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LINFANGIOLIOMIOMATOSE PULMONAR: ASPECTOS
NA TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA DE ALTA RESOLUCAO*

Eduardo Curty Castro Netto', Edson Marchiori?, Arthur Soares Souza Jr.3, Klaus L. Irion*,
lugiro Roberto Kuroki®

Neste trabalho foram estudados, retrospectivamente, 17 pacientes com linfangioliomiomatose pulmonar
diagnosticada por biépsia pulmonar a céu aberto. Todos os pacientes eram do sexo feminino, com idade
média de 39,6 anos. Duas pacientes tiveram também o diagnéstico de esclerose tuberosa. As pacientes
foram submetidas a tomografia computadorizada de alta resolucéo, cujos achados revelaram cistos com
contetdo gasoso, de formas variadas e com diferentes tamanhos, nédo ultrapassando 60 mm de didametro.
A grande maioria tinha as paredes finas. Todos os cistos apresentaram distribuicdo difusa pelo parénquima
pulmonar. Somente duas pacientes apresentaram pneumotdérax associado. Nédulos parenquimatosos e
espessamento de septos interlobulares ndo foram observados. Dessa forma, as caracteristicas tomografi-
cas utilizadas para o diagnéstico foram a auséncia de nédulos e a presenca de cistos de tamanhos variados,
em geral menores que 20 mm, arredondados e distribuidos difusamente pelo parénquima pulmonar.
Unitermos: Linfangioliomiomatose; Doencas cisticas pulmonares; Tomografia computadorizada de alta re-
solucéo.

Pulmonary lymphangioleiomyomatosis: high-resolution computed tomography findings.

We reviewed 17 cases of pulmonary lymphangioleiomyomatosis diagnosed by open lung biopsy. All pa-
tients were women with a mean age of 39.6 years. Tuberous sclerosis was diagnosed in two cases. The
patients were submitted to high-resolution computed tomography that showed diffuse thin walled cystic
lesions of less than 60 mm in diameter. Associated pneumothorax was seen in two cases. The main high-
resolution computed tomography findings were diffuse, rounded, cystic lesions, generally of less than 20

mm in diameter.

Key words: Lymphangioleiomyomatosis; Cystic lung diseases; High-resolution computed tomography.

INTRODUCAO

O papel da radiologia no estudo das
doencas pulmonares tem-se tornado cada
vez mais importante, em virtude da quali-
dade das imagens fornecidas pelos apare-
Ihos de tomografia computadorizada e do
desenvolvimento de técnicas mais precisas
para avaliacdo do parénquima pulmonar,
como a tomografia computadorizada de
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ataresolucdo (TCAR). Esta técnica apro-
xima os achados radiol 6gicos dos achados
anatomopatol 6gicos, tornando possivel
fazer diagndsticos precisos, de acordo com
os padrbes caracteristicos das diversas
doencasintersticiaispulmonares. A TCAR
permite definir estruturas de 1 a2 mm de
tamanho, sendo hoje largamente utilizada
na avaliagdo de pacientes com doencas
pulmonares difusas.

A linfangioliomiomatose (LAM) éuma
doengarara e fatal, e sua etiologia € des-
conhecida quando ndo esté associada a
esclerose tuberosa. Ela afeta, exclusiva-
mente, mulheres em idade reprodutiva.
Caracteriza-se, histologicamente, por pro-
liferac8o de células musculares lisas, que
envolvem estruturas do intersticio pulmo-
nar, como bronquiolos, vasos sanguineos
e linféticos, podendo ocorrer também em
outras regibes, como, por exemplo, pare-
de torécica, cavidades peritoneal e retro-
peritoneal, e mediastino®®.

Asmanifestagdesradiogréficasincluem
cistos de paredes finas (em geral menores
gue 1 cm), pneumotorax, linfonodomega-

lias, aumento do ducto torécico, derrame
pleural (quilotérax) ou pericardico, e hi-
perinsuflacéo pulmonar. A TCAR é capaz
dedemonstré-lascom maior nitidez do que
aradiografiasimples do térax. A TCAR é
0 melhor método para demonstrar os cis-
tos circundados por parénguima pulmonar
normal, presentes em todos os pacientes
com LAM®@67),

O objetivo deste trabalho é apresentar
os aspectos da LAM na TCAR.

CASUISTICA E METODO

Neste trabalho realizou-se estudo re-
trospectivo das TCAR de 17 pacientescom
LAM, todos diagnosticados por biépsia a
céu aberto. Estes pacientes foram reunidos
aleatoriamente, dos arquivos nosol 6gicos
de diferentes institui¢des da cidade do Rio
de Janeiro e de outras cidades do Brasil.

