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Resumo Abstract

A linfangiFleiEmiEmatEse (LAM) é uma dEenca
rara, de etiElEgia niE esclarecida, que afecta
mulheres, principalmente em idade reprEdutiva.
E caracterizada pela prEliferaciE niE neEplasica de
células musculares lisas que aE lEngE dE tempE
pEdem Ebstruir as vias aéreas, vasEs sanguineFs e
linfaticEs.

Os AA descrevem um casE de LAM e a sua
evEluc¢iE aE 1EngE de nEve anFs. Este casE clinicE
apresenta algumas particularidades, nEmeadamente

LymphangiFleiEmyEmatFEsis (LAM) is a rare di-
sease Ef unknEwn etiFlEgy affecting wEman, pri-
marily in their reprEductive years. It is characte-
rized by nEn-neFplasic prEliferatiEn Ef atypical
smEEth muscle cells that may lead tE airway, lym-
phatic and bIEEd vessel EbstructiEn Ever time.

A nine-year fEllJEwed-up case Ef LAM is described,
which presents with sEme unusual details as wEr-
sening haemEptysis in the setting Ff pregnancy and
absence Ef cEugh Er pneumFthErax alEng the
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o agravamento de hemoptises no contexto de uma
gravidez e a evolugido sem tosse nem episodios de
pneumotorax. A terapéutica hormonal nio pareceu
influenciar as hemoptises nem a deterioragio
gradual da fungio pulmonar. Os autores procedem
a uma revisio da literatura a proposito deste caso
clinico.

Rev Port Pneumol 2005; XTI (6): 573-585

Palavras-chave: Linfangioleiomiomatose, hemo-

course of the disease. Neither haemoptysis nor
gradual pulmonary function deterioration seemed
to be influenced by hormone therapy. A brief re-
view of the disease is then presented.

Rev Port Pneumol 2005; XTI (6): 573-585

Key-words: Lymphangioleiomyomatosis, haemo-
ptysis, pregnancy.

ptises, gravidez.

A LAM é uma doenca
multissistémica (...).
As alteragbes
pulmonares surgem
pela proliferagdo de
células atipicas de
linhagem muscular
lisa em torno das
estruturas
pulmonares

Introdugéo

A linfangioleiomiomatose pulmonar
(LAM) tem prevaléncia de cerca de
1/1 000 000 na Gra-Bretanha', Franca® e
Estados Unidos®. Existem aproximada-
mente 300 casos publicados, com uma
incidéncia mundial estimada em 100
NOVOS €asos por ano’.

A LAM é uma doenga multissistémica que
frequentemente envolve outros 6rgios
para além do pulmio, como o rim, gang-
lios linfaticos retroperitoneais, figado,
Utero e pancreas. As alteragdes pulmo-
nares surgem pela proliferagio de células
atipicas de linhagem muscular lisa em
torno das estruturas pulmonares. Ao nivel
dos bronquios, esta proliferacio leva a
diminui¢io do limen bronquico e apri-
sionamento aéreo, o que explica, parcial-
mente, o aparecimento dos quistos pul-
monares. Contudo, apesar de o estreita-
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mento do ldmen bronquico gerar obs-
trugdo ao fluxo aéreo, Sobonya ez al,
através de analises morfométricas, de-
monstraram que a perda do suporte al-
veolar decorrente da destrui¢io da matriz
extracelular parece contribuir directa-
mente para o colapso e tortuosidade das
vias aéreas adjacentes. Este processo pa-
rece ser o principal responsavel pela
progressiva transformacdo quistica do
pulmio e obstrugio ao fluxo aéreo. A
proliferagio muscular que envolve as veias
pode levar a bloqueio do fluxo venoso e
hipertensio arterial pulmonar retrograda
e, consequentemente, pode causar hemor-
ragia pulmonar, com hemossiderose
pulmonar e por vezes hemoptises®. O en-
volvimento dos linfaticos e o desenvol-
vimento de linfangioleiomiomas nos
ganglios linfaticos do mediastino explica
o aparecimento de quilotérax.
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O estudo microscopico das lesdes revela
que a arquitectura pulmonar é progressi-
vamente alterada pela proliferagdo das
células atipicas de linhagem muscular lisa
em torno das formagdes bronquiolares,
vasculares e linfaticas. Varios marcadores
inumo-histoquimicos tém sido utilizados
no diagnoéstico e avaliagio da fisiopato-
logia das lesdes linfangiomatosas, porém
até 20 momento ndo se encontrou nenhuma
proteina com sensibilidade e especificidade
significativa que pudesse definir o diagnds-
tico da doenga. De entre os marcadores
tecidulares, o mais utilizado na pesquisa
imuno-histoquimica da LAM ¢é o anti-
corpo monoclonal HMB45, inicialmente
utilizado contra um extracto de células de
melanoma®. No estudo da LAM, esse
anticorpo geralmente encontra-se positivo
nas células de aspecto epitelidide, que
apresentam menor actividade mitética e
que se situam mais proximas da via aérea
(mais acessiveis a bidpsia transbronquica)
e também nas células dos angiomioli-
pomas renais. Outra ferramenta utilizada
na pesquisa da LAM, porém menos es-
pecifica, é a pesquisa da alfa-actina de
musculo liso (a-SMA), fortemente positiva
no citoplasma das células em areas de
proliferacio celular. E utilizada como
marcador da proliferagio muscular lisa
ectopica no pulmdo. Estudos imuno-histo-
quimicos de Colley et al” demonstraram
que os nucleos das células musculares lisas
na LAM marcavam fortemente com
anticorpos anti-estrogénio e antiproges-
terona, facto que nio acontece nas células
musculares lisas normais.

