
 
 

  

 
Brazilian Journal of Case Reports 2026, 6, 1, bjcr119 www.bjcasereports.com.br 

Relato de Caso  

Carcinomatose Linfangítica Pulmonar de Carcinoma de Pulmão de Pe-

quenas Células: Relato de Caso de Autópsia 

Ronniel Morais Albuquerque 1, Gabriela Naccarati de Mello 2, *, Maria Clara Nascimento Lopes 2, Murilo Lima Gomes 2, Amaro 

Nunes Duarte Neto 1 

1 Departamento de Patologia, Hospital das Clínicas (HCFMUSP), Faculdade de Medicina, Universidade de 
São Paulo (USP), São Paulo, São Paulo, Brasil. 

2 Faculdade de Medicina de Bauru, Universidade de São Paulo (USP), Bauru, São Paulo, Brasil. 

* Correspondência: gabrielanaccarati3010@usp.br. 

Resumo: A carcinomatose linfangítica pulmonar é caracterizada pelo acometimento dos vasos lin-
fáticos pulmonares por células tumorais. Este trabalho relata os achados de autópsia de uma mulher 
de 53 anos que apresentou sintomas constitucionais subagudos e presença de numerosos nódulos 
pelo corpo. A tomografia computadorizada de tórax revelou massa heterogênea no mediastino pos-
terior envolvendo estruturas torácicas e achados pulmonares sugestivos de disseminação linfangí-
tica. Antes que fosse possível realizar avaliação diagnóstica adicional, a paciente apresentou rápida 
deterioração clínica, que resultou em óbito. A autópsia revelou massa mediastinal posterior com 
acentuado envolvimento linfático pulmonar por células neoplásicas. A análise imuno-histoquímica 
demonstrou positividade para CAM5.6, CD56 e Ki67, compatível com tumor neuroendócrino de 
alto grau. Observou-se também comprometimento metastático de coração, adrenal, pâncreas, duo-
deno e medula óssea. O diagnóstico final da autópsia foi tromboembolismo pulmonar como causa 
imediata do óbito, no contexto de um carcinoma pulmonar de pequenas células altamente agressivo 
com disseminação linfangítica pulmonar. 

Palavras-chave: Carcinomatose Linfangítica; Carcinoma Neuroendócrino; Metástase Linfática; Lin-
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1. Introdução 
A carcinomatose linfangítica pulmonar (CLP) é caracterizada pela presença de célu-

las tumorais nos vasos linfáticos (perivasculares, peribrônquicos e dos septos interloba-
res), bem como no interstício pulmonar e nos linfáticos subpleurais [1]. Trata-se de uma 
condição secundária à disseminação metastática de uma neoplasia primária e ocorre em 
apenas 6 a 8% dos casos de metástases pulmonares [2,3]. Geralmente, resulta da dissemi-
nação hematogênica da neoplasia primária, com extensão capilar para os vasos linfáticos.  

No entanto, também é possível a disseminação retrógrada a partir dos linfonodos 
mediastinais e hilares em direção ao tecido pulmonar [1]. Entre os sítios primários de ne-
oplasias que metastatizam e causam carcinomatose linfangítica pulmonar, os mais co-
muns são mama, estômago, pulmões, pâncreas, próstata, colo do útero e cólon [4]. A car-
cinomatose linfangítica pulmonar geralmente representa uma neoplasia em estágio termi-
nal, com baixa expectativa de vida, tendo sobrevida mediana de 3 a 6 meses após o diag-
nóstico [5]. 
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2. Relato de Caso 
Uma paciente do sexo feminino, 53 anos, foi admitida no pronto-socorro com sinto-

mas constitucionais subagudos, incluindo febre, anorexia e mal-estar, além da presença 
de nódulos por todo o corpo. Na admissão, a tomografia computadorizada (TC) de tórax 
e abdome revelou lesão heterogênea centrada no mediastino posterior, envolvendo cir-
cunferencialmente o esôfago torácico, a traqueia e a aorta torácica, além de implantes sub-
cutâneos sugestivos de comprometimento secundário. O parênquima pulmonar mostrava 
múltiplos nódulos e espessamento difuso dos septos interlobulares e do feixe peribrôn-
quico-vascular bilateral. O quadro clínico da paciente evoluiu com piora, não permitindo 
investigações diagnósticas adicionais antes do óbito. 

