€CIMED Revista Cubana de Medicina. 2020(Oct-Dic);59(4):e1435

'}i EDTORIAL CIENCIAS MEDECAS

Presentacion de caso

Linfangioleiomiomatosis pulmonar
Pulmonary lymphangioleiomyomatosis

Pedro Pablo Pino Alfonso' https://orcid.org/0000-0002-1269-8341
Laura Hernandez Moreno! https://orcid.org/0000-0002-1701-6952

"Hospital Clinico Quirdrgico “Hermanos Ameijeiras”. La Habana, Cuba.

"Autor para la correspondencia. broncoscopia@hha.sld.cu

RESUMEN

Introduccion: La linfangioleiomiomatosis pulmonar constituye un desafio, tanto en su manejo
diagnostico como en la atencion de sus complicaciones. Es una enfermedad rara que se caracteriza
por la proliferacion del misculo liso alrededor de las estructuras bronco-vasculares, linfaticos y en
el intersticio pulmonar, unido a la dilatacién quistica de los espacios aéreos terminales.

Objetivo: Describir la evolucion clinica y el tratamiento de un paciente con
linfangioleiomiomatosis pulmonar.

Presentacion de caso: Se presenta un caso de linfangioleiomiomatosis pulmonar que desde el
punto de vista clinico se manifesté por neumotorax a repeticion. Se llegd a diagndstico definitivo
mediante la realizacion de una biopsia de pulmon.

Desarrollo: La linfangioleiomiomatosis es una entidad rara que afecta fundamentalmente a
mujeres en edad fértil y que se caracteriza por la presencia de un patron quistico difuso. Su
prevalencia e incidencia es desconocida.

Conclusiones: Se puede concluir que la presencia de neumotorax espontaneo o recidivante en una
mujer en edad fértil, o embarazada, debe sospecharse linfangioleiomiomatosis.

Palabras clave: linfangioleiomiomatosis; tumor de pulmén; neumotérax.

ABSTRACT

Introduction: Pulmonary lymphangioleiomyomatosis constitutes a challenge, both in its diagnostic
management and in the care of complications. It is a rare disease characterized by the
proliferation of smooth muscle around the bronchovascular and lymphatic structures and in the
pulmonary interstitium, together with cystic dilation of the terminal air spaces.

Objective: To describe a diagnosed case of pulmonary lymphangioleiomyomatosis.

Case report: A case of pulmonary lymphangioleiomyomatosis is reported, which was clinically
showed as recurrent pneumothorax. A definitive diagnosis was reached by performing a lung
biopsy.

Discussion: Lymphangioleiomyomatosis is a rare entity that mainly affects women of childbearing
age and is characterized by the presence of a diffuse cystic pattern. Its prevalence and incidence
is unknown.

Conclusions: It can be concluded that the presence of spontaneous or recurrent pneumothorax in
a woman of childbearing age, or pregnant, should be suspected lymphangioleiomyomatosis.
Keywords: lymphangioleiomyomatosis; lung tumor; pneumothorax.
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Introduccion

La linfangioleiomiomatosis pulmonar constituye un desafio, tanto en su manejo diagndstico como
en la atencion de las complicaciones. Es una enfermedad rara que se caracteriza por la
proliferacion del musculo liso alrededor de las estructuras bronco-vasculares, linfaticos y en el
intersticio pulmonar, unido a la dilatacion quistica de los espacios aéreos terminales. Los vasos
linfaticos y venosos son tortuosos y dilatados, asi como el conducto toracico. Puede haber
afectacion extrapulmonar de los linfaticos y se asocia al angiomiolipoma renal. No se conoce el
mecanismo patogénico, pero los estrdégenos parecen tener una funcion importante, pues se
presenta casi exclusivamente en mujeres en edad fértil con una alta incidencia en el
embarazo. (12345678

Presentacioén del caso

MI: Dolor toracico.

HEA: Paciente femenina, de 36 anos de edad, antecedentes de glaucoma, no fumadora, que en el
mes de octubre de 2015 present6 dolor toracico intenso, de localizacion infra-escapular derecha,
de aparicion subita durante la noche, asociado a disnea de moderada intensidad. Por lo que acudio
al hospital de su area de salud donde se le diagnostica neumotérax espontaneo de
aproximadamente 30 % del pulmoén derecho. Durante el chequeo preoperatorio se le detecta
ademas embarazo de 15 semanas ignorado por la paciente, se decide realizar pleurotomia minima
alta y vigilancia de su embarazo. El neumotérax muestra una lenta resolucion, y al décimo dia de
evolucion se le realiza rayos x de control, se detecta neumotoérax de aproximadamente 30 % pero
del pulmén izquierdo, en esta ocasion sin presentar sintomas agudos; por el riesgo importante
para la vida de la paciente se decide interrupcion del embarazo mediante microcesarea y
posterior pleurotomia minima izquierda.

