Rev SOCAMPAR 2019;5(1):20-23 ISSN: 2529-9859

CASO CLINICO

Sarcoidosis pulmonar y cancer de mama, a proposito de un caso
Pulmonary sarcoidosis and breast cancer, a case report
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Resumen:

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas constituyen un grupo heterogéneo de entidades clinicopatologicas
que tienen manifestaciones clinicas, radiologicas y espirométricas similares, afectando de forma difusa a la via aérea
inferior. Pueden presentar manifestaciones clinico-radioldgicas similares a la diseminacion metastasica, que, en un
contexto clinico adecuado, pueden dificultar el diagnostico diferencial entre estas dos enfermedades y conducirnos
hacia un diagnostico y tratamiento incorrectos.

En este articulo revisamos las diferencias y semejanzas que podemos encontrar entre la sarcoidosis pulmonar y la lin-
fangitis carcinomatosa pulmonar aprovechando el caso clinico de una paciente diagnosticada de forma sincronica de
sarcoidosis pulmonar y cancer de mama.

Palabras clave: enfermedad pulmonar intersticial difusa; EPID; patron intersticial radiologico; sarcoidosis pulmonar;
carcinoma de mama; linfangitis carcinomatosa.

Resume:

Diffuse interstitial lung diseases are a heterogeneous group of clinicopathological entities with similar clinical, radio-
logical and spirometric manifestations, characterized by diffusely affecting the lower airway. They may sometimes
show similar clinical and radiological manifestations to metastatic dissemination, so making the differential diagnosis
between these two diseases is difficult in a particular clinical context, which may lead us to an incorrect diagnosis and
treatment.

In this article we review the differences and similarities that we can find between pulmonary sarcoidosis and pulmonary
lymphangitic carcinomatosis through clinical case of a woman with synchronous diagnosis of pulmonary sarcoidosis
and breast carcinoma.

Keywords: diffuse interstitial lung disease; DILD; radiological interstitial pattern; pulmonary sarcoidosis; breast carci-
noma; pulmonary lymphangitic carcinomatosis.

Introduccion: logia y patogenia desconocidas®>. El diagnostico se basa
en la histologia dentro de un contexto clinico, radioldgi-
co y funcional compatible con la enfermedad. El trata-
miento de eleccion son los corticoides sistémicos!>*.

Las enfermedades pulmonares intersticiales difusas
(EPID) constituyen un grupo heterogéneo de entidades
clinicopatologicas que tienen manifestaciones clinicas,
radiolégicas y funcionales respiratorias similares, afec-
tando de forma difusa a la via aérea inferior!. La TAC de
alta resolucion (TACAR) es la prueba de imagen por
excelencia para el diagndstico de estas entidades, permi-
tiéndonos ademds evaluar otras estructuras toracicas y
extratoracicas y establecer un diagndstico diferencial
adecuado entre las distintas EPID y la diseminacion
metastasica'?,

Por su parte, el cancer de mama es la neoplasia ma-
ligna mas frecuente en el sexo femenino. Sus manifesta-
ciones intratoracicas pueden ser resultado tanto de la
diseminacion tumoral como del tratamiento recibido a
nivel del torax, siendo la TC de térax la técnica de elec-
cion para su estudio’. La linfangitis carcinomatosa pul-
monar es un factor de mal prondstico, ya que constituye
un patrén de diseminacion tumoral a través de los vasos
linfaticos pulmonares, siendo el cancer de mama el tu-
mor primario mas relacionado con dicha entidad®, pre-
sentando un patron radiologico en la TACAR que plan-
tea, dentro de un contexto clinico adecuado, el diagnosti-
co diferencial con distintas EPID%,

Dentro de las distintas EPID, la sarcoidosis se carac-
teriza por la presencia de granulomas epiteloides no
caseificantes, que se pueden encontrar en diferentes
organos y, de forma mas representativa, en el pulmon?.
Es considerada una enfermedad multisistémica de etio-
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Presentamos el caso clinico de una mujer de 51 afios
que ingresa en neumologia para estudio de disnea de
esfuerzo, con patron intersticial reticulonodulillar en
pruebas de imagen, junto con el hallazgo casual de un
no6dulo mamario sospechoso de malignidad, que plantea
el diagnostico diferencial de linfangitis carcinomatosa
frente a distintas EPID. También mostramos la evolucion
de la enfermedad y de la afectacion pulmonar objetivada
en las pruebas de funcion respiratoria (PFR) tras iniciar
el tratamiento.

