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La linfangioleiomiomatosis (LAM) es una infrecuente en-
fermedad padecida por las mujeres en edad fértil, en la que
existe una hiperplasia atipica de misculo liso atipico en los
linfaticos de los pulmones, térax y abdomen. Presentamos dos
nuevos casos cuyas radiografias de térax demostraban la exis-
tencia de un patrén intersticial y derrame pleural. Uno de
ellos fue estudiado mediante tomografia computarizada (TC),
la cual mostré la presencia de espacios aéreos quisticos rodea-
dos por paredes uniformemente delgadas. El tamafio predomi-
nante de los quistes aéreos fue de menos de 0,5 cm de didme-
tro. Finalmente realizamos un diagnéstico diferencial con
otras enfermedades que pueden presentar espacios aéreos
quisticos en estudios TC.
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Two new cases of pulmonary
lymphangioleimyomatosis. Contribution
of computerized tomography

Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a rare disease of
women of child-bearing age in which there is hyperplasia
of atypical smooth muscle along lymphatics in the lung,
thorax, and abdomen. We present two cases with interstitial
disease and pleural effusion on chest radiographs. One of
them was studied with computed tomography (CT), the scan
showed well-defined cystic air spaces, surrounded by uni-
formly thin walls. The predominant size of the cystic air was
less than 0.5 cm in diameter. Finally we make a differential
diagnosis with other diseases that can cause cystic air spaces
on CT scans.

Introduccién

La linfangioleiomiomatosis pulmonar (LAM) es
una rara enfermedad, como lo demuestra el hecho de
haberse publicado solamente 5 casos en nuestro pais
hasta la fecha!, que afecta unicamente a las mujeres,
generalmente en edad fértil'3. Estd causada por la
proliferacidn de células musculares lisas inmaduras en
los pulmones y en los ganglios linfdticos, en especial
en el mediastino posterior y/o retroperitoneo*, Casi
todos los pacientes fallecen en los primeros 10 afios
del comienzo de la sintomatologia' *.

La tomografia computarizada (TC) pulmonar pue-
de demostrar la existencia de espacibs aéreos quisticos
rodeados de paredes delgadas, y distribuidos difusa y
bilateralmente, que generalmente no son visualizables
con la radiologia convencional. De acuerdo con She-
rrier et al’, pensamos que la demostracion de estos
quistes aéreos mediante la TC, en un contexto clinico
sugestivo, habla a favor del diagnéstico de LAM.
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Presentacion de casos

Caso 1. Mujer de 53 afios de edad con antecedentes de difteria y
habiendo sido intervenida quirirgicamente de litiasis renal corali-
forme y quiste seroso en rifién derecho, prolapso vesical, angiomioli-
poma polar superior derecho y hallux valgus. En el momento de su
ingreso presentaba crisis disneicas y accesos de tos con expectora-
cién hemoptoica al realizar esfuerzos, la radiografia de térax mostra-
ba un patrén intersticial bilateral de predominio basal, siendo el
Mantoux y el cultivo de Lowestein negativos. Se le realizo broncos-
copia con aspirado y cepillado bronquial destacando la posible exis-
tencia de una hemosiderosis a nivel bronquial. Durante su evolucion
se le diagnostico en diversas ocasiones derrame pleural bilateral que
tras su estudio se etiqueté de quilotérax. En uno de estos episodios
junto al quilotérax se le diagnosticé de neumotdrax izquierdo.

Se le realizd biopsia pulmonar obteniéndose el diagnostico de
linfangioleiomiomatosis pulmonar. Se instaur6 tratamiento con pro-
gesterona.

Dos afios después de su primer ingreso padecid tres crisis convul-
sivas hemigeneralizadas, alternantes de un hemicuerpo a otro, que-
dando posteriormente obnubilada durante 24 horas. En la TC cere-
bral se aprecian dreas frontal posterior izquierda y occipital derecha
compatibles con infartos, y una zona de edema a nivel temporal
derecho sugestiva de drea isquémica. En el estudio cerebral con
DTPA-Tc¢ 99m se aprecid la existencia de pequefios infartos parieto-
occipitales derechos. La arteriografia cerebral no demostré la exis-
tencia de lesiones de angeitis. La paciente se recupero totalmente de
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Fig. 1. Radiografia PA de térax. Afectacién intersticial de lineas marcadas con
espacios quisticos de distribucion difusa (pseudopanalizacién) con mayor signifi-
cacién en LII. Paquipleuritis izquierda con obliteracién del seno costofrénico
izquierdo y elevacion del hemidiafragma de diche lado. Ocupacién del seno
costofrénico derecho por quilotérax. E hami diastinico y signos de
hiper ion arterial pul

este episodio que se catalogé de microinfartos cerebrales y crisis
convulsivas hemigeneralizadas secundarias a la LAM.

