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Se presenta el caso de mujer de 36 aiios que acude al
hospital por disnea progresiva durante los cuatro afios previos
a su ingreso. Durante este tiempo presenté un episodio de
neumotoérax espontaneo, asi como varios episodios hemoptoi-
cos. Radiolégicamente mostraba un patrén intersticial basal
bilateral, cuyo diangdstico se realizé por biopsia pulmonar.
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Pulmonary lymphangioleiomyomatosis

We report the case of a 36 years old woman admitted to the
hospital because progressive dyspnea starting four years befo-
re. During this period of time she suffered a spontaneous
pneumothorax and several episodes of hemoptysis. The radio-
graphy showed bilateral basal interstitial pattern and the
diagnosis was made by pulmonary biopsy.

Introduccién

La linfangioleiomiomatosis (LAM) es una rara afec-
c16n pulmonar de etiologia desconocida, que anatomo-
patoldgicamente se considera un proceso hamartoma-
toso. Consiste en la proliferacién de musculo liso, prin-
cipalmente a lo largo de los canales linfaticos, vasos
sanguineos y tabiques alveolares, pudiendo afectar
también a linfdticos mediastinicos y retroperitonea-
les'->.

Se presenta casi exclusivamente en mujeres de edad
fértil, por lo que se han involucrado factores hormo-
nales en su etiopatogenia. El sintoma princeps es la
disnea progresiva, siendo en su comienzo de esfuer-
z0*67; es frecuente la presencia de neumotdrax, epi-
sodios hemoptoicos, quilotérax uni o bilateral recu-
rrente y ocasionalmente ascitis quilosa.

Esta enfermedad se relaciona con la esclerosis tube-
rosa (ET)%% pues presentan alteraciones anatomo-
patoldgicas similares. Funcionalmente presenta un
patrén mixto obstructivo-restrictivo con marcada
afectacion de la capacidad de difusidén, aumento del
volumen residual y conservacion de volimenes estati-
cos pulmonares™®.

Radioldgicamente, en fases avanzadas, muestra un
patrén en panal difuso, sin pérdida de volumen, con
4reas enfisematosas, formando quistes de 1 cm o mds,
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de paredes finas que se aprecian mejor con la TAC? 10,
Asimismo, con la TAC se evidencia la existencia o no
de angiomiolipomas renales, ascitis 0 masas retroperi-
toneales'’- 12, Es necesaria la biopsia pulmonar para
llegar a su diagnostico, bien transbronquial o por tora-
cotomia.

Presentamos este caso, debido a la gran rareza de
esta enfermedad, de la cual no se han descrito mds de
100 casos en la literatura mundial®, insistiendo que
debe incluirse en el diagnéstico diferencial de un cua-
dro de disnea progresiva, en toda mujer de edad fértil,
con un patron radioldgico de tipo intersticial. Tam-
bién queremos resefiar la importancia de las pruebas
funcionales, la radiologia convencional la TAC, en el
diagndstico de presuncidn aunque para el diagnéstico
definitivo se precise el estudio histopatoldgico.

Observacién clinica

Mujer de 33 afos de edad, soltera, con antecedentes de cefaleas y
rinitis frecuentes en su juventud, le realizaron pruebas alérgicas y fue
tratada con inmunoterapia durante cinco afnos.

A los 26 afios le practicaron reseccion de cornetes. Este mismo afio
presenté un episodio de neumotdérax espontdneo, que requirid dre-
naje. Posteriormente presentd crisis de taquicardia supraventricular
y comenzd tratamiento con amiodarona a dosis habituales durante
tres afios.

A los 29 aiios acude a nuestro centro, aquejando disnea incipiente
a grandes esfuerzos, junto con expectoracion hemoptdica ocasional.
La exploracién fisica fue normal. Analitica: hematocrito: 41 %, he-
moglobina 13 g/dl, pruebas hepdticas y proteinograma: normales.
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Fig. 1. Patrén intersticial basal bilateral en fase de p ién con

pulmonar conservado.

Gasometria arterial: PO,: 88 mmHg; PCO,: 33 mmHg; pH: 7,40;
PPD negativo; BK en esputo y Lowenstein: negativo; Rx de tdrax:
patron intersticial basal bilateral; Rx de senos: hipertrofia bilateral
de senos maxilares. Pruebas cutdneas: positivas a dcaros; EFR: insu-
ficiencia ventilatoria mixta, con disminucion de la capacidad de
difusidén; broncoscopia: normal y BK de aspirado negativo; LBA no
valorable por defecto técnico; gammagrafia pulmonar normal. La
paciente se opuso a la realizacion de biopsia pulmonar.

Durante los cuatro afios posteriores acudié a diferentes hospitales,
al menos en tres ocasiones, por episodios hemoptédicos y disnea pro-
gresiva.