La paciente evoluciona con dificultad respiratoria y criterio de sepsis respiratoria, por lo que es
trasladada a la terapia intensiva del hospital donde permanece durante 10 dias. Se le aplico
tratamiento antibiotico con cefepime (estudio microbiologico previo sensible solo a este
antibiotico) presenta una adecuada recuperacion. Se traslada posteriormente al servicio de
neumologia, para evaluacion y diagndstico. Se le da el alta después de realizada biopsia de pulmon
a cielo abierto. Con resolucion total de los neumotorax. Reingresa quince dias después con un
nuevo neumotdrax, se le realiza toracotomia minima, durante esta tiene parada
cardiorrespiratoria, evoluciona térpidamente con sepsis e insuficiencia respiratoria fallece diez
dias después en la unidad de cuidados intensivos.

Datos positivos al examen fisico

Disminucion del murmullo vesicular de manera global sin percibir estertores, saturando 95 % por
oximetria de pulso, FR: 18 x m. Resto del examen fisico sin alteraciones. Complementarios:
Hemograma con diferencial, eritro, coagulograma, quimica sanguinea normales, ANCA, Anti MPO,
ANA negativos, proteina C reactiva, factor reumatoideo elevados, Anti Sm, Anti SS A/Ro, Anti SS
B/La, Anti Scl 70, Anti CENT B (Centromero B), Anti Jo 1, Anti RNP/Sm, Anti RNP 70, Antigeno de
Superficie: Serologia para Hepatitis C, Anticuerpos para HIV: Negativos. VDRL: No reactivo. TAC de
torax. (Fig. 1y 2) Hidroneumotorax bilateral de menor cuantia en el lado derecho. El componente
liquido tiene una densidad de 20 UH. Los pulmones se encuentran parcialmente colapsados, con
multiples cavidades que comprometen los diferentes segmentos de ambos campos pulmonares,
estando la de mayor tamano hacia el LID de 40 x 30 mm. Estas cavidades son de paredes finas, sin
signo de infeccion sobreanadida. Alteracion difusa de la densidad pulmonar, dado por el aumento
esta asociado con engrosamiento de los septos. ID: Neumopatia intersticial de aspecto crénico
cuya causa del neumotdrax fue la ruptura de una de estas cavidades, algunas de situacion sub
pleural. US HAS. Higado de tamafio normal con aumento de la ecogenicidad. Pancreas heterogéneo
con micro calcificaciones en el parénquima. En proyeccion de la GSR izquierda hay una imagen
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nodular, heterogénea poli lobulada que mide 36x27 mm. Hay adenopatias en el hilio renal
izquierdo. Resto normal. Rastreo Ganglionar: se exploran las cadenas ganglionares axilares
cervicales e inguinales observandose adenopatias de aspecto inflamatorio en todas ellas. Biopsia
de pulmén Linfangioleiomiomatosis Pulmonar Inmunohistoquimica: Alfa actina positiva intensa
(proliferacion angiomatosa). Desmina positiva focal. Vimentina positivo intenso (fig. 1y 2).

Fig. 1 - Tac de torax que muestra las multiples lesiones quisticas caracteristicas de la
linfangioleiomiomatosis en esta paciente.

Fig. 2 - Tac de torax que muestra las lesiones quisticas ademas el neumotorax bilateral
de esta paciente.
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Desarrollo

La linfangioleiomiomatosis es una entidad rara que afecta fundamentalmente a mujeres en edad
fértil y que se caracteriza por la presencia de un patron quistico difuso. Su prevalencia e
incidencia es desconocida. Se estima que hay 1 caso por millon de habitantes para la S-LAM
esporadica y que 40 % de las mujeres con esclerosis tuberosas podrian tener lesiones de LAM.

El neumotdrax espontaneo es la complicacion mas frecuente en estas pacientes y se debe a la
rotura de los pequenos quistes sub pleurales lo cual trae consigo el colapso parcial o total del
pulmén. Estos neumotorax casi en 80 % de los casos son recidivantes y/o alternantes. Siendo ellos
el factor que provoca que se sospeche la LAM al aparecer en mujeres embarazadas o en las que se
encuentran en periodo fértil.(-23

Los hallazgos radiologicos son variables y dependen de la fase clinica de la enfermedad. La
presencia de neumotorax espontaneo y derrame pleural (quiloso) son los hallazgos radiologicos
mas caracteristicos de la fase inicial de la enfermedad. A medida que padecimiento progresa se
puede identificar imagenes reticulares y nodulares que representan la afectacion a nivel
parenquimatoso. La obstruccion de la via aérea distal condiciona el desarrollo del patron quistico
difuso asociado a un aumento del volumen pulmonar. ¢:7:89

No existe ningln tratamiento curativo de esta patologia. El tratamiento con progesterona, vigente
en la actualidad, y otras alternativas que incluyen el uso de agonistas liberadores de
gonadotropinas, o el tamoxifeno, son controversiales. El Sirolimus (mamalian target of rapamycin)
es considerado el tratamiento de eleccion porque mejora muchas de las manifestaciones de la
enfermedad sin curarla.'%')

Se puede concluir que la presencia de neumotorax espontaneo o recidivante en una mujer en edad
fértil, o embarazada, debe sospecharse linfangioleiomiomatosis (LAM), si la TAC pulmonar muestra
el patron quistico caracteristico estaria justificado obtener una biopsia pulmonar para confirmar el
diagndstico, dado el pronostico de la enfermedad.
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