Observacion clinica:

Mujer de 51 afios, con antecedente de tabaquismo es-
poradico leve, sin otros antecedentes médicos de interés,
que ingresa en el Servicio de Neumologia para estudio
de disnea de esfuerzo de mas de 6 meses de evolucion.
Asociaba tos con expectoracion mucosa ocasional, sin
otros sintomas referidos en la anamnesis por sistemas y
aparatos. En este tiempo, habia recibido varias tandas de
corticoides orales de hasta 2 semanas de duracion, pre-
sentando mejoria sintomatica durante el tratamiento, con
empeoramiento tras la suspension del mismo. En su
historia clinica, destacaba fuerte exposicion diaria a
palomos en su domicilio, en los ultimos 30 afios. A la
exploracion fisica, se objetivan crepitantes mediobasales
bilaterales y saturacion de oxigeno (Sat.O,) basal en
torno al 88% por pulsioximetria. En la radiografia de
torax destacaba un patron intersticial reticular bilateral,
con alguna zona de mayor condensacion en lingula y
discreto ensanchamiento de la linea paratraqueal derecha
con silueta cardiaca normal (Figura 1).

Figura 1. Radiografia de torax PA que muestra patron intersticial
bilateral, reticular, con zona de mayor condensacion en lingula y
discreto ensanchamiento de la linea paratraqueal derecha

La gasometria arterial con fraccion inspirada de oxi-
geno (FiOz) del 21% mostrd insuficiencia respiratoria
aguda hipoxémica, con pO, 54 mmHg. En la analitica
solicitada destaco la elevacion de la enzima convertidora
de la angiotensina (ECA), superior a 100, y ligero au-
mento de los marcadores tumorales CA 15.3 76 U/ml,
siendo el limite superior de la normalidad 31 U/mL, y
CA 125 79 U/ml, siendo el limite superior de la normali-
dad 35 U/mL; la autoinmunidad, el complemento, el
factor reumatoide (FR) y la proteina C reactiva (PCR) se
encontraban dentro de los valores de referencia y las
precipitinas en sangre frente a Penicil frequent, Aspergi-
lus fumigatus y Thermoactynomices eran indetectables.
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La TACAR objetivo un nédulo mamario en cuadran-
te inferior-interno de la mama izquierda, levemente
espiculado, junto con adenopatias axilares bilaterales, de
mayor tamafio izquierdas, adenopatias hiliares bilaterales
y mediastinicas y, en parénquima pulmonar, un patrén
reticulonodulillar de predominio nodulillar, disperso, con
afectacion subpleural y areas de consolidacion pulmonar
en lobulo medio (LM), lingula y ambas bases pulmona-
res, con pequefas bronquiectasias bilaterales dispersas
(Figuras 2, 3 y 4), que plantearon el diagnostico diferen-
cial, y dadas las caracteristicas clinicas de la paciente,
entre neumonitis por hipersensibilidad (NHS), sarcoido-
sis pulmonar y linfangitis carcinomatosa.

Figura 2. Imagen izquierda: nodulo en cuadrante inferior-interno de
mama izquierda, sugestivo de malignidad por presentar espiculaciones.
Imagen derecha: adenopatia axilar izquierda

Figura 3. Imagen izquierda: adenopatias mediastinicas. Imagen dere-
cha: patron intersticial reticulonodulillar, con afectacion subpleural,
bilateral

N Figura 4. Bronquiectasias y areas de mayor condensacion en LM,
lingula y ambas bases

Se solicitd un ecocardiograma transtoracico que mos-
tr6 ligera dilatacion auricular izquierda, fraccion de
eyeccion ventricular izquierda (FEVI) conservada, au-
sencia de valvulopatias y cavidades derechas normales,
con una presion sistolica en arteria pulmonar (PSAP)
estimada de 48 mmHg, sin otras alteraciones resefiables.

Pruebas funcionales respiratorias
FvC 1720 (53.4%)
FVC postBD 1800 (55.9%)
FEV, 1300 (52.7%)
FEV, postBD 1350 (54.6%)
FEV,/FVC 75.49%
FEV,/FVC postBD 74.68%
DLCO 3620 (47.5%)
KCco 1382 (82.7%)
RV 1540 (92.2%)
TLC 3410 (74.6%)

Tabla 1. Resultados de las pruebas funcionales respiratorias com-
pletas, incluyendo difusion y pletismografia.

Las PFR (Tabla 1) mostraron una afectacion ventila-
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toria restrictiva en grado leve (TLC 74%), junto con una
afectacion severa de la difusion (DLCO 47.5%).

