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RESUMO

A linfangioleiomiomatose (LAM) € uma doenca rara que afeta predominantemente
mulheres jovens em periodo reprodutivo, por esse motivo € associada ao estrégeno.
Decorre da proliferagdo anormal das células musculares lisas ocorrendo, na maioria
das vezes, primariamente no pulm&o. As formas extrapulmonares podem ser
encontradas na regido pélvica e retroperitoneal. Manifesta-se mais comumente por
dispnéia, porém pode apresentar pneumotérax de repeticdo e tosse seca. Este artigo
tem como objetivo relatar um caso clinico de uma paciente de 34 anos de idade com
dispnéia recorrente e derrame pleural. Apés a realizacdo de exames de imagem e
biopsia foi diagnosticado a LAM pulmonar com foco na cavidade pélvica e cadeia
paradrtica. Foi realizada pleurodese para o derrame pleural e administrado o uso de
horménio gonadotréfico.

Descritores: Linfangioleiomiomatose, periodo reprodutivo, células musculares lisas,
dispneia.

CASE REPORT = LYMPHANGIOLEIOMYOMATOSIS PULMONARY AND
EXTRAPULMONAR

ABSTRACT

The lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a rare disease that predominantly affects
young women in the reproductive period, therefore associated with estrogen. This
happens because of the abnormal proliferation of smooth muscle cells that occurs, in
most cases, primarily in the lungs. Extrapulmonary forms can be found in the pelvic
and retroperitoneal areas. The disease is most commonly manifested by dyspnea, but
may have recurrent pneumothorax and dry cough. This article aims to report the case
of a 34-year-old patient with recurrent dyspnea and pleural effusion. After performing
imaging and biopsy, the patient was diagnosed with pulmonary LAM focus in the pelvic
cavity and chain paraodrtic. Pleurodesis for pleural was performed and administered
using gonadotrophin.

Keywords: Lymphangioleiomyomatosis, reproductive period, smooth muscle cells,
dyspnea.
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INTRODUCAO

A linfangioleiomiomatose (LAM) € uma doenca sistémica, muito rara, que tem
como caracteristicas tipicas a proliferacdo anormal de células musculares lisas e que
se desenvolve em mulheres durante o periodo reprodutivo (1-7).

Os estrégenos ha muito tempo vem sendo associados como fator etioldgico da
LAM, visto que a maioria dos pacientes sdo mulheres no periodo reprodutivo (3,6).

A maioria destes casos ocorre primariamente nos pulmdes, mas as regides
extrapulmonares como a regido pélvica e retroperitoneal séo ocasionalmente sitios
primarios (3), incluindo angiomiolipomas renais, linfangioleiomiomas retroperitoneais e
linfadenopatia extratoracica (8). Apesar da auséncia de comprovacao quanto a
eficacia, o principal tratamento utilizado ainda é o anti-estrogénio e constitui-se de
ooforectomia, progesterona continua, tamoxifeno e analogos de GnRH(3,5). Nos

casos mais graves, o0 unico tratamento efetivo é o transplante pulmonar (5).

RELATO DE CASO

S.D.G., 34 anos, natural e procedente de Patos-PB, admitida em setembro de
2012, no Hospital Universitario Alcides Carneiro, de Campina Grande - PB, com
histéria de dispnéia e tosse seca ha quase trés meses.

Ao exame fisico, térax de conformacdo normal, com discreta tiragem
intercostal, sem lesbes visiveis e mamas simétricas. Boa expansibilidade toracica e
auséncia de lesbes palpaveis em térax e mamas. Hemitérax esquerdo timpéanico a
percussao e hemitorax direito macico em terco inferior. Ausculta pulmonar com
murmurio vesicular presente, porém abolido em um tergo inferior do hemitorax direito.
Abdome plano, sem retragcdes ou abaulamentos. Ruidos hidroaéreos presentes em
todos os quadrantes. Flacido, normotenso, porém, com a presenca de massa palpavel
em fossa iliaca esquerda, sendo discretamente dolorosa a palpagéo profunda.
Macicez presente na percusséo da referida topografia.

Foi submetida a radiografia de térax que evidenciou um infiltrado intersticial e
derrame pleural direito. Sendo solicitada uma Tomografia Computadorizada(TC) de
Torax. Esta evidenciou multiplas formagdes cisticas aéreas de tamanhos variados e
morfologia relativamente simétrica, acomentendo o parénquima pulmonar difusamente
(achados compativeis com linfangioleiomiomatose pulmonar); derrame pleural bilateral
(Figura 1). A TC de Abdome apresentou correlacdes expansivas heterogéneas em

fossa vesical/pararretal esquerda e retroperitoneal e ascite importante (Figura 2).
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Foi realizada uma toracocentese + biopsia de pleura, onde o liquido pleural
apresentava-se  sanguinolento, negativo para células neoplasicas e o
anatomopatoldgico revelou pleurite crénica inespecifica em atividade.

Por apresentar derrame pleural recidivante, optamos por toracostomia com
drenagem fechada.

Foi submetida alaparotomia exploradora, que evidenciou massa retroperitoneal
em regido para-adrtica com extensdo para fossa obturatéria esquerda, sendo
ressecada com esvaziamento ganglionar. Por evoluir com manutencdo do débito
sanguinolento via dreno toracico, foi indicado pleurodese.

O exame anatomopatolégico evidenciou: “Aspectos compativeis com
linfangioleiomiomatose pélvica e para-aortica, tal entidade apresenta painel imuno-
histoquimico com expressdo de marcadores de musculo liso (difuso), HMB-45 e
Melan-A (focais)”.

O exame da imuno-histoquimica revelou a expressdo dos marcadores,
fechando o diagnéstico.