Dos afios mds tarde fue ingresada en la unidad de cuidados
intensivos por presentar gran disnea de reposo, edemas generaliza-
dos y un neumotdrax basal izquierdo, apareciendo posteriormente
un derrame pleural bilateral. Durante su estancia padecié un cuadro
compatible con infarto cerebral del que se recuperd totalmente.
Finalmente la paciente fallecié por insuficiencia respiratoria global.

Caso 2. Mujer de 43 afios de edad, sin antecedentes de interés, que
refiere desde hace 8-9 afos disnea de esfuerzo y tos seca, habiendo
sido ingresada en diversas ocasiones en otros centros sanitarios. A su
llegada a nuestro hospital presentaba disnea de reposo, taquipnea,
taquicardia, astenia, adinamia y ansiedad. En la radiografia de torax
realizada a su ingreso se apreciaba un patrén intersticial de base
junto a atelectasias laminares, elevacion del hemidiafragma izquier-
do, paquipleuritis izquierda, obliteracién del seno costofrénico iz-
quierdo y ensanchamiento mediastinico. Durante su estancia en
nuestro hospital se le realizaron diversos controles radioldgicos que
mostraron un patrén intersticial “‘de tipo panalizacion™ en ambas
bases con dreas de enfisema en ambos vértices y una bulla en LSIL.
Tras la puncién/drenaje del derrame pleural derecho se realizé un
estudio del liquido pleural llegdndose al diagndstico de quilotérax
derecho secundario a su patologia de base. En tres estudios ecografi-
cos a que fue sometida se demostro la existencia del derrame pleural
derecho y la existencia de ascitis en las zonas declives.

El estudio funcional pulmonar fue compatible con un déficit ven-
tilatorio obstructivo de grado severo, con atrapamiento aéreo, dismi-
nucion de la capacidad de difusion del CO y aumento del gradiente
alveolo-arterial de oxigeno.

Se le practicaron dos estudios con TC (uno tordcico y otro abdo-
minal) que demostraron el patron destructivo con panalizacion difu-
sa, un engrosamiento pleural y cisural izquierdo, multiples imdgenes
quisticas de pared fina principalmente en campos medios e inferio-
res, y una dilatacidn de la arteria pulmonar izquierda de tipo aneu-
rismatico. Se propuso la realizacién de una TC cerebral que no se
llevé a cabo por no tolerar la paciente el decubito.

Finalmente se le realizé una biopsia pulmonar a cielo abierto que
establecid el diagndstico de linfangioleiomiomatosis. Desde enton-
ces la paciente permanece clinicamente estable, estando en trata-
miento con progesterona.

Discusion
La proliferacion de células musculares atipicas pue-

de producir alteraciones tordcicas a diversos niveles®.
En el bronquiolo terminal produce obstrucciéon con
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atrapamiento aéreo y formacion de quistes, frecuente-
mente complicados con neumotdrax. A nivel vascular
se produce interrupcion del flujo sanguineo con afec-
tacion de las vénulas y probabilidad de edema pulmo-
nar, hemorragias pulmonares y hemosiderosis secun-
daria; y finalmente, la obstruccion de los vasos
linfaticos conduce a la formacion de quilotdrax. Asi
las principales manifestaciones de la LAM a nivel
toracico son®: afectacién pulmonar intersticial, derra-
me pleural quiloso y neumotorax de complicacién.
Otros autores como Carrington’ creen que estos ha-
llazgos serian patognomonicos cuando aparezcan en
pulmones insuflados.

Clinicamente el sintoma mads comun es la disnea,
como sucedid en nuestras pacientes, pudiendo apare-
cer también dolor tordcico y hemoptisis’.

En relacién con el funcionalismo pulmonar, las pa-
cientes suelen presentar espirométricamente volumen
pulmonar normal o disminuido, mientras que la capa-
cidad pulmonar total, determinada pletismogréfica-
mente, suele estar aumentada’&.

Ante toda paciente diagnosticada de LAM hay que
descartar la existencia de una esclerosis tuberosa aso-
ciada. Ninguna de las pacientes estudiadas por noso-
tros presentd estigmas de esclerosis tuberosa, y aun-
que en una de ellas se encontré un angiomiolipoma
renal, éste fue unico y unilateral, lo cual es caracteris-
tico de la LAM, mientras que en la esclerosis tuberosa
estos tumores son multiples y bilaterales® °.

En lo referente al prondstico, casi todas las pacien-
tes fallecen en los 10 afios siguientes al comienzo de
los sintomas; como asi sucedié con la primera de
nuestras pacientes’*7,

Los hallazgos caracteristicos en la radiografia sim-
ple de térax son®?: afectacidn intersticial difusa, de-
rrame pleural y neumotdrax. Se observa volumenes
pulmonares normales o aumentados, aunque, segun
Miiller*, esto constituye un hallazgo tardio. En las dos
pacientes estudiadas por nosotros se aprecio la exis-
tencia de un aumento de la trama intersticial de pre-
dominio basal y durante su evolucién se comprobd la
existencia de derrame pleural, que fue bilateral en un
caso y derecho en el otro, en ambos casos ¢l derrame
presentaba un aspecto lechoso y la presencia de quilo-
micrones por lo que se etiqueté de derrame quiloso;
solamente se presentaron neumotorax en uno de los
dos casos (fig. 1).