A LAM atinge basicamente mulheres em
periodo reprodutivo. Numa série de 50
pacientes na Gra-Bretanha, Johnson e
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Tattersfield' encontraram uma média de
idade de 35 anos para o inicio dos
sintomas. Existem, no entanto, descri¢cdes
em criangas®, mulheres no periodo pos-
-menopausa e dois casos em homens” 1°.
Geralmente, o diagnéstico € feito entre a
terceira e a quarta décadas de vida, porém
os primeiros sintomas podem anteceder
o diagnostico de meses a varios anos. Na
série de 32 pacientes descrita por Taylor
et al o diagnostico foi feito, em média, 44
meses ap0s o inicio dos sintomas. !

A dispneia de esforgo, com caracter
insidioso, é o sintoma mais referido e esta
presente na grande maioria dos doentes
com LAM. No entanto, Johnson e
Tattersfield! constataram, na sua série, que
o pneumotorax foi a manifestagio clinica
mais prevalente (19 dos 50 descritos),
seguido pela dispneia. A tosse seca estava
presente em duas, o quilotorax e dor
toracica em trés mulheres. Achados menos
frequentemente descritos sio hemoptise,
quiloptise, ascite quilosa, derrame peri-
cardico, pneumoperitoneu, abdémen
agudo e linfedema. A auscultagio pulmo-
nar pode ser normal ou revelar roncos
dispersos e crepitagdes nas bases''>1>. O
hipocratismo digital é raro nesta situagio.
Na série de 50 pacientes do Reino Unido
foram encontrados 6 casos com angiomio-
lipoma renal’. Este tumor também pode
ser encontrado nas pacientes com esclerose
tuberosa, constituindo, juntamente com
as alteragdes da tomografia de térax, um
forte indicio para o diagnéstico. Este
tumor é de crescimento lento e silencioso,
porém pode manifestar-se por lombalgia,
hematiria e massa palpavel no flanco. O
diagnostico diferencial com outros tu-
mores renais nem sempre € facil, sendo o
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Néo é claro se as
alteragbes hormonais
da gestagdo
desencadeiam a
progressao e
deterioragao do
quadro pulmonar, ou
se simplesmente os
sintomas se tornam
mais nitidos e
intensos pelas
mudangas
ventilatorias e
hemodindmicas
proprias da gravidez

Existem descri¢bes
que relacionam o
consumo de
estrogénios e o
agravamento ou
aparecimento de
sintomas associados
aLAM
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hipernefroma o seu principal diagnostico
diferencial. Devido A possibilidade de
crescimento, invasio local e compressio
de estruturas abdominais, a ressec¢io
parcial ou total do rim pode tornar-se
necessaria. Caso tal nio se verifique, e uma
vez que a massa pode recidivar, a atitude
conservadora é a mais adequada.
Existem descri¢des na literatura, quer de
aparecimento de sintomas quer do
agravamento durante a gravidez.!* Con-
tudo, ndo é claro se as alteracdes hormo-
nais da gestacio desencadeiam a progressio
e deterioragio do quadro pulmonar, ou
se simplesmente os sintomas se tornam
mais nitidos e intensos pelas mudangas
ventilatorias e hemodinamicas proprias da
gravidez. Na revisdo de Johnson e Tatters-
field!, vinte e oito das cinquenta pacientes
haviam engravidado. Vinte e sete levaram
a gestagio até ao termo, sendo que 7 desen-
volveram sintomas durante a gestagdo ou
logo ap6s o parto. Quanto as outras 20,
apenas em duas pacientes houve agrava-
mento do quadro durante a gestagio.
Numa delas a gestagdo foi interrompida.
Na série de Urban? 16 das 69 pacientes
tiveram manifestagdo pulmonar inicial
durante a gestagdo, porém apenas ficou
comprovado agravamento clinico pela gra-
videz em duas pacientes.

