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Resumen

La linfangioleiomiomatosis es un padecimiento de etiologia desconocida, poco frecuente que afecta
casi exclusivamente a mujeres en edad reproductiva. Es generalmente de progresién muy lenta y
letal debido a la destruccion del parénquima pulmonar que conlleva a insuficiencia respiratoria
cronica. Objetivo: Informar el caso de una paciente femenina de 38 afios de edad, portador de una
linfangioleiomiomatosis pulmonar. Método: Descripcidn del caso clinico y revision de la literatura.
Ambiente: Departamento de Cirugia. Hospital Universitario Dr. Luis Razetti. Servicio de Medicina
Interna — Servicio de Cirugia. Hospital Dr. Domingo Guzman Lander IVSS. Barcelona. Estado
Anzoategui. Resultado: Se procedi6 a realizar bulectomia izquierda, pleurodesis apical, biopsia a
cielo abierto, por bulas apico basales bilaterales con severa afectacion de la arquitectura pulmonar.
Conclusion: La linfangioleiomiomatosis pulmonar es una enfermedad sistémica causada por la
proliferacion de mausculo liso en parénquima pulmonar, espacios linfaticos, ganglios linfaticos
mediastinales y retroperitoneales y en los vasos linfaticos. Actualmente se investiga su relacion
con las hormonas sexuales femeninas pero la investigacion de receptores de estrogenos y
progesterona son contradictorios. La presentacion clinica usual es disnea progresiva, neumotorax
espontaneo recidivante, hemoptisis y quilotérax. No se ha descrito un tratamiento efectivo que
altere la evolucion natural de la enfermedad. Existen reportes de supervivencias a los 8,5 afios de
38% y 78%.

Palabras Clave: Linfangioleiomiomatosis; Neumopatias.
(fuente: DeCS Bireme)

Abstract

The lymphangioleiomyomatosis is a suffering of unknown etiology, little frequents that it affects
almost exclusively to women in reproductive age. It is generally of very slow and lethal progression
due to the destruction of the pulmonary weave that entails to chronic respiratory insufficiency.
Objective: To inform the case of a 38 year old feminine patient of age, carrier of a pulmonary
lymphangioleiomyomatosis. Method: Description of the clinical case and review of the literature.
Environment: Department of Surgery. University Hospital Dr. Luis Razetti. Service of Medicine
Hospitalizes - Service of Surgery. Hospital Dr. Domingo Guzman Lander IVSS. Barcelona. State
Anzoéategui. Result: One proceeded to realize bulectomy left side, pleurodesis apical, biopsy to
opened sky, for bullas apical base them bilateral with severe affectation of the pulmonary
architecture. Conclusions: The pulmonary lymphangioleiomyomatosis is a disease systemic caused
by the proliferation of smooth muscle in pulmonary parenchyma, lymphatic spaces, lymphatic
ganglions, mediastinals and retroperitoneals and in the lymphatic glasses. Nowadays his relation is
investigated by the sexual feminine hormones but the investigation of recipients of estrogens and
progesterone they are contradictory. The clinical usual presentation is a progressive difficulty in
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breathing, pneumothorax spontaneous recidivated, hemopthysis and chylothorax. There has not
been described an effective treatment that alters the natural evolution of the disease. Reports of
survivals exist to 8.5 years of 38% and 78%.

Key Words: Lymphangioleiomyomatosis; Lung Diseases.
(source: DeCS Bireme)

Introduccion

La linfangioleiomiomatosis pulmonar es una enfermedad muy rara de
reporte casi anecdético (1). De hecho, para entender mejor esta entidad la Clinica
Mayo y la Universidad de Stanford, ambos grandes centros de referencia,
establecieron un registro de casos, recogiendo de 1976 a 1990 solamente 32
pacientes debidamente estudiados y todos seguidos por ellos mismos. ElI Grupo
Cooperativo Francés que comprende unos 200 neumondlogos repartidos en todo
el territorio de ese pais, recogié informaciéon de 1995 a 1997, y reportd 69
pacientes ya conocidas o0 nuevas, vivas o muertas, que en algiin momento habian
sido vistas por ellos.

Se distingue en los estudios mencionados un aumento de la frecuencia de
la enfermedad de los 30 a los 34 afios de edad. Se ha diagnosticado mas
tardiamente, pero queda la duda del verdadero inicio del cuadro, ya que el
diagndstico esta en funcion de su sintomatologia (1-3).

