MEDICINA EN IMAGENES

Mujer de 32 aiios con disnea progresiva
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Caso clinico

Se trata de una paciente, mujer de 32 anos, sin habitos toxicos ni antecedentes médicos de
interés, que acude a la consulta de Neumologia para la valoracién de un cuadro de disnea
progresiva de 6 meses de evolucién, con tos irritativa ocasional y sin otra sintomatologia
acompanante. La exploracién fisica no mostraba hallazgos relevantes.

La analitica al ingreso era normal. El estudio de autoinmunidad fue negativo, y la enzima con-
versora de la angiotensina (ECA), alfa-1-antitripsina y cloro en sudor normales.

La gasometria arterial basal demostraba una pO, de 58 mmHg, pCO, de 26,6 mmHg, pH
de 7,43 y una saturacién de O, de 91,3%.

En la radiografia (Rx) de térax se evidencia un patrén intersticial reticulo-nodular bilateral.
Las pruebas funcionales respiratorias ponen de manifiesto una importante alteracién de la
difusién (capacidad de transferencia del monéxido de carbono [DLCO]: 24%. Difusion co-
rregida por volumen alveolar [DLCO/VA]: 28%). Se practicé también una prueba de paseo,
con oxigeno a 3 | por minuto, que tuvo que suspenderse a los 4 minutos del inicio por de-
saturacion al 72%.

Se realiz6 una tomografia axial computarizada (TAC) toracica que mostré microquistes de pa-
red fina, de distintos tamarios, que afectaban uniformemente a ambos parénquimas pulmo-
nares (fig. 1), y fibrobroncoscopia con toma de biopsias transbronquiales, cuyo estudio ana-
tomopatolégico demuestra la presencia de espacios dilatados rodeados por una proliferacion
de células fusiformes con niicleos ovalados en forma de cigarro puro sin atipia (fig. 2).

Fig. 1. TAC tordcica que muestra microquistes de pared fina Fig. 2. Estudio histolégico de biopsia transbronquial que de-
que afectan a ambos parénquimas pulmonares. muestra espacios dilatados rodeados por una proliferacion de
células fusiformes con ntcleos en forma de «cigarros puros».
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Diagnostico

Linfangioleiomiomatosis pulmonar.

Comentarios

La linfangioleiomiomatosis (LAM) es una rara enfer-
medad que afecta a mujeres en edad fértil, caracteriza-
da por la proliferacién no neoplasica de células muscu-
lares lisas atipicas entre el parénquima pulmonar.

Los hallazgos patolégicos de la LAM son idénticos a
los hallados en la esclerosis tuberosa, que también
puede tener afectacién pulmonar, aunque su inciden-
cia es baja, presentandose en este caso con clinica si-
milar a la LAM.

Ambas enfermedades pueden estar asociadas con la
presencia de angiomiolipomas a nivel renal (presentes
en el 50% de los pacientes con LAM) !

Los sintomas de presentacién mas frecuentes son la
disnea de esfuerzo y el neumotérax, pudiendo iniciar-
se también con tos no productiva, hemoptisis, quilo-
térax e incluso ascitis quilosa por interrupcion del flu-
jo linfatico®.

Los sintomas pueden aparecer o empeorar durante el
embarazo. Del mismo modo, la administracién exo-
gena de estrégenos se ha asociado con nuevos y pro-
gresivos sintomas de LAM 2.

Los hallazgos anatomopatolégicos consisten en la
presencia de lesiones quisticas difusas y proliferaciéon
de células musculares atipicas, pudiendo afectarse
muchas estructuras del pulmén (pleura, bronquios, ar-
terias y vénulas y pequenos espacios aéreos). Presen-
tan receptores frente a estrogenos y/o progesterona.
El estudio inmunohistoquimico se caracteriza por la
presencia del HMB-45 positivo, aunque éste no es es-
pecifico 2.

Desde el punto de vista radiografico se puede pre-
sentar como un infiltrado intersticial reticulo-nodular
simétrico generalizado, inespecifico, conservandose
el volumen pulmonar. Ocasionalmente pueden aparecer
infiltrados parenquimatosos que podrian representar fo-
cos de hemorragia alveolar. También las pruebas de
imagen podrian evidenciar la existencia de neumoté-
rax o derrame pleural (quilotérax). En la TAC se ma-
nifiesta como una enfermedad quistica bilateral ®.
Dentro de la exploracion funcional respiratoria el da-
to maés llamativo es la alteracion de la difusién, que es-
tard muy disminuida. Ademas, la presencia de la rela-
cién entre el volumen espiratorio maximo en un
segundo y la capacidad vital forzada (FEV1/FVC) dis-
minuida, v una capacidad pulmonar total (TLC) au-
mentada se asocia con un peor prondstico *.

El diagnéstico de LAM debe plantearse ante toda mu-
jer joven con enfermedad pulmonar intersticial difusa

(EPID), neumotérax o quilotérax. La tomografia axial
computarizada de alta resolucion (TACAR), interpreta-
da por un radidlogo con experiencia, debe sugerir el
diagndstico, que se confirmara por biopsia transbron-
quial o incluso andlisis citolégico del liquido pleural.
Cuando no se pueda hacer la biopsia el diagndstico pue-
de llevarse a cabo con la TAC, con los hallazgos carac-
teristicos y la presencia de angiomiolipoma renal .

El curso clinico de la enfermedad es bastante variable;
en general es lentamente progresiva, llevando al fallo
respiratorio y a la muerte entre 1y 10 afos tras el ini-
cio de los sintomas*.

Las pruebas de funcién pulmonar son un método Ttil
para monitorizar la progresién de la enfermedad
(siendo el parametro mas ttil la DLCO), debiendo
también realizarse seguimiento radiolégico.

En cuanto al tratamiento los corticoides y agentes ci-
totéxicos no ofrecen ningin beneficio. Se han em-
pleado multiples medidas terapéuticas para la mani-
pulacién hormonal: ooforectomia, progesterona,
tamoxifeno y otros antiestrogenos, agonistas de la
hormona liberadora de la hormona luteinizante
(LHRH)*, radioablacién de los ovarios, y también se
han publicado algunos casos tratados con interferén
alfa (IFN-0). La respuesta a estos tratamientos ha si-
do variable y no se han obtenido conclusiones defini-
tivas. No obstante, se recomienda el uso de progeste-
rona en todas las pacientes con LAM sintomaticas °.
Se ha utilizado también la pleurodesis quimica o qui-
rdrgica para prevenir el neumotérax recurrente o el
derrame pleural, pero esto puede dificultar futuros
trasplantes de pulmén, que es la medida definitiva,
aunque hay que tener en cuenta la posibilidad de que
la enfermedad recurra en el pulmén trasplantado 2.
Series recientes han establecido una supervivencia
postrasplante del 69% al afio vy del 58% a los dos
anos°®.

En este momento nuestra paciente se encuentra en
tratamiento con progesterona y tamoxifeno, asi como
oxigeno liquido, y se ha remitido para valoraciéon de
trasplante pulmonar.
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