Existem descri¢des que relacionam o con-
sumo de estrogénios e o agravamento ou
aparecimento de sintomas associados a
LAM®B16718 Egte facto também tem sido
descrito em mulheres no periodo pos-me-
nopausa e nas que usam CONtraceptivos
orais. Apesar desta possivel associagio, um
grande inquérito britanico publicado em
1994Y nio encontrou associagao entre 0 uso
de contraceptivos orais e a LAM.

[ STA PORTUGUESA

Ao contrario da grande maioria das
doengas intersticiais, a LAM apresenta-se
através de um quadro obstrutivo progres-
sivo. A diminuicio continua do volume
expiratorio forgado no primeiro segundo
(VEF1) e da capacidade vital associam-se
a um aumento progressivo do volume re-
sidual, o que acaba por manter a capaci-
dade pulmonar total (CPT) dentro dos
limites de normalidade ou até aumentada.
Raramente se verifica padrio restritivo;
quando presente, na maioria das vezes é
acompanhado de pneumotérax ou quilo-
torax. A queda da VEF1 e redugio da
difusdo de monodxido de carbono (DLCO)
sdo importantes marcadores da gravidade
da doenca. Este ultimo ocorre paralela-
mente ao aumento do volume residual,
factos que em grande parte resultam da
substitui¢do dos acinos por quistos. O
trabalho publicado por Kitaichi er a/?
correlacionou as alteragdes funcionais com
a anatomia patoldgica e mostrou que a
reducio da difusio de CO associada ao
aumento do volume residual se correla-
ciona com um seore anatomopatologico de
maior gravidade.

Apesar da telerradiografia de torax poder
auxiliar no diagnostico, sugerindo lesdes
quisticas, comprovando pneumotérax ou
sugerindo quilotérax, é a tomografia
computadorizada, convencional ou de alta
resolugdo, que vai revelar as lesdes quis-
ticas difusas por todo o parénquima pul-
monar. Os quistos da LAM sio geral-
mente de paredes finas e encontrados na
regiio peribronquiovascular, dispersos
difusamente pelo pulmio. O grande pre-
dominio de lesdes quisticas com grandes
areas de parénquima pulmonar afectado é
um factor de mau prognoéstico. Adeno-
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megalias mediastinicas podem estar pre-
sentes, porém nio sio caracteristicas. A
presenca de angiomiolipoma renal é su-
gestiva de LAM, devendo ser pesquisada
através da extensio dos cortes tomogra-
ficos até ao abdomen.

A possibilidade de esclerose tuberosa (ET),
que por apresentar graus diferentes de
penetrancia genética nem sempre se
apresenta na forma classica, com quadros
convulsivos e atraso mental, precisa ser
afastada. A ET com envolvimento pul-
monar tem um padrio radiolégico idén-
tico ao da LAM, sendo muito dificil a
distingdo. O diagnostico diferencial im-
pde-se com outras doengas quisticas,
principalmente a granulomatose de células
de Langerhans (histiocitose X), que ao
contrario da LAM, preserva os ter¢os
pulmonares inferiores e a regido costo-
frénica. A forma adulta da histiocitose X
apresenta ainda uma relagio estreita com
o tabagismo, nio encontrada nas pacientes
com LAM. Algumas apresentagdes de
enfisema panacinar podem simular for-
magdes quisticas, porém a analise a tomo-
grafia de alta resolugio normalmente afasta
as dvidas diagnosticas. A sarcoidose pul-
monar, a sindroma de Sjoegren primaria
e outras proliferagdes linfangiomatosas
pulmonares (linfangiomatose difusa, lin-
fangiomas, linfangiectasias, leiomiossar-
comas e lelomiomas metastaticos, hamar-
tomas quisticos e fibrolelomiomatosos)
também podem cursar com formagdes
quisticas pulmonares em pacientes jovens
do sexo feminino e, principalmente, nesses
casos, a bidpsia pulmonar torna-se quase
indispensavel para o diagndstico correcto.
Os cuidados iniciais com a LAM podem
cursar com a resolugdo de complicagdes
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clinicas como pneumotérax, quilotorax e
ascite quilosa. Além da drenagem toracica,
as pacientes que apresentam pneumotorax
de repeti¢io podem ser submetidas a pleu-
rodese (quimica ou cirtrgica). Contudo,
considerando-se a necessidade futura de
transplante pulmonar, deve ser evitada a
realizagdo de pleurodese, sempre que
possivel. O tratamento dos derrames
pleurais quilosos pode ser mais dificil, e
apesar da institui¢do de dietas ricas em
triglicerideos de cadeia média, muitas
vezes é necessaria a laqueagio cirargicado
canal toracico.

