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SUMMARY

Pulmonary tumoral thrombotic microangiopathy is an uncommon form of tumoral dissemination which does not invade the pulmonary
parenchyma. The clinical manifestation of cough, progressive dyspnea and normal chest X-rays, almost always precede the discovery
of the tumor. So far, unforfunately the diagnosis of this entity is postmortem. Since it was first described in 1937 as subacute cor pul-
monale, only a hundred cases have been published. In this study we present a case and a revision of 1,388 autopsies carried out in
our service. Rev Esp Patol 1998; 31(1): 45-48.
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RESUMEN

La microangiopatia tumoral trombdtica pulmonar es una forma muy poco frecuente de diseminacion carcinomatosa, sin infiltracién del
parénquima pulmonar. Se presenta con una clinica de tos y disnea progresiva y radiografias de térax normales, que precede casi
siempre al hallazgo del tumor. De prondstico infausto, el diagndstico de esta entidad, hasta la fecha, es postmortem. Desde que fue
descrita en 1937 como cor pulmonale subagudo no llegan a un centenar los casos publicados. En el presente trabajo aportamos un
caso y una revision de 1388 autopsias realizadas en nuestro servicio. Rev‘ Esp Patol 1998; 31(1): 45-48.
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INTRODUCCION

Son bien conocidas las causas de muerte en pacientes
diagnosticados previamente de procesos tumorales dise-
minados, como son las infecciones y fallos multiorgéni-
cos. Més en concreto en el aparato respiratorio, a las
infecciones se afiaden la diseminacién linfatica tumoral,

. 45 .

derrames pleurales masivos, complicaciones secunda-
rias a quimio y radioterapia, distrés respiratorio del adul-
to, y numerosas metdstasis tumorales en el parénquima
pulmonar (1, 2).

Una forma poco usual de diseminacién tumoral es el
embolismo microscdpico del lecho vascular pulmonar
con afectacién de arterias y capilares de los septos al-
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veolares, sin infiltracién del parénquima. Prueba de ello
es que desde que fue descrito por primera vez por Brill
y Robertson en 1937 (3), hasta la fecha no llegan al cen-
tenar los casos publicados. Estos autores, en atencién a
la clinica de presentaci6n, lo denominaron cor pulimona-
le subagudo, término que Herbay en 1982 (4) prefiere
sustituir por el de microangiopatia tumoral trombdética
pulmonar siguiendo criterios microsc6picos.

La incidencia de esta entidad es con toda seguridad
més elevada, aunque su cuantia real no se puede precisar
por su fatal y ripido desenlace, y porque el diagnéstico es
en el 100% de los casos publicados postmortem (5).

En el presente articulo mostramos un caso clinico y
una revision retrospectiva de 1388 autopsias realizadas
en nuestro servicio en los tltimos 18 afios. ‘

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 39 afios, sin antecedentes personales de
interés, presentaba dispepsia desde mediados de 1994.
En 1995 se le realiza un estudio radiolégico baritado,
con un resultado normal. Ante la persistencia de los sin-
tomas, se le propone gastroscopia, que rechaza. A me-
diados de 1996, presenta tos rebelde a tratamiento, hasta
que en noviembre de ese mismo afio aparece disnea a
moderados esfuerzos, que empeora progresivamente y
que no cede al tratamiento ambulatorio. Ante el agrava-
miento de la insuficiencia respiratoria, ingresa en UCI
por precisar ventilacion mecénica. Fallece 18 horas més
tarde, a los 5 meses del comienzo de 1a tos y a las 3 se-
manas de la disnea.

Datos clinicos al ingreso: intensa disnea, afebril,
radiografia de térax normal. ECG sin alteraciones.
Gasometria arterial: PO, 51%. Gammagrafia de perfu-
sién con defectos subsegmentarios en ambos campos
pulmonares. Ecografia abdominal: dilatacién persistente
de la vena cava inferior. Se realizé estudio postmortem.

RESULTADOS

El estudio postmortem revelé un adenocarcinoma de
estomago pobremente diferenciado, con células en ani-
Lo de sello y linitis plastica que infiltraba hasta es6fago
(Fig. 1) con metéstasis ganglionares generalizadas infra
y supradiafragmdticas. Macroscdpicamente, no se apre-

. 46 -

REV ESP PATOL

ciaron permeaciones vasculares tumorales. Los grandes
vasos pulmonares estaban permeables. El corazén no
presentd alteraciones macroscdpicas.