A paciente foi encaminhada para oncologia iniciando tratamento com horménio

gonadotrofico (GnRH) e apresentando evolugéo satisfatoria.

Figura 1.TC de térax com Mdltiplas Figura 2. TC de abdome evidenciando
formag0es cisticas aéreas de tamanhos correlacbes expansivas heterogéneas
variados e morfologia relativamente em fossa vesical/pararretal esquerda e
simétrica acomentendo o parénquima retroperitoneal.

pulmonar difusamente.

DISCUSSAO

A LAM é uma doenca rara que afeta predominantemente mulheres jovens em
periodo reprodutivo, como relatado em nosso caso. Segundo Singh (9),a idade média
das acometidas é de 37 anos. Na literatura, alguns casos foram descritos em mulheres

na pés-menopausa (6,10). Na maioria dos casos a LAM ocorre primariamente nos
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pulmdes, manifesta-se através de dispnéia progressiva, pneumotorax de repeticdo e
tosse seca (2,3). No caso descrito, a paciente apresentou um quadro de dispneia,
semelhante aos relatados por Woodring e Derwerduwen (11, 12).

Os casos de LAM extrapulmonar, que sdo mais raros, podem ocorrer ao
mesmo tempo, antes ou depois da LAM pulmonar (9). Relatos de LAM somente
extrapulmonar sédo ainda mais raros, sendo apresentado por Singh (9).

Nos casos extrapulmonares os sintomas iniciais podem ser sangramento
uterino anormal(1,6,14,15), dor abdominal baixa (3,8,9) e distensdo abdominal (4).

Ao exame fisico, observamos murmurio vesicular presente e diminuido em um
terco inferior do hemitorax direito. Em casos relatados por Riojas e Woodring (11, 13),
0 exame fisico demonstrou sons respiratérios diminuidos que, através da radiografia
de térax, revelou-se derrame pleural, pneumotoérax e atelectasia compressiva.

Ao realizar a radiografia de térax, observamos, em nosso caso, um infiltrado
intersticial e derrame pleural direito. Diagndstico observado dois meses apds iniciada
dispnéia e tosse seca. O derrame pleural também foi observado na radiografia de
térax por Woodring (11) num caso de linfadenopatia pélvica retroperitoneal.

Segundo Junior e Carvalho (2), na TC de alta resolugéo, cistos de paredes
finas, localizados centralmente, séo visualizados por todo o paréngquima pulmonar.

Em nosso caso, a TC de Térax evidenciou multiplas formacdes cisticas aéreas
de tamanhos variados e morfologia relativamente simétrica acometendo o parénquima
pulmonar difusamente, derrame pleural bilateral. Tais achados foram encontrados por
Woodring; Liang; Kim; Derweduewn (4, 11, 12, 14). A TC de Abdémen apresentou
correlagcbes expansivas heterogéneas em fossa vesical/pararretal esquerda e
retroperitoneal. No estudo realizado por Derweduwen (12) foram observadas
adenopatias cisticas retroperitoniais. Por Killedar (10), foi descrito como cisto
retroperitonial.

Em nosso caso e no descrito por Woodring (11)foi realizada laparotomia
exploradora, com ressec¢éo da lesdo abdominal e linfadenectomia.Além da drenagem
torcica, as pacientes que apresentam pneumotérax e ou derrame pleural de repeti¢céo
podem ser submetidas a pleurodese(2), como demonstrado em nosso caso.

O anatomopatoldgico foi essencial para o diagnéstico de LAM, como
demonstrado por Woodring, Han, Riojas, Derweduwen, Kllledar (1, 10, 11, 12, 13). A
andlise imuno-histoquimica tem sido utilizada para avaliacdo da fisiopatologia das
lesbes linfangiomatosas. Dentre os marcadores teciduais, o mais utilizado é o

anticorpo monoclonal HMB-45. Outra ferramenta, porém menos especifica, € a

Fraz&o DM et al. REVISTA SAUDE E CIENCIA On line, 2015; 4(1): 6-11.



RELATO DE CASO — LINFANGIOLEIOMIOMATOSE PULMONAR E EXTRAPULMONAR

pesquisa da alfa-lactina de musculo liso (a-SMA)(2). Em nosso caso, 0 painel imuno-
histoquimico apresentou a expressao de marcadores de musculo liso (difuso), HMB-45
e Melan-A (focais). Outros trabalhos relataram a presenca destes
marcadores(1,4,14,15).

Nos casos apresentados por Singh e lwasa (6, 9), a analise imunohistoquimica,
foi negativa para HMB-45, porém levou-se em consideracdo as conclusdes gerais
morfolégicas com positividade para Melan-A. O principal tratamento utilizado ainda € o
anti-estrogénio e constitui-se de ooforectomia, progesterona continua, tamoxifeno e
analogos de GnRH(3,5). Nos casos mais graves, 0 Unico tratamento efetivo € o
transplante pulmonar(5). No caso relatado por Yamashita (3), a paciente esteve sob
intenso acompanhamento com a administragdo de GnRH e apdés 6 meses de
medicacdo, a TC mostrou uma pequena quantidade de fluido abdominal e a massa
abdominal sem modificagdo de tamanho, planejando-se continuar a administracao até
a menopausa. O mesmo foi encontrado por Han (1), que utilizou inje¢cdes de
antagonistas de GnRH, no pds-operatério de uma paciente de 46 anos de idade. O
uso de progesterona oral foi escolhido como tratamento por Derweduwen (12). Em
Nosso caso a paciente foi tratada com resseccdo de lesdo abdominal, pleurodese e

uso de GnRH , com evolucao satisfatéria e sem evidencia de recidiva até o momento.
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