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Diagndstico do caso da edicdo anterior
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LINFANGIOLEIOMIOMATOSE

COMENTARIOS

Alinfangioleiomiomatose (LAM) é uma doenga
idiopatica que afeta mulheres, principalmente na
idade fértil. Caracteriza-se por proliferacdo nao
neoplasica e atipica de células musculares lisas,
especialmente no parénquima pulmonar, resultando
em obstrugdo vascular e de vias aéreas, cistos
pulmonares e declinio progressivo da funcao
respiratoria. Esta doenca pulmonar pode estar
associada a angiomiolipomas renais em metade dos
pacientes, ocorrendo de forma esporadica ou como
parte do complexo da esclerose tuberosa (CET),
que inclui retardo mental, convulsdes e alteragdes
cutaneas.

Os sintomas comumente incluem dispnéia, tosse
e dor tordcica. Em muitos casos o sintoma inicial
€ o pneumotorax. A prevaléncia de pneumotdrax
pode chegar a 68% e a de quilotérax, a 299%,
segundo alguns estudos.
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A radiografia simples encontra-se alterada em
quase todos os casos com padrdo intersticial
reticular difuso, onde cistos maiores podem
eventualmente ser vistos. Pneumotdrax e derrame
pleural por vezes estdo presentes. Os volumes
pulmonares estdo preservados ou aumentados.

A TC, especialmente com a técnica de alta
resolucdo (TCAR), é o método de imagem de
escolha, demonstrando cistos de paredes finas
contendo ar, medindo entre 0,2 e 5,0 cm, com
distribuicdo difusa. Linfonodomegalias podem estar
presentes, assim como derrames pleurais,
pneumotorax e opacidades pulmonares em vidro
fosco. A TC do abdome pode demonstrar
angiomiolipomas renais e linfonodomegalias.

Os principais diagndsticos diferenciais sdo as
doencas que levam a hipertransparéncia pulmonar.
0 enfisema pulmonar pode ser facilmente
diferenciado da LAM na maior parte dos casos por



ndo apresentar paredes e predominar nos lobos
superiores. A histiocitose de c¢lulas de Langerhans
€ o principal diagndstico diferencial, mas também
predomina nos lobos superiores, costuma poupar
os seios costofrénicos, os cistos geralmente sdo
irregulares e nddulos podem ser evidenciados, além
do fato desta doenga acometer quase que
exclusivamente tabagistas. A pneumonia intersticial
linféide/bronquiolite folicular também ¢é
diagndstico diferencial, mas os cistos sdo menos
numerosos nesta doenga, que se encontra
habitualmente relacionada a colagenoses ou a
AIDS.
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