O protocolo de aquisi¢do tomogréfica
utilizado para o estudo dos casos foi 0 de
alta resolugdo, com cortes axiais do torax
com 1 a2 mm de espessura, desde os 4pi-
ces pulmonares até aclipuladiafragmética,
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com filtros de agucamento de contornos
(altaresolugdo espacia). Asimagensforam
fotografadas nas janelas e nos niveis apro-
priados para visualizagdo do parénquima
pulmonar.

Osaparelhos utilizados foram variados,
jaque os casos se originaram de oito dife-
rentes institui gdes.

Nas TCAR foram valorizados os se-
guintes aspectos:

a) presencade cistos, suaconfigurac&o,
espessura de suas paredes, localizacdo e
distribuicéo;

b) presenca de pneumotorax;

) espessamento de septos interlobu-
lares e de feixes broncovasculares,

d) presenca de nddulos parenquima-
tosos.

A pesquisa de linfonodomegalias e de
derrame pleural foi prejudicada, pois os

exames foram, na sua maioria, registrados
apenascom janelaparaavaliaco do parén-
quima pulmonar.

RESULTADOS

Todos os 17 pacientes avaliados eram
do sexo feminino, na faixa etéria de 29 a
54 anos, média de 39,6 anos.

Os aspectos tomogréficos encontrados
foram cistos com contetido gasoso (17 ca
sos; 100%), pneumotérax (dois casos;
11,8%), bolhas subpleurais (dois casos;
11,8%), consolidagdo (um caso; 5,9%) e
atelectasia segmentar (um caso; 5,9%).
N6dul os parenquimatosos ndo foram iden-
tificados. Outras alteragBesintersticiaisnao
puderam ser avaliadas com seguranga, de-
vido ao envolvimento pulmonar difuso,
presente em todos 0s casos.

Cistos de paredesfinas, definidoscomo
com espessura menor que 1, foram vistos
em todos os pacientes (100%) (Figuras 1
e 2). Em trés casos observou-se também a
presenca de alguns cistos com paredes es-
pessas. A distribuicdo pelo parénguima
pulmonar era difusa em todos 0s casos,
comprometendo também os seios costofré-
nicos (Figura 3).

Os cistos apresentavam configuragdo
variada. A forma arredondada foi encon-
tradaem todos os pacientes. Em 35,3% dos
casos (n = 6) foram observadas diferentes
formas de cistos no mesmo paciente. Le-
sdes cisticas confluentes foram encontra-
das em 23,5% dos pacientes (n = 4) (Figu-
ras4 e5), em trés deles (17,6%) assumin-
do aspectos bizarros. Em dois pacientes
houve ruptura de cistos, com pneumotOrax
(Figura 6).

Figura 1. Em A, TCAR dos lobos superiores, e em B, corte ao nivel do terco médio do térax, em que se observam varios pequenos cistos, de paredes finas, distri-

buidos difusamente pelo parénquima pulmonar.
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aspecto normal.

Figura 2. Corte de TCAR ao nivel dos lobos inferiores, em que se observam nu-
merosos cistos menores que 10 mm, de paredes finas, distribuidos difusamen-
te pelo parénquima pulmonar. Observar que o parénquima entre os cistos tem
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Figura 3. Transplante pulmonar por LAM. Corte ao nivel dos lobos superiores (A) e das bases pulmonares (B) mostrando numerosos cistos de pequenas dimen-
soes, com paredes finas e distribuicao difusa pelo parénquima pulmonar esquerdo (pulméo nativo). Pulméo transplantado, a direita, sem alteragdes.

Figura 4. TCAR ao nivel dos lobos superiores mostrando cistos com tamanhos
variados e paredes finas, alguns com formas bizarras, distribuidos difusamente
pelo parénquima pulmonar. Bolha subpleural no segmento &pico-posterior.

A B
Figura 5. Em A, corte de TCAR logo abaixo da carina, mostrando cistos com tamanhos variados e paredes finas, distribuidos difusamente pelo parénquima pulmo-

nar. Grandes bolhas bilaterais, uma delas, a esquerda, com espessamento parietal, e outra, a direita, com nivel liquido no seu interior, aspectos estes sugestivos
de processo infeccioso. Em B, apos 15 dias de antibioticoterapia, ndo mais se observam o espessamento parietal e o nivel liquido descritos anteriormente.