La PET-TC solicitada mostré un aumento difuso del
metabolismo de ambos parénquimas pulmonares, con
areas hipermetabolicas sobre todo en ambos ldbulos
inferiores (segmentos mediales y basales posteriores),
alcanzando un SUVs 11,65, asi como adenopatias
mediastinicas e hiliares hipermetabdlicas, llegando a
alcanzar un SUVpsx 9,98 las adenopatias hiliares iz-
quierdas; hallazgos sugestivos de una patologia pulmo-
nar intersticial difusa de origen no neoplasico. Se objeti-
v6 también un aumento patoldégico del metabolismo
tanto en el nédulo mamario (SUVmax 5,63), sospechoso
de malignidad, como de la adenopatia axilar izquierda
(SUVmax 3,30), sugestiva de afectacion ganglionar por
posible neoplasia de mama (Figura 5).

Figura 5. PET-TC que muestra incremento patolégico del metabolis-
mo de la glucosa en el nédulo mamario del cuadrante inferior-interno
de mama izquierda (SUV s 5,63), adenopatia axilar izquierda (SUVpax
3,30), adenopatias mediastinicas e hiliares bilaterales y de las areas de
condensacion de ambas bases pulmonares (SUV s 11,65)

Se realizaron tanto una mamografia como una eco-
grafia mamaria, ambas con hallazgos radiologicos suges-
tivos de malignidad, tanto del nddulo mamario como de
la adenopatia axilar izquierda (BIRADS 5, BRN 5, res-
pectivamente), realizandose durante el procedimiento
biopsias tanto del nddulo mamario como de la adenopa-
tia axilar; el diagnostico histologico definitivo fue de
carcinoma ductal infiltrante de mama y extensa infiltra-
cién por carcinoma en la adenopatia axilar izquierda.

La fibrobroncoscopia realizada no evidenci6 hallaz-
gos endobronquiales. Las muestras de microbiologia y
de citologia tanto del BAL como del BAS fueron negati-
vas. El BAL presentaba una celularidad con una distri-
bucion normal en porcentajes, con un 6,16% de linfoci-
tos, realizandose el recuento diferencial con poblaciones
linfocitarias, obteniéndose un predominio de linfocitos T
CD4 sobre los linfocitos T CDS8, con un cociente
CD4/CD8 de 5.3. Mediante ecobroncoscopia lineal
(EBUS) se biopsiaron las adenopatias de las regiones
hiliar izquierda (10L), interlobar izquierda (11L) y sub-
carinica (7), obteniéndose el diagndstico histoldgico
definitivo de “granulomas no caseificantes de tipo sar-
coideo”.

Ante este diagnostico histologico y los resultados de
las pruebas complementarias anteriormente referidas,
establecimos el diagnostico definitivo de sarcoidosis
estadio II, iniciando tratamiento con corticoides sistémi-
cos via oral, a dosis de 60 mg diarios de prednisona, por
afectacion tanto parenquimatosa como funcional. La
mejoria clinica fue inmediata, con resolucion de la hipo-
xemia al mes de haber iniciado el tratamiento, disminu-
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cion de las adenopatias mediastinicas y de la afectacion
intersticial de forma sucesiva en controles radiologicos
con TACAR y mejoria de las PFR, con resolucion de la
afectacion ventilatoria restrictiva y mejoria de la difusion
hasta un valor del 60% aproximadamente al afio del
inicio del tratamiento.

Respecto al cancer de mama, la paciente fue someti-
da a tumorectomia, junto con linfadenectomia axilar
izquierda, objetivandose la presencia de “granulomas no
caseificantes de tipo sarcoideo” en algunos de los gan-
glios axilares extirpados. A través del Comité de Tumo-
res de Mama, se recomendo tratamiento mediante qui-
mioterapia, radioterapia y hormonoterapia y, actualmen-
te, se encuentra libre de enfermedad neoplasica.

Discusion:

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica, de
etiologia y patogenia desconocidas, caracterizada por la
presencia de granulomas epiteloides no caseificantes,
que se pueden encontrar en diferentes organos y, de
forma mas representativa, en el pulmén?. Tipicamente,
afecta a mujeres jovenes, entre 20 y 40 afios de edad®?,
siendo la tos y la disnea los sintomas principales, aunque
hasta en el 50% de casos, los pacientes se encuentran
asintomaticos'?.

El diagnostico se basa en la histologia, demostrando
la presencia de granulomas no caseificantes; y dado que
éstos no son patognomonicos, deben estar en un contexto
clinico, radioldgico y funcional compatible con la en-
fermedad, descartandose otras causas de granulomato-
sis'>4. Especial relevancia tiene la PET-TC en esta enti-
dad, en la que el radiotrazador "®F-FDG ha mostrado en
la sarcoidosis una sensibilidad para la afectacion extra-
pulmonar del 100% y para la afectacion pulmonar del
90%°. Sin embargo, en el caso clinico planteado, es
necesario recurrir a la confirmacion histologica de distin-
tas adenopatias para realizar tanto un diagnostico correc-
to como un adecuado estadiaje del cancer de mama de la
paciente.