O exame de autópsia revelou volumosa massa na região posterior do mediastino, em 
íntimo contato com traqueia, esôfago e aorta torácica. A superfície de corte pulmonar mos-
trou espessamento esbranquiçado dos septos interlobulares e do feixe peribrônquico-vas-
cular bilateral, por vezes formando contornos nodulares (Figura 1A). Além disso, foram 
identificadas linfadenomegalias generalizadas e nódulos subcutâneos. O exame micros-
cópico evidenciou acentuada invasão linfática por células neoplásicas nos vasos linfáticos 
peribrônquicos e perivasculares, compatível com carcinomatose linfangítica pulmonar. 
Também foram identificados êmbolos tumorais intravasculares (Figuras 1B a 1D). 

Em maiores aumentos, observaram-se blocos de células neoplásicas pequenas, arre-
dondadas a ovais, de coloração azulada, com citoplasma escasso e núcleos hipercromáti-
cos, por vezes com cromatina finamente dispersa e sem nucléolos distintos. Necrose e 
apoptose também estavam presentes. Testes imuno-histoquímicos complementares mos-
traram positividade para CAM5.6, CD56 e Ki67 (60%) e negatividade para CD45, compa-
tível com carcinoma neuroendócrino de alto grau. A localização mediastinal de uma 
massa dominante, associada às características histológicas, sustentou o diagnóstico de car-
cinoma de pequenas células, provavelmente de origem pulmonar. 

3. Discussão 
A carcinomatose linfangítica pulmonar (CLP) representa uma manifestação rara, po-

rém clinicamente grave, de doença metastática, mais frequentemente associada a carcino-
mas avançados do pulmão, estômago, mama ou pâncreas. Sua ocorrência como manifes-
tação clínica inicial de um carcinoma neuroendócrino de alto grau é excepcionalmente 
rara [1–3]. O presente caso é notável porque a CLP foi a primeira e única apresentação 
clínica de um carcinoma pulmonar de pequenas células fulminante (CPPC), levando ao 
óbito em poucos dias de internação. 

Os tumores neuroendócrinos compreendem um grupo heterogêneo que difere signi-
ficativamente quanto ao prognóstico e ao aspecto histológico. Alguns são bem diferenci-
ados, com crescimento lento e secreção hormonal, o que frequentemente permite reconhe-
cer o sítio primário com base na morfologia e na imuno-histoquímica [6]. Outros, como o 
carcinoma de pequenas células, são extremamente agressivos e usualmente se apresentam 
em estágio avançado. O câncer de sítio primário desconhecido corresponde a aproxima-
damente 2% de todos os cânceres invasivos, e as neoplasias neuroendócrinas representam 
menos de 5% desses casos [7]. Carcinomas neuroendócrinos pouco diferenciados, com sí-
tio primário desconhecido, frequentemente se manifestam com metástases disseminadas, 
sendo fígado, osso, pulmão e cérebro os órgãos mais acometidos [6,7]. 

Neste caso, o tumor estava centrado no mediastino, formando uma massa dominante 
com extensa disseminação linfangítica pulmonar, sugerindo fortemente origem pulmo-
nar. Histologicamente, o tumor era constituído por células pequenas com escasso cito-
plasma, moldagem nuclear, necrose e alta taxa mitótica. O índice de proliferação Ki-67 foi 
de 60%, compatível com CPPC, uma vez que NETs pouco diferenciados frequentemente 
apresentam níveis acima de 50% [8,9]. Realizou-se imuno-histoquímica, incluindo TTF-1 
e GATA3, ambos negativos. A negatividade para TTF-1 não exclui origem pulmonar, visto 
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que até um terço dos carcinomas de pequenas células extrapulmonares e uma minoria dos 
CPPCs não expressam TTF-1 [10]. A negatividade para GATA3 afastou origem mamária 
ou urotelial [11–13]. Marcadores neuroendócrinos, como sinaptofisina e cromogranina A, 
não foram realizados, o que representa uma limitação do painel diagnóstico que poderia 
ter reforçado o diagnóstico. Ainda assim, a morfologia e o Ki-67 sustentaram o diagnóstico 
de CPPC em detrimento de carcinoma neuroendócrino de grandes células [8,9,14,15]. 