Por aumento de su disnea acudioé nuevamente a nuestro centro. La
exploracion fisica era normal y en Rx de tdrax: patron intersticial
basal bilateral en fase de panalizacién, con volumen pulmonar con-
servado (fig. 1). EFR: sindrome obstructivo moderado-severo, con
marcada repercusion sobre via aérea distal, con atrapamiento aéreo,
sin pérdida de volimenes estdticos pulmonares y mayor deterioro de
la transferencia para el CO; biopsia transbronquial: cambios inespe-
cificos compatibles con hipertension pulmonar. Gammagrafia con
Ga: compatible con proceso inflamatorio bilateral. ECA: normal;
TAC toracoabdominal: patron de fibrosis pulmonar avanzado en
panal bilateral, existiendo numerosos quistes de pequefio tamaiio de
paredes finas. Derrame pleural derecho. Pequefia cantidad de ascitis.
Se realizo biopsia pulmonar con minitoracotomia. El informe anato-
mo-patoldgico fue descrito como patrdn en panal, existiendo distri-
buidas irregularmente, proliferaciones de distintos tamaiios, consti-
tuidas por elementos fuso-celulares musculares lisos, que asientan en
paredes vasculares venosas, linfaticas, septo-alveolares y bronquio-
los. Las imagenes descritas fueron compatibles con linfangioleiomio-
matosis pulmonar (fig. 2).

Discusion

Como ya hemos sefialado, la LAM es una afecciéon
extremadamente infrecuente, a tener en cuenta en el
diagndstico diferencial de un patrdn intersticial radio-
l16gico en toda mujer de edad fértil con disnea, maxi-
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Fig. 2. Imagen compatible con g

me si ha presentado previamente neumotdrax espon-
tdneo y/o episodios hemoptdicos. También se han
descrito casos en nifios'® 4 y en mujeres post-meno-
pausical’.

Ante el amplio espectro de posibilidades diagndsti-
cas de un patrén intersticial radioldgico, podemos
descartar en gran parte las de etiologia conocida, por
falta de antecedentes de exposicion a téxicos ambien-
tales o laborales, afecciones como neumoconiosis,
AAE, etc. No presentaba historia de radio o quimiote-
rapia previa. Como unico antecedente toxico de inte-
rés se constato la ingesta de amiodarona, que pudiera
haber generado una neumopatia intersticial. En cuan-
to a la patologia intersticial de origen desconocido:
colagenosis, fibrosis idiopatica, sarcoidosis, histiocito-
sis, etc, presentan manifestaciones sistémicas. En
otras, como facomatosis, fibrosis pulmonar idiopati-
ca, se recogen antecedentes familiares. El patron espi-
rométrico caracteristico de las neumopatias intersti-
ciales es la alteraciéon ventilatoria restrictiva, que
cursa con disminucién de los volimenes pulmonares
y de la capacidad de difusién. En algunos casos, las
enfermedades intersticiales como: sarcoidosis, fases
finales de la fibrosis pulmonar idiopdtica, histiocitosis
X y LAM, pueden cursar ademds con un sidnrome
obstructivo, atrapamiento aéreo y aumento del co-
ciente RV/TLC> 14,

En contraste con las formas mas convencionales de
enfermedad intersticial (sarcoidosis, etc), en la LAM
la radiologia de térax y la TLC medida por pletismo-
grafia son en general normales o incrementadas, a
pesar de las lesiones intersticiales generalizadas® 77,

El diagnostico es anatomopatologico. Sin embargo
es necesario diferenciar entre los casos de pulmon “en
panal” por fibrosis intersticial y proliferacion de fi-
bras musculares lisas, de la auténtica LAM. En un
patron en panal, el volumen pulmonar aparece dismi-
nuido y hay una proliferacién muscular que asienta en
las dreas cicatriciales, mientras en la LAM se conserva
el volumen pulmonar, los elementos proliferantes son
mesenquimales diferenciados en fibras musculares li-
sas®, para algunos pulmonar y para otros autores se
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trata de miofibroblastos?, que proliferan alrededor no
s6lo de zona cicatricial, sino en pequeiia drea venula y
linfatico pulmonar. La morfogénesis lesional en la
LAM permite explicar la sintomatologia. La prolifera-
cién alrededor de la pequefa via aérea constituye un
mecanismo valvular, del que deriva la formacién de
cavidades aéreas y neumotodrax: alrededor de la pared
venosa y linfaticos favorece el éstasis y aparicion de
esputos hemoptdicos y quilotorax respectivamente.

La enfermedad es invariablemente mortal, en el
curso de 2-10 afios posteriores a los primeros sinto-
mas'®, En 1980, McCarty et al publican los primeros
trabajos en los que se identificaron receptores hormo-
nales en la fibra muscular lisa de biopsias de pacientes
con LAM.

Posteriormente, Sieker y McCarty presentaron un
ensayo de tratamiento con medroxiprogesterona
(MDP) 440 mg/15 dias im, comprobando una mejo-
ria, sobre todo en los primeros meses de tratamiento,
as{ como la estabilizacién del patron radioldgico, aun-
que la DLCO disminuy6 sensiblemente!8. Parece cla-
ro que la instauracion de tratamiento precoz con
MDP disminuya la morbilidad!®?’, siendo actualmen-
te la pauta de eleccion. También se han ensayado
otros, como tamoxifen?’, ooforectomia o una combi-
nacion?*2%, En nuestro caso hemos instaurado una
pauta con MDP 400 mg/mes im, durante 12 meses,
estando la paciente actualmente estabilizada, con dis-
nea a pequefios-medianos esfuerzos.
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