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EDUCACAO CONTINUADA:
IMAGEM

Mulher, 57 anos, com massa abdominal a esclarecer.
Assintomatica do ponto de vista respiratério. Exames
laboratoriais normais. A TC de abdome evidenciou massas
renais bilaterais, com contelido gorduroso e cistos nas
bases dos pulmdes. A TCAR mostrou cistos pulmonares
disseminados (Figura 1).

Figura 1. TCAR evidenciando mdltiplos cistos arredondados,
de paredes finas, distribuidos homogeneamente pelos pulmdes.
O restante do parénquima pulmonar é normal. Observar que
alguns dos cistos situam-se nas bases pulmonares.

A paciente apresentava basicamente cistos pulmonares
difusos na TCAR. Cistos caracterizam-se por areas arredon-
dadas de baixo coeficiente de atenuagdo no parénquima
pulmonar, com uma interface bem definida com o pulmao
normal adjacente. Eles sdo diferenciaveis do enfisema
pulmonar por ndo conter arteriolas no seu centro e,
geralmente, apresentar parede identificavel. A espessura
da parede do cisto pode variar, sendo normalmente fina.
Cistos geralmente contém ar, mas, ocasionalmente,
podem conter liquido. O padrao cistico é observado em
uma série de doencas, sendo as mais caracteristicas a
linfangioleiomiomatose (LAM), a histiocitose de células
de Langerhans, a pneumonia intersticial linfocitica (PIL)
e a sindrome de Birt-Hogg-Dubé (SBHD). Clinicamente,
0s cistos em geral sdo assintomaticos ou cursam com
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dispneia e muitas vezes sdo descobertos em exames de
rotina ou devido a complicagGes, como o pneumotdrax.

Alguns critérios clinicos e tomograficos podem servir
para o diagnostico diferencial. Na PIL, os cistos sdo menos
numerosos e podem estar associados a opacidades em
vidro fosco. A PIL frequentemente ocorre em pacientes com
doengas imunoldgicas, especialmente sindrome de Sjogren.
Na histiocitose de células de Langerhans, os cistos podem
ter formas mais bizarras e, mais importante, predominam
nos campos pulmonares superiores, preservando as bases
pulmonares, especialmente os seios costofrénicos.

Dois quadros sindrémicos podem cursar com cistos
pulmonares e massas renais: a esclerose tuberosa e
a SBHD. Na SBHD, os cistos sd0 menos numerosos,
maiores, e predominam nos lobos inferiores. As massas
renais correspondem, em regra, a tumores malignos.
Na esclerose tuberosa, os cistos correspondem a LAM,
sendo mais numerosos e difusos, acometendo também
as bases pulmonares. As massas renais sdo de natureza
benigna, do tipo angiomiolipomas.

A esclerose tuberosa € uma sindrome genética, causada
por mutagOes nos genes TSC1 ou TSC2, e caracteriza-se
pela formagdo de hamartomas em multiplos érgdos ou
sistemas. Ndo obstante o recente advento dos testes
genéticos para mutagdes dos genes TSC, o diagndstico
continua a basear-se em critérios clinicos. O diagnodstico
definitivo pode ser feito quando o paciente apresenta
pelo menos dois dos seguintes achados: rabdomiomas
cardiacos, tubérculos corticais, angiofibromas faciais,
maculas hipermelandticas, LAM, angiomiolipomas renais,
hamartomas de retina, placas de Shagreen, astrocitomas
de células gigantes subependimais, nddulos subependimais
ou fibromas ungueais.

No caso desta paciente, levando-se em conta a presenga
de cistos numerosos e difusos acometendo as bases
pulmonares, associados a massas renais com presenca
de gordura (angiomiolipomas), o diagndstico final foi de
LAM em paciente com esclerose tuberosa.
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