Figura 1. A. Peça cirúrgica: visão macroscópica do pulmão mostrando septos interlobula-
res e espaço subpleural com aspecto esbranquiçado e espessado (setas pretas), vaso linfá-
tico com trombo neoplásico (ponta de seta), metástase em linfonodo antracótico (seta ver-
melha) e no espaço perivascular com embolia pulmonar (seta verde). B–D. Microscopia 
da peça cirúrgica correspondente à área indicada pelo quadrado azul em A. B. Infiltração 
extensa dos septos interlobulares (seta preta) e dos vasos linfáticos por células neoplásicas 
com necrose (setas vermelhas), compatível com carcinomatose linfangítica pulmonar. C. 
Padrão aninhado/trabecular de infiltração intersticial nos septos interlobulares, induzindo 
fibrose intersticial desmoplásica (seta). D. Blocos de células neoplásicas, com necrose cen-
tral em padrão de “necrose tipo comedo” dentro dos vasos linfáticos, circundando os sep-
tos interlobulares. Ampliações: B–visão panorâmica; C–100x; D–200x. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

A incidência de CLP é difícil de estabelecer, pois o diagnóstico é frequentemente re-
alizado post-mortem. Em muitas séries de autópsia, uma proporção significativa de paci-
entes com doença metastática apresenta disseminação linfangítica, mais frequentemente 
de tumores gástricos ou pulmonares. Em um estudo retrospectivo recente de 2024, entre 
7.521 autópsias, foram identificadas 255 neoplasias malignas, das quais 16,9% apresenta-
vam metástases pulmonares, e 51% destes casos demonstraram CLP histologicamente 
confirmada. Os primários mais frequentes foram carcinomas gástricos e pulmonares 
(40,9%) [16]. A patogênese envolve células tumorais atingindo os vasos linfáticos pulmo-
nares por via venosa, disseminação linfática ou, ocasionalmente, passagem transdiafrag-
mática. Após ganhar acesso aos vasos sanguíneos ou linfáticos — muitas vezes por inva-
são direta da vasculatura adjacente — as células tumorais ficam retidas nos linfáticos pul-
monares, levando à obstrução, acúmulo de fluido, espessamento peribrônquico-vascular 
e septal e, por vezes, crescimento nodular local. Os vasos pulmonares geralmente são 
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poupados, o que explica a baixa incidência de hipertensão pulmonar como manifestação 
clínica [2,17]. 

Clinicamente, suas manifestações costumam ser inespecíficas, apresentando-se mais 
frequentemente como dispneia progressiva e subaguda. Outros sintomas, como dor pleu-
rítica, perda de peso, fadiga, tosse e hemoptise, também podem ocorrer [2]. O diagnóstico 
radiológico da carcinomatose linfangítica é igualmente desafiador. Em estágios iniciais, 
até metade dos pacientes pode apresentar exames de imagem normais, apesar da presença 
de doença histológica [1]. Em fases mais avançadas, a TC pode revelar espessamento pe-
ribrônquico-vascular, acometimento septal e captação peritumoral, mas os achados per-
manecem inespecíficos [1]. O PET-CT pode fornecer melhor rendimento diagnóstico, mas 
o padrão-ouro para diagnóstico continua sendo a avaliação histológica de amostras teci-
duais [18]. As opções terapêuticas para a carcinomatose linfangítica são limitadas, pois 
geralmente refletem doença avançada [1]. O tratamento é direcionado para o tumor pri-
mário e pode incluir cirurgia, quimioterapia sistêmica ou radioterapia, mas, na maioria 
dos casos, apenas cuidados de suporte são viáveis [19]. O prognóstico permanece desfa-
vorável, com sobrevida mediana variando de poucas semanas a meses após o diagnóstico 
[20]. 

4. Conclusões 
Este caso destaca os desafios diagnósticos impostos pelos carcinomas neuroendócri-

nos agressivos, particularmente quando a apresentação clínica é rapidamente progressiva, 
e ressalta o valor da autópsia em fornecer confirmação patológica definitiva. Para clínicos 
e patologistas, reforça a importância de considerar a carcinomatose linfangítica no diag-
nóstico diferencial de insuficiência respiratória aguda e inexplicada, bem como de reco-
nhecer as limitações da imagem e da imuno-histoquímica na determinação exata do sítio 
primário em casos avançados. 
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