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Caso radiológico, linfangioleiomiomatosis pulmonar
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RESUMEN

La linfangioleiomiomatosis es un enfermedad rara, que
compromete principalmente el parénquima pulmonar de muje-
res jóvenes, en edad reproductiva y se caracteriza patológica-
mente por proliferación intersticial de músculo liso y formación
de quistes en el pulmón. Presentamos el caso de una paciente
de 35 años de edad con diagnóstico de  linfangioleiomiomatosis.

ABSTRACT

Lymphangioleiomyomatosis is a rare disorder, which affects
principally the pulmonary parenchyma of young women at a
reproductive age, and is pathologically characterized by the
interstitial proliferation of smooth muscle and formation of cysts
in the lung. We present the case of a 35 year old woman that has
a Lymphangioleiomyomatosis diagnosis.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Paciente de 35 años de edad, de sexo femenino,
con cuadro de cuatro años de evolución de disnea
progresiva . Por  neumotórax espontáneo dos años
atrás,  se estudió en otra institución, donde diagnosti-
caron enfisema centrilobulillar por biopsia a cielo abier-
to. Como parte del seguimiento de su enfermedad,  le
fueron  practicadas en nuestro hospital  Radiografía,
TAC de tórax y se realizó una revisión de la patología.

La radiografía de tórax evidenció  opacidades
reticulares finas en ambos  pulmones (Figura 1). La
TAC con cortes de alta resolución, mostró imágenes
quísticas parenquimatosas multilobares, con diáme-
tros entre 2 y 5 mm, la mayoría  de las cuales, pre-
sentaban  pared fina ( Figura 2).  La revisión de la
biopsia pulmonar se interpretó como
linfangioleiomiomatosis  ( Figuras 3 y  4).

Figura 1. Radiografía PA de tórax. Opacidades reticulares
finas.

Figura 2. TAC de alta resolución.  Lesiones quísticas,  de
pared fina, comprometiendo  el parénquima pulmonar
en forma difusa.

Figura 3.  Biopsia pulmonar. HE 10X .Quistes cuya pared está
constituida por músculo liso.
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Figura 4. Biopsia pulmonar. 10X . Múltiples quistes. La colora-
ción de tricromo,  confirma la presencia de músculo
liso en su pared.

DISCUSIÓN

La linfangioleiomiomatosis es una enfermedad poco
frecuente, que compromete principalmente a mujeres
jóvenes, en edad reproductiva y se caracteriza por la
proliferación anormal de células de músculo liso en
los linfáticos pulmonares y retroperitoneales, vasos
sanguíneos pulmonares y vías aéreas, con destruc-
ción quística del parénquima y falla respiratoria pro-
gresiva (1,2,3,4,6).  La linfangioleiomiomatosis ha sido
asociada a otra enfermedad: la esclerosis tuberosa o
enfermedad de Bourneville.  Algunos autores conside-
raron la esclerosis tuberosa como una forma frustra
de linfangioleiomiomatosis (10).  En el momento se
conoce que la esclerosis tuberosa se asocia a 2 mu-
taciones de genes: TSC2 en el cromosoma 9q34 y
TSC2 en el cromosoma 16p13. Al parecer la naturale-
za proliferativa e invasiva de las células en la
linfangioleiomiomatosis, es debida en parte a muta-
ciones somáticas en el gen TSC2 (1,2,4,7).

Las manifestaciones clínicas más frecuentes in-
cluyen disnea y  neumotórax con episodios a repeti-
ción. La obstrucción de las vénulas pulmonares pue-
de llevar a hipertensión postcapilar y   hemoptisis se-
cundaria y la obstrucción de los linfáticos a quilotórax
y ascitis quilosa (2, 6).

La  radiografía de tórax, se caracteriza por la pre-
sencia de opacidades reticulares finas de predominio
basal (por sumatoria de imágenes de las lesiones
quísticas). Ocasionalmente pueden definirse imáge-
nes quísticas en el parénquima. Clásicamente el volu-
men pulmonar está aumentado. Se han descrito lí-
neas septales y edema intersticial en relación con obs-

trucción de linfáticos.  El 49% de los pacientes pue-
den presentar neumotórax y el 13%  derrame pleural
quiloso (9).  El compromiso pleural a repetición puede
causar engrosamiento de extensión variable.

En la TAC de alta resolución, el hallazgo más fre-
cuente es la  presencia de quistes, de tamaño  varia-
ble (2 mm-5 cm), de  pared fina, rodeados por
parénquima pulmonar relativamente normal, que se
visualizan en el 100% de pacientes con
linfangioleiomiomatosis.  En ocasiones los quistes no
presentan pared definida y su morfología es irregular,
lo que dificulta el diagnóstico. La distribución de los
quistes es difusa, sin predilección por ninguna zona
del pulmón y aumenta con la progresión de la enfer-
medad. Hay una buena correlación entre las pruebas
funcionales,  las manifestaciones clínicas y la profu-
sión de los quistes (2, 7, 8). Se han informado otras
manifestaciones torácicas como: derrame pericárdico,
dilatación del conducto torácico y  adenomegalias
mediastinales (2, 7).

 La alteración abdominal más frecuente es el ha-
llazgo de  angiomiolipomas renales, presentándose
hasta en el 57% de las pacientes con
linfangioleiomatosis; siendo frecuentemente bilatera-
les, múltiples y generalmente asintomáticos. Clási-
camente los angiomiolipomas son de gran tamaño en
el momento del diagnóstico. Imagenológicamente se
presentan como masas hipervasculares , con densi-
dades de grasa y músculo (2, 5, 7, 8).  Tambien se
han descrito en estos pacientes, linfangioleiomiomas
retroperitoneales, adenomegalias y ascitis quilosa.

El diagnóstico diferencial de la linfangio-
leiomiomatosis debe incluir  esclerosis tuberosa,
enfísema centrilobulillar, histiocitosis de células de
Langerhans y  fibrosis pulmonar con quistes asocia-
dos a patrón de “panal de abejas” (2, 7).
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