Materiales y Métodos

Paciente femenino de 38 afios, sin habitos tabaquicos ni antecedentes
cardiopulmonares, Il gesta con embarazo de 11 semanas quien consulto por
disnea progresiva de 7 dias de evolucion. Ingreso en medianas condiciones
generales, polipneica, con disminucion de ruidos respiratorios en hemitérax
izquierdo. En la Rx de Térax se evidencio patron trabecular difuso y neumotérax
izquierdo de un 45%. En la TAC de Torax se constato los mismos hallazgos y
ademas presencia de numerosas bulas apico bésales bilaterales con severa
afectacion de la arquitectura pulmonar. Se realizo drenaje toraxico mediante
toracotomia minima que requirié aspiracion continua debido a fistula broncopleural
de alto gasto. Se obtuvo cierre espontaneo de la fistula y retiro del drenaje toraxico
a los 21 dias de su ingreso. Egresa en favorables condiciones clinica, pero
presenta neumotoérax bilateral a los 4 meses de su diagnostico complicada con
insuficiencia respiratoria aguda. Se decide cierre quirargico de fistula
broncopleural derecha, biopsia pulmonar a cielo abierto y evacuacion uterina por
cesarea a las 32 semanas de embarazo obteniéndose recién nacido pretermino
gue se complica con Insuficiencia Respiratoria debido Sindrome de Membrana
Hialina pero sobrevive con soporte avanzado de vida en unidad de cuidados
intensivos neonatal.
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Figura No.1. Rx. de Torax PA. Patron
trabecular difuso y neumotérax izquierdo de un
45%.
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Figura No.2. TC de Térax. Quistes pulmonares bilaterales de tamafio variable y bulas apico
béasales bilaterales con severa afectacion de la arquitectura pulmonar.

Intervencion Quirdrgica

Figura No.3. Previa anestesia inhalatoria, asepsia y antisepsia, se coloca al paciente en posicion
de decubito lateral derecho. Se realiza toracotomia posterolateral izquierda a nivel del 5to y 6to
espacio intercostal izquierdo.
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Figura No.6. Bulectomia con autosuturadora mecanica TA PREMIUN* 90 (90 - 4.8).
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Figura No.7. Comprobacion de hemostasia y aerotasia. Drenaje Toracico.

Biopsia Pulmonar

Reporto proliferacion de fibras musculares lisas en septos interalveolares, paredes
vasculares arteriales, venosas y linfaticas. Enfisema centroacinar con formacion de bulas
enfisematosas y area de pulmdn en panal de abeja. Severa congestion con abundante
hemosideréfagos en luces alveolares. Hallazgos histopatolégicos compatible con el diagnostico de
Linfangioleiomiomatosis Pulmonar cuyo diagnostico diferencial es la Neumonia Intersticial Usual y
el Leiomioma Metastatico Benigno.

Inmunohistoquimica

Reporto positividad para: Desmina; Actina de musculo liso y HHF-35; Focal para receptores de
estrégenos (clon 6F11) y progesterona (clon 1A6).
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Discusion

Esta rara enfermedad fue descrita primero en la literatura
anatomopatoloégica en 1937 como “cirrosis muscular pulmonar" y luego en la
radiologica en 1942, a raiz de casos de mujeres con insuficiencia respiratoria
terminal, cambios quisticos pulmonares y extensa proliferacion de tejido muscular
liso en los mismos. Hoy en dia se le conoce como linfangioleiomiomatosis
pulmonar (LLMP). La entidad afecta solamente mujeres y se presenta
corrientemente con disnea progresiva, episodios de neumotérax espontaneo, y
algunas veces con hemoptisis y quilotorax (4-10).

Como ocurre en mujeres de edad fértil, y sus exacerbaciones se han
relacionado con el embarazo, la ingesta de estrégenos y las pildoras
anticonceptivas, se ha sugerido que las hormonas sexuales ocupan un papel
importante en su aparicion (4-10).

El musculo liso anormal crece alrededor de los conductos aéreos, de los
vasos sanguineos y de los linfaticos, y esta distribucion explica las
manifestaciones clinicas de la enfermedad. La compresion de las vias aéreas
causa obstruccion al flujo del aire y eventualmente hay destruccion de las paredes
alveolares, con la formacion de espacios quisticos y bulas, que al romperse
producen neumotorax; al ser rodeados los vasos pulmonares, se produce
congestion y hemoptisis, y la obstruccion linfatica conduce a la produccion de
quilotorax (5-7, 11-16).

Esta enfermedad se puede presentar en asociacion con otras condiciones,
por ejemplo el complejo de esclerosis tuberosa (17-19) o los angiolipomas renales

(3).

La TC de alta resolucién muestra quistes pulmonares bilaterales de tamafio
variable hasta bulas francas. Histolégicamente, se aprecian multiples cavidades de
paredes finas, dilatacion de vasos linfaticos, venas, arterias, bronquiolos y sacos
alveolares, por proliferacion de haces de mdusculo liso que comprime las
estructuras antes mencionadas y que causa entonces su dilatacion (5-8).

El prondstico es malo, ya que las pacientes desarrollan insuficiencia
respiratoria, lo que las conduce a la muerte. La enfermedad se asocia a la ingesta
de estrogenos, pildoras anticonceptivas y se exacerba con el embarazo, por ello
se ha tratado con medroéxi-progesterona y tamoxifén, con estabilizacion de la
evolucion en algunos pero no en todos los casos (5,9,12, 18).
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