Recientemente se han publicado diversos trabajos
sobre la aportacion de la TC en el diagnostico de la
LAM> !0 La TC es mds sensible que la radiologia
simple en la deteccion de la enfermedad pulmonar
intersticial, permitiendo demostrar la existencia o no
de adenopatias!®. El hallazgo mads caracteristico de la
LAM en la TC toracica es la existencia de multiples
espacios aéreos quisticos distribuidos difusa y bilate-
ralmente, y delimitados por paredes uniformemente
delgadas* %1011 La mayoria de los quistes son de
pequefio tamafio, pudiendo oscilar entre 2 mm a
2 c¢m?’; algunos autores han relacionado el tamafio de
los quistes con la extensidn de la enfermedad?, asi, las
pacientes con afectacidn leve tienen espacios quisticos
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Fig. 2. Tomografia computarizada tordcica con ventana pulmonar. Patrén des-

tructivo con de pseudopanalizacién y espacios aéreos qufstlcos limita-
dos por paredes finas dlstnbuldos bilateral t inando en el

lado izquierdo. Aumento de calibre de la arteria pulmonar |zqu|erda

menores de 0,5 cm de didmetro, mientras que cuando
hay una afectacion del 80% o mds del parénquima
pulmonar los quistes tienden a ser mayores de 1 cm.
Estos quistes se hallan rodeados de parénquima nor-
mal y no son visibles con la radiologia convencio-
nal*>!!, Se realizé TC tordcica a una de nuestras
pacientes demostrandose la existencia de multiples
imégenes quisticas de pared fina y distribucion bilate-
ral, aunque con predominio en campos medios ¢ infe-
riores. Fl tamafio medio de los quistes fue menor de
0,5 cm de didmetro, lo cual coincide con la existencia
de afectacion parenquimatosa no excesivamente im-
portante (fig. 2).

Segun Sherrier, otro hallazgo caracteristico de la
LAM es la existencia de linfadenopatias mediastinicas
y retrocrurales®, que pueden ser ficilmente reconoci-
das mediante TC. A una de nuestras pacientes a la que
se le realizé TC tordcica y abdominal no encontramos
ninguna imagen sugestiva de afectacién ganglionar.

La TC es un buen procedimiento para el diagndsti-
co de la LAM, de tal forma que autores, como Rappa-
port'®, opinan que los hallazgos obtenidos con TC de
alta resolucion son muy sugestivos, sino especificos
de LAM.

Sin embargo, se han observado espacios aéreos
quisticos en otras entidades con las que habrd que
hacer diagnéstico diferencial, como son: la fibrosis
pulmonar idiopdtica, la neurofibromatosis, las bron-
quiectasias, la histiocitosis X, el granuloma eosinofilo
y el enfisema* 101213,

En la fibrosis pulmonar idiopdtica los espacios aé-
reos quisticos suelen tener una distribucién mds par-
cheada, generalmente basal y periférica, y paredes
gruesas, asocidndose ademads con engrosamiento sep-
tal interlobar, pérdida de volumen pulmonar, bron-
quiectasias y distorsién de la arquitectura pulmo-
nar4, 10, 13_

En la neurofibromatosis los quistes suelen ser de
localizacidn apical y se asocian a un aumento de las
imdgenes lineales basales'?.
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Las bronquiectasias también pueden tener quistes
aéreos, pero estos son de distribucién bronquial, pare-
des gruesas y con niveles hidroaéreos'®.

En la histocitosis X los quistes predominan en los
vértices y tienden a respetar los senos costofrénicos,
en esta enfermedad, ademds, pueden existir nédulos
con/sin cavitaciéon y es muy raro la existencia de
derrames pleurales y de linfadenopatias mediastinicas
y/o hiliares* 213,

Los quistes observados en el granuloma eosinodfilo
son muy semejantes a los de la LAM, pudiendo dife-
renciarse por una cierta tendencia a distribuirse por
los 16bulos superiores y porque en el granuloma eosi-
noéfilo pueden existir nodulos y muy raramente se
asocia a linfadenopatias® 9,

Finalmente, el enfisema centrolobulillar presenta
areas pequefias de menor atenuacidén pero sin una
pared demostrable, sin embargo, en los estadios fina-
les puede ser imposible diferenciar el enfisema bulloso
de la LAM, aunque se ha observado que los espacios
quisticos son menos uniformes, peor definidos y de
tamafio mds variable en el enfisema que en la
LAMS: 10,

Como conclusién se puede afirmar que la TC juega
un papel importante en el diagnostico de la LAM ya
que es mas sensible que la radiologia convencional en
el diagnédstico de la enfermedad intersticial, descu-
briendo, asimismo, la presencia de quistes aéreos. Ade-
mads, permite demostrar la existencia de adenopatias.
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