Radiol Bras 2003;36(4):193-198 195



Linfangioliomiomatose pulmonar: aspectos na tomografia computadorizada de alta resolucéo

Figura 6. TCAR ao nivel dos lobos superiores mostrando numerosos cistos de
diversos tamanhos, difusamente distribuidos. Pneumotoérax a direita.

Figura 7. Em A, TCAR logo abaixo da carina mostrando numerosos pequenos cistos, de paredes finas, distribuidos difusamente pelo parénquima pulmonar. Em B,
TC do abdome superior mostrando angiomiolipomas em ambos 0s rins.

Os cistos, em geral, eram de pequenas
dimensdes, porém em 41,2% dos pacien-
tes (n = 7) alguns cistos tinham dimensdes
superiores a 20 mm de diémetro.

O diagndstico de esclerose tuberosafoi
feito em dois pacientes, baseado na detec-
¢&o, através de métodos de diagndstico por
imagem, de hamartomas cerebrais e/ou
angiomiolipomas renais (Figura 7).

DISCUSSAO

Neste estudo a LAM acometeu exclu-
sivamente pacientes do sexo feminino, em
concordanciacom osachadosdaliteratura,
nos casos de LAM que ndo apresentaram
indicios de esclerose tuberosa®®12. Ma-
nifestagBes pulmonares idénticas a LAM
foram identificadas em homens portadores
de esclerose tuberosa®®14),
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Em relacdo a faixa etéria, na nossa ca-
suisticaadoencaincidiu em mulheres com
idades entre 29 e 54 anos, com média de
39,6 anos, apresentando concordancia
com casuisticas maiores. Kitaichi et al.®
estudaram 46 pacientes na faixa etaria de
32+ 8,9 anos. Avilaet al.® analisaram 39
casos na faixa etéria de 42 + 9 anos, e
Taylor e Colby? apresentaram uma série
de 32 pacientes com idade média de 33
anos. Sandeville et al.“9 publicaram uma
casuistica de 35 pacientes com idade mé-
diade 28 anos. Em nenhumadessas casuis-
ticas foram relatados casos em pacientes
com menos de 18 anos de idade.

Segundo dados de literatura, a apresen-
tagdo clinica mais frequente € a dispnéia
aos esforgos (50% dos casos), associadaou
ndo a pneumotdrax®1%121518)  Qutras
queixas, como tosse seca, dor torécica, he-

moptise, quilotorax, quiloptise, quillria e
derrame pericardico quiloso, sdo menos
frequentes, tendo sido relatadas em torno
de 45% dos pacientes, em algum estégio no
curso da doenca®*21). Na presenca do
quadro sindrémico cléssico, a hipétese de
LAM fica bastante fortalecida quando
identificada a associagdo de pneumotorax
espontaneo, quilotérax, hemoptise e disp-
néa progressiva em mulher em idade re-
produtiva, com inicio ou exacerbagdo da
sintomatologia nos periodos gestaciona e
menstrual, ou relacionado ao uso de anti-
concepcional oral1012),

Cerca de 20% dos pacientes com LAM
apresentam radiografias de torax nor-
mais®81® A TCAR é o melhor método de
imagem no estudo das |esdes cisticas pul-
monares, com acurécia diagndstica, em
alguns estudos, de aproximadamente 80%
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paraLAM egranulomaeosinofilico, e 95%
para o enfisema”. Apresenta excelente
correlagcdo com a gravidade da doenca e
com o grau de comprometimento funcio-
nal pulmonar, sendo a correlacéo com a
difusdo do monoxido de carbono a mais
fidedigna®3®,

No presente trabalho, cistos com con-
telido gasoso, numerosos, em geral arre-
dondados e distribuidos difusamente pelo
parénquima pulmonar foram o achado
mais comum.

Em todos estes casos a distribui¢éo dos
cistos foi difusa, inclusive com acometi-
mento do parénguima pulmonar adjacen-
te ao diafragma, fato este de acordo com
os trabalhos revisados'>¢819),

Neste trabalho n&o foi demonstrada
correlagdo entre o tamanho dos cistos e a
extensdo da doenca, pois, mesmo com
comprometimento difuso dos pulmdes, os
cistos tinham, em sua maioria, dimensdes
menores que 20 mm.

Avilaet al.® também constataram essa
independéncia entre a extenso da doen-
¢a e o tamanho dos cistos. Ao contrério,
Miiller et al.%®, estudando 14 pacientes
com LAM, concluiram que quando mais
de 80% do parénquima pulmonar apresen-
ta cistos, estes tendem a ser maiores e ter
formas bizarras.