El tratamiento de eleccion en la sarcoidosis son los
corticoides sistémicos. No existe consenso respecto a
inicio, duracion, dosis e indicaciones, aunque la mayoria
de los autores coinciden en tratar la sarcoidosis con afec-
tacion grave extrapulmonar (cardiaca, neuroldgica, ocu-
lar, hepatica...) y aquellos casos de afectacion pulmonar
grave y progresiva, con sintomas respiratorios que inter-
fieren en la calidad de vida de los pacientes, afectacion
de pruebas funcionales respiratorias (FEV <70%, DLCO
<60%) bien al diagndstico o bien durante el seguimiento,
con caidas en controles sucesivos del 10% de TLC, 15%
de FEVi, 20% de DLCO y 4% de Sat.O, y progresion
radiologica de la enfermedad o aparicion de signos de
hipertension pulmonar (HP)?. Los corticoides orales han
demostrado en diferentes estudios que mejoran los sin-
tomas respiratorios, la afectacion radiologica de la en-
fermedad y los resultados de las PFR de control, al me-
nos durante los primeros 6 a 24 meses de tratamiento; no
existe ningun dato mas alla de los 2 aios que indique si
los corticoides orales tienen algliin efecto beneficioso a la
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hora de modificar el curso de la patologia a largo plazo®.

Por otro lado, la linfangitis carcinomatosa pulmonar
constituye un patroén de diseminacion tumoral a través de
los vasos linfaticos pulmonares que, en la mayoria de los
pacientes, se produce por diseminacion hematogena
pulmonar del tumor primario, pero hasta en un 25% de
los casos es secundaria a diseminacion retrograda tumo-
ral a través de adenopatias hiliares y/o mediastinicas’.
Ocurre hasta en un 6-8% de pacientes con enfermedad
maligna, siendo los tumores primarios subyacentes mas
frecuentemente relacionados con esta entidad el cancer
de mama en primer lugar, seguido del cancer de estoma-
go y de pulmén®. La linfangitis carcinomatosa pulmonar
supone un factor de mal prondstico, en cuanto a respues-
ta a quimioterapia y supervivencia®.

Aproximadamente en la mitad de los pacientes los
sintomas respiratorios son la presentacion inicial, desta-
cando la disnea progresiva y la tos no productiva®®
Radiologicamente se caracteriza por un patron reticulo-
nodulillar, con engrosamiento del intersticio peribronco-
vascular y subpleural y preservacion de la arquitectura
pulmonar normal®, que plantea, dentro de un contexto
clinico adecuado, el diagnostico diferencial con distintas
EPID"®.

En el caso clinico que nos ocupa, el diagnostico his-
tologico se obtuvo mediante EBUS y mediante el hallaz-
go casual de “granulomas no caseificantes de tipo sar-
coideo” en algunas de las adenopatias axilares extirpa-
das. Ademas, el resto de las pruebas complementarias
solicitadas durante la hospitalizacion, como la ECA
elevada, el patron radiologico de la TACAR, la PET-TC,
las PFR y las poblaciones linfocitarias del BAL, apoya-
ron el diagnoéstico definitivo de sarcoidosis estadio II,
frente a NHS (que fue el primer diagnoéstico a tener en
cuenta dados los antecedentes epidemioldogicos de la
paciente) y frente a linfangitis carcinomatosa (diagnosti-
co a tener en cuenta dado el hallazgo casual de un n6du-
lo mamario en la TACAR sospechoso de malignidad).
La mejoria clinica, radioldgica y funcional en sucesivos
controles ambulatorios tras iniciar el tratamiento con
corticoides orales (previo al tratamiento con radioterapia
debido al cancer de mama) también han apoyado el
diagnostico de sarcoidosis pulmonar.

Conclusiones

Es esencial realizar un diagnostico diferencial ade-
cuado entre la diseminacién metastasica y las distintas
EPID y, en concreto en este caso clinico, entre la NHS y
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la sarcoidosis, ya que todas estas entidades presentan
manifestaciones clinico-radioldgicas similares que pue-
den conducir a un diagnoéstico erréneo y, por ende, a un
tratamiento inadecuado.

Este caso clinico muestra la importancia de confirmar
un diagnostico histologico antes de iniciar un tratamien-
to, sobre todo si la estrategia terapéutica es diferente.
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