El examen microscépico pulmonar (Figs. 2-4) mos-
tré numerosas embolizaciones tumorales de arterias y
capilares de los septos alveolares, con tromboendarteri-
tis fibroproliferativa, sin infiltracién del parénquima
pulmonar, con afectacién de todos los segmentos pul-
monares. Se observaron permeaciones vasculares tumo-
rales con trombosis microscépicas focales en el miocar-
dio y pancreas.

DISCUSION

La masiva trombosis tumoral de los pulmones justifica
el dramético curso clinico de esta entidad, coincidiendo
con los hallazgos descritos (1, 6, 7), cuyo sintoma cardi-
nal es la disnea progresiva acompafiada de tos y que apa-

Figura 1. Seccion de eséfago infiltrado difusamente por un ade-
nocarcinoma pobremente diferenciado, con intensa reacciéﬁ
desmoplasica que respeta el epitelio superficial (original, HE
%x200). !
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Figuras 2 y 3 (izqda. y dcha.). Secciones de pulmoén que muestran numerosas embolizaciones tumorales con trombosis de arterias
de pequefio tamafio y capilares alveolares. En algunos vasos se aprecia una proliferacion fibrosa subintimal (flechas). No se observa

afectacién de los espacios alveolares (original, HE x200).

rece cuando del 60% al 80% del lecho pulmonar se
encuentra ya afectado (6), cuya hipoxemia produce un
vasospasmo reflejo, aumentando la resistencia vascular
pulmonar y agravando la situacién ventilatoria del
paciente. Por otra parte, en los alveolos mal perfundidos
el descenso de la presién de CO, provoca un reflejo
broncoconstrictor, aumentando atin m4s la disnea.

Dado que una vez instaurada la disnea la supervi-
vencia es escasa (12 semanas de media, 3 semanas en
nuestro caso) y el diagndstico de esta entidad es, hasta la
fecha, postmortem, es importante descartar otras pato-
logias més frecuentes, como el tromboembolismo pul-
monar secundario a tromboflebitis, de prondstico v tra-
tamiento distinto (anticoagulacién frente a quimiotera-
pia) (8). Para ello, se plantea desde la angiografia y gam-
magraffa de pulmén hasta la utilizacién de muestras
hemiticas para estudio citolégico en aquellos pacientes
que tengan un catéter de Swan-Ganz, con prometedores
resultados (9).
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Hasta la fecha, y tras la primera descripcién por Brill
y Robertson en 1937 (3), se han publicado 94 casos bien
documentados de cor pulmonale subagudo, destacando
las series de Winterbauer (10), Herbay (4), Soares (’Z),
Kane (11), Veinot (1), Tamura (12) y Kataoka (13)
(Tabla I). Estos autores revisaron las autopsias cuya
causa de muerte fue secundaria a un proceso neoplésico.
Curiosamente, en los casos descritos, al igual que en el
nuestro, el diagndstico del tumor fue posterior a la pre-
sentacién de la disnea, con estudios radiolégicos de
térax inespecificos. Algunos pacientes presentaron alte-
raciones electrocardiograficas de hipertrofia ventricular
derecha, dependiendo del tiempo de evolucién. No exis-
te correlacidn estadfstica entre el tipo histolégico tumo-
ral y esta entidad clinicopatolégica.

En una revisi6n retrospectiva de 1388 autopsias reali-
zadas en nuestro servicio en los iltimos 18 afios, 136
necropsias presentaban metdstasis tumorales pulmonares,
siendo el caso presentado el tinico de cor pulmonale sub-
agudo (0,73%).
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Figura 4. A mayor aumento se aprecia la naturaleza neoplasica
de los émbolos (original, HE x400).

" Tabla 1. Relacion de las series mds extensas de casos
de cor pulmonale subagudo realizadas en autopsias
: cuya causa de muerte fue secundaria a procesos tumo-
~ rales diseminados. ‘

N° de casos de cor

N° de

. Autores autopsias pulmonale subagudo (%)
. Winterbauer 366 30 (8,19)
. Kane 1085 10 (0,9)
| Herbay 33 21 (3,31)

Soares 112 12 (10,71)
i Veinot 329 3 (0,91)
. Tamura 318 3 (0,94)
. Kataoka 70 1(1.42)

REV ESP PATOL

CONCLUSION

A pesar de ser una entidad descrita desde 1937, el cor
pulmonale subagudo se conoce escasamente, con una
incidencia real, con seguridad, superior a la publicada.
Con los medios diagndsticos y terapéuticos actuales se
puede incrementar la supervivencia de los enfermos evi-
tando que su diagndstico se siga realizando en la mesa
de autopsias.
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