenosas™.

En contraste con la enfermedad tromboem-
bélica, los defectos de perfusién causados por la
embolia tumoral son simétricos, multiples y més
periféricos™.

A la hora de decidir la realizacién de un estudio
de medicina nuclear, deberia evaluarse cuidado-
samente el costo-efectividad, ya que la seguridad
de los mismos (al igual que en otras patologias
asociadas a hipertensiéon pulmonar) no esta exen-
ta de riesgos. La inyeccién de macroagregados de
albtimina radiomarcada podria generar mayor
oclusién del lecho vascular. Se han comunicado
casos aislados de crisis graves de hipertension
pulmonar tras la inyeccion de macroagregados de
albimina en pacientes con hipertension pulmonar
crénica o subaguda debido a enfermedad vascular
pulmonar obliterante™ .

El rol de la angiografia pulmonar es excluir como
alternativa diagndstica la presencia de enfermedad
tromboembdlica que podria ser potencialmente
tratable y reversible. El microembolismo tumoral
afecta principalmente a capilares y pequenas ar-
teriolas. Sin embargo, se puede encontrar en los
pacientes con embolias tumorales retraso en el
llenado de las arterias segmentarias, tortuosidad
de los vasos de tercer a quinto orden con pérdida de
flujo distal y defectos de llenado subsegmentarios.

El cateterismo derecho usualmente revela eleva-
cién de presion sistélica de ventriculo derecho con
presién arterial pulmonar media de 50 a 100mmHg
y con presién capilar pulmonar normal®.

Se cree que en la mayoria de los casos de car-
cinomatosis linfatica hay microembolia tumoral
con posterior pasaje a linfaticos™. También en el
EPT, la deteccién de células en muestras de sangre
obtenidas con catéter Swan- Ganz ha posibilitado
la deteccion de estas células tumorales™.

Para obtener un diagnéstico definitivo, se debe-
ria obtener una biopsia pulmonar quirargica. La
biopsia pulmonar abierta o la cirugia toracoscépica
asistida por video siguen siendo el patrén oro para
el diagnédstico de EPT. Sin embargo, en casos de
alta sospecha, la biopsia se realiza excepcionalmen-
te. Es un procedimiento no exento de riesgos en

pacientes graves y cuyos resultados no generarian
conductas terapéuticas potencialmente tutiles.

Prondstico

Estéa claro que la presencia de EPT implica peor
prondstico que las metastasis parenquimatosas o
adn que la carcinomatosis linfatica'4. El tratamien-
to de esta patologia no ha sido extensamente estu-
diado debido a que en la mayoria de los pacientes el
diagnéstico es realizado postmortem. Hay algunas
comunicaciones aisladas que muestran limitada
utilidad de la quimioterapia®® % 7 especialmente
en tumores sensibles a la quimioterapia como el
coriocarcinoma, el cancer de mama y el cancer de
préstata. Ademas de la quimioterapia, la terapia
hormonal puede jugar un papel definitivo en el
alivio de los sintomas de EPT en pacientes con
tumores hormono-sensibles.

La resecci6on completa del tumor primario
puede dar lugar a la resolucion de los émbolos en
algunos casos. En casos aislados, el tratamiento
quirargico de grandes émbolos tumorales proce-
dentes de carcinomas de células renales y mixomas
auriculares ha resultado eficaz. Se ha utilizado la
embolectomia del tumor emergente y la colocacion
de filtros en vena cava en pacientes que sufren de
grandes émbolos centrales desde tumores infra-
diafragmaticos. Sin embargo, estos tratamientos
no estan avalados por evidencia experimental
suficiente.

Aunque existen diferentes modalidades de
tratamiento como intentos de controlar la en-
fermedad maligna subyacente, no parece haber
habido modificaciones en el prondstico desde las
descripciones iniciales. La esperanza es que el de-
sarrollo de nuevos agentes antineoplésicos permita
que un diagnéstico precoz logre una mejora de la
supervivencia.

No se ha demostrado beneficio con el uso de cor-
ticoides. La respuesta transitoria a los corticoides,
ocasionalmente observada, podria estar asociada a
la frecuente coexistencia de diseminacién linfética
que, en ocasiones, tiene una respuesta favorable a
los esteroides. No se ha documentado beneficio en
el uso de anticoagulantes™.

Conclusion
La carcinomatosis linfatica es una patologia grave

que afecta a pacientes con estadios avanzados de
cancer de distintos érganos y grupos histolégicos.
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Por esta razén, resulta fundamental tratar de
arribar al diagnéstico con métodos no invasivos
para evitar tratamientos innecesarios y potencial-
mente perjudiciales. No hay tratamiento efectivo
para revertir el cuadro clinico en ninguna de las
dos entidades, aunque recientemente se han de-
mostrado algunas respuestas mas prolongadas a
la QT asociada a corticoides en la CLP. La embolia
pulmonar tumoral debe ser considerada como
diagnéstico diferencial en todo paciente con evi-
dencia de neoplasia que consulta por disnea. Es
una entidad rara y con un muy mal prondstico, y la
mayoria de los casos son diagnosticados postmor-
tem .La mayoria de los pacientes tiene evidencia
de compromiso tumoral en otros érganos, pero en
raros casos puede la primera manifestaciéon de una
enfermedad maligna.

Es fundamental que estos pacientes sean eva-
luados en forma multidisciplinaria con los servicios
de neumonologia, cuidados paliativos, oncologia y
cirugia toracica para encontrar el balance de costo-
efectividad menos invasivo para el paciente, pero
que evite tratamientos agresivos fatiles. Ademés,
es importante anticipar al paciente y la familia la
gravedad del cuadro clinico, para evaluar directivas
anticipadas segtn el desarrollo de la enfermedad.
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