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Caso Clinico

Mulher, 45 anos, parda, natural do Rio de Janeiro,
queixando-se de dispnéia progressiva ha cinco anos.
Ha um més apresentou dor pleuritica a esquerda e
pneumotorax homolateral drenado em outro hospital.
Cinco dias antes da admissao hospitalar houve recor-
réncia da dortoracica, porém de menor intensidade.
Emagrecimento de 5kg em um ano e anorexia. Tuber-
culose pulmonar tratada em 1990. Ex-fumante de 20
cigarros/dia por dez anos. Seus ciclos menstruais eram
regulares, gesta 1V, dois partos normais e dois abortos
espolaneos. Usou anticoncepcional oral durante 16
anos, sendo suspenso ha trés anos. Ao exame isico
encontrava-se levemente dispnéica, com murmurio
vesicular diminuido difusamente e discretos estertores
crepitantes de base pulmonar esquerda. Presenca de
baqueteamento digital.

Diagndstico radiologico

Infiltrado intersticial difuso com imagens aureo-
lares de permeio e hiperinsuflacao pulmonar (Fig.1). Figura 1
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Diagnostico tomografico

Tomografia computadorizada de alta resolugao do
torax (TCAR) evidenciou maltiplos cistos de paredes
finas e bem definidas, tamanhos variados, distarbios
por todo o parénguima pulmonar compativel com
eranuloma eosinofilico ou linfangioleiomiomatose
(Fig. 2). Tomografia de abdome mostrou massa
lobulada retroperitoneal (Fig. 3).

Diagnéstico funcional

Padrio obstrutivo muito acentuado, prova
broncodilatadora negativa e capacidade de difusao
para o mondxido de carbono acentuadamente re-
duzida.

Diagnéstico histopatologico

Foi submetida a toracotomia minima com biop-
sia pulmonar a céu aberto, confirmando o diagnos-
tico final de linfangioleiomiomatose (LAM).
Linfangioleiomiomatose (LAM) ¢é uma doenga
intersticial pulmonar rara, de etiologia desconhe-
cida, progressiva, que ocorre em mulheres na ida-
de reprodutiva, na maioria das vezes com evolu¢ao
devastadora. A ocorréncia de LAM em mulheres na
pré-menopausa e a aceleragcdo do processo da
doenca durante a gravidez, bem como terapia
estrogénica exogena, aumento da freqiiéncia de
abertos espontaneos e a associagdo com mioma
uterino, apontam para o fato de que influéncias
hormonais parecem ser importantes na patogénese
(1). Varios esquemas terpéuticos tém sido utiliza-
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dos desde a primeira descri¢ao da doenca ha mais
de 40 anos, pouco influindo, contudo, no curso da
doenca. Geralmente, a maioria das pacientes
morre de insuficiéncia respiratoria num periodo de
dez anos, uma vez iniciados os sintomas (2).

Caracteriza-se por proliferacao difusa e nao
neoplasica de células musculares lisas imaturas do
tecido pulmonar e vasos linfaticos. Estudos imuno-
histoquimicos das células musculares lisas da
linfangioleiomiomatose exibem peculiar e distin-
to fendtipo. Essas células sao positivas nao apenas
para actina e miosina (marcadores tipicos de célu-
las musculares) mas também  para marcadores
melanogénicos (3).

Clinicamente, os sitios mais freqlientemente
envolvidos sdo os pulmoes, mediastino e
retroperitdbneo. Quando afeta os pulmoes, a proli-
feracao de células musculares lisas atipicas ou
normais atinge o feixe broncovascular, obstruindo
bronquiolos, vénulas e linfaticos levando as princi-
pais manifestagoes da doenca. Observa-se frequen-
temente pneumotorax recorrente, derrame pleural
quiloso e dispnéia. Ha um predominio de padrao
obstrutivo na espirometria.

Os achados na TCAR na lintangioleiomiomatose
sa0 Muito sugestivos, se nao especilicos para essa
doenca. Em lorno de 80% dos pacientes, A TCAR
mostra multiplos cistos de paredes finas, que sao
difusamente distribuidos pelo parénquima pulmo-
nar (4). O tamanho dos mesmos se correlaciona
com a extensdo da doenga, variando de poucos
milimetros a 5cm de diametro. Os cistos sao cerca-
dos por parénquima pulmonar normal. Opacidade
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em vidro fosco foi notada em 59% dos 37 pacientes
estudaclos por Kitaichi et al, devendo corresponder a
hemossiderose ou a relativa proliferacao difusa das
células musculares lisas imaturas (5,6). Nodularidade
¢ infreqjiiente ¢ espessamento pleural ¢ minimo ou au-
sente. Fibrose intersticial é normalmente ausente (6).

Do ponto de vista tomografico, a LAM deve ser
distingiiida de outras doencas que se caracterizam
pela presenca de formagoes cisticas, entre clas o
Granuloma Eosinofilico ¢ a Esclerose Tuberosa. Na
primeira, s cistos sdo maiores, de forma bizarra, com
certo predominio nos tergos superiores dos pulmoces.
Um ntmero considerdavel de casos apresenta peque-
nos nodulos associados ou ndo a alteracoes
reticulares. O padrdo funcional ¢ variado, porém ha
predominio de padrao obstrutivo na espirometria.
Ocorre mais em homens com historia de tabagismo.
A segunda, caracteriza-se clinicamente pela presenga
de angiofibroma facial, retardo  mental e
calcificacoes cerebrais. Lesoes tipo LAM ocorrem em
menos de 1% dos pacientes com Esclerose Tuberosa.
Achados clinicos, patolégicos ¢ tomograficos do
envolvimento pulmonar sao indistingtiiveis da LAM
¢, além disso, angiomiolipomas renais podem ser
encontrados em 80% dos pacientes com Esclerose
Tuberosa. Recentemente, um estudo de Maziak e col.
mostrou forte associagdo de angiomiolipomas
extratoracicos com linfangioleiomiomatose pulmo-
nar, mais do que previamente acreditado (57%). Por
essas razoes alguns autores consideram que a LAM ¢
uma forma frusta da Esclerose Tuberosa (7,8).
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