Na nossa casuistica observamos cistos
maiores que 20 mm, alguns atingindo até
60 mm, em 41,2% dos casos (n = 5), dife-
renciando-se dos encontrados por Bonelli
et al.(", quendo foram maiores que 20 mm.
A maior parte dos autores, no entanto,
mostra resultados concordantes com 0s
nossos, relatando cistos maiores que 50
mm de didmetro®™.

Lenoir et al.® estudaram, retrospecti-
vamente, 11 pacientes, encontrando cistos
dediversostamanhos eformas em todos os
pacientes. Os cistos de forma bizarra, pro-
venientes da confluéncia de outros meno-
res, foram encontrados em cerca de 28%
dos casos.

A espessuradaparede doscistosfoi va
riavel, sendo que todos os casos apresen-
tavam cistos com paredes de espessurame-
nor que 1 mm, e somente em 17,6% dos
casos (n = 3) foram encontrados, além dos
cistos de paredes finas, alguns cistos com
paredes mais espessas, superioresa l mm,
porém nunca ultrapassando 3 mm. Estes
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resultados sdo semelhantes aos encontra-
dos na literatura. Bonelli et al.(”, estudan-
do 27 pacientes, ndo encontraram nenhum
caso com cistos de paredes espessas. Avi-
la et al.®® encontraram, em 39 casos de
LAM, ateragOes semelhantes, com cistos
de diversos tamanhos e espessura parietal
de até 2 mm.

A anatomia dos l6bulos pulmonares
secundérios teve sua avaiagdo prejudica-
da, pois os cistos impediam a sua identifi-
cagdo, que ficou restrita apenas a algumas
porgdes de parénquima pulmonar peri-
férico, dificultando o diagnostico diferen-
cia entre LAM e enfisema centrolobular.
Rappaport et al. encontraram a mesma
dificuldade, concluindo que o fato de n&o
sevisualizar estruturas centrolobularesndo
descarta a possibilidade de haver enfisema
associado.

Pneumotorax foi documentado como
complicagdo em dois dos Nossos pacientes
(11,8%), semelhantemente ao encontrado
nos estudos de Kitaichi et al.® e Sherrier
et al.?%, nos quais pneumotdrax foi des-
crito em cerca de 10% dos casos. Chu et
al.® observaram pneumotdrax em apenas
5% dos casos.

Os achados de consolidagéo e de ate-
lectasia segmentar ndo foram atribuidos a
LAM, j& que um dos pacientes apresenta-
va quadro de doenca infecciosa e 0 outro
tinha colapso por pneumotorax.

Areas de atenuagio em vidro fosco sfo
relatadas na literatura em até 40% dos
pacientes com hemoptise™”, porém n&o
foram detectadas no presente estudo. Tam-
bém n&o observamos a presenca de espes-
samento de septos interlobulares ou de n6-
dulos parenquimatosos, fato este concor-
dante com a literatura®>817,

A histiocitose de células de Langerhans
talvez seja o diagndstico diferencial mais
importante, em virtude das semelhangas na
apresentacdo clinica e radioldgica. Ocor-
re quase exclusivamente em fumantes, sem
predilecdo por sexo, e acomete preferen-
cialmente adultos jovens®>"1%2D_ Radiolo-
gicamente, pode se apresentar como umin-
filtrado intersticia predominante nos &pi-
ceseno terco médio dos pulmdes, comfor-
mac&o de cistos de dimensdo e espessura
parietal variadas, nédulos parenquimato-
sos, éreas de faveolamento e auséncia de
linfonodomegalia®. Pode haver, ainda,

hiperinsuflagéo pulmonar, sendo, com a
LAM, umadaspoucasdoengasintersticiais
gue cursam com aumento do volume pul-
monar, o quefacilitao diagnostico diferen-
cial com outras doengas intersticiais difu-
sas?561922 pgra Bonelli et al.(”, os ele-
mentosmaisimportantes paraadiferencia-
¢ao entre granuloma eosinofilico e LAM
s80 a distribuic&o dos cistos e a presenca
de nédulos parenquimatosos. Outros da-
dos, como o raro acometimento da regi&o
costofrénica na histiocitose de células de
Langerhans e as caracteristicas dos cistos,
também podem ser Uteis?23),

Dessa forma, 0s nossos achados foram
muito semel hantes aos encontrados na li-
teratura, diferenciando-se apenas no que
diz respeito a espessura parietal dos cistos,
aspecto este muito pouco valorizado na
literatura como critério para a diferencia-
¢80 com as outras doengas cisticas pulmo-
nares.
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