Partindo da constatagio do atingimento
quase exclusivo de mulheres em periodo
reprodutivo, a tentativa de tratamentos
anti-hormonais é realizada desde as
descrigdes iniciais da doenga. Uma vez que
as células miofibroblasticas possuem
receptores de estrogénio e de progesterona
e que estes actuam no desencadeamento
do processo proliferativo, o tratamento
anti-hormonal tem por base a supressio
da secrecio de estrogénios. Este efeito tem
sido alcanc¢ado classicamente com uso de
progesterona intramuscular e, mais recen-
temente, com analogos de hormona
libertadora de gonadotrofina (GnRh), a
fim de suprimir a secre¢io de hormona
de estimulagio folicular (FSH) e hormona
luteinizante (LH) e, consequentemente, a
sintese de estrogénios. A ooforectomia
suprime a produgio de estrogénio e tem
sido usada quando a doencga progride
apesar da terapéutica hormonal.

Quanto ao uso de progesterona, a pri-
meira descri¢io data de 1980, por
McCarthy et al®, que publicaram o caso
de uma doente de 33 anos que obteve
melhoria clinica e funcional com a admi-
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Néo existem ensaios
clinicos
randomizados,
duplamente cegos e
controlados com
placebo, que avaliem
a resposta das
pacientes com LAM
ao tratamento
anti-hormonal
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nistragdo mensal de 400 mg de medroxi-
progesterona. Tattersfield e Johnson!
mostraram que em 50 doentes, o trata-
mento empregue ndo impediu o agrava-
mento funcional e clinico, porém as
doentes submetidas ao tratamento com
progesterona tiveram uma redug¢do na
velocidade de queda do VEF1, que em
meédia foi de 118 ml/ano. Taylor ez a/!
mostraram que de 19 doentes tratadas com
progesterona 2 melhoraram enquanto o
tratamento foi mantido, 6 tiveram esta-
biliza¢io clinica e em 11 houve deterio-
ragio clinica. A dose preconizada de
progesterona ¢ de 400 mg a 1600 mg in-
tramuscular a0 més, ou de 10 mg a 60 mg
via oral ao dia, durante pelo menos um
ano. Se se verificar uma melhoria clinica
ou imagiologica/funcional, o regime tera-
péutico podera ser reduzido para 200 mg
IM duas vezes por més. Anticoncepcionais
que possuam estrogénio devem ser reti-
rados do tratamento destas doentes?..

O uso de analogos hormonais é mais re-
cente, e em 1991 Rossi ¢f a/?* descreveram
o caso de uma doente que cursou com
estabilizacio clinica 19 meses com uso de
goserelina subcutanea (analogo agonista
parcial de GnRh). A partir de entdo varios
casos tém sido publicados corroborando
e contrariando os dados positivos do uso
de analogos hormonais.

Até a0 momento, em grande parte pela
raridade da doenca, ndo existem ensaios
clinicos randomizados, duplamente cegos
e controlados com placebo, que avaliem a
resposta das pacientes com LAM ao
tratamento anti-hormonal.

Apesar do tratamento hormonal, a pro-
gressiva deterioragdo da fungio pulmonar
ocorre na maioria das doentes. Sendo
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assim, o transplante de pulmio acaba por
ser uma alternativa terapéutica nos casos
mais graves. As indicagGes de transplante
na linfangioleiomiomatose sio semelhantes
as de outras doengas respiratOrias termi-
nais, poréem no acompanhamento pds-ope-
ratério, além das complicagdes infecciosas
decorrentes da imunossupressio e da
possibilidade de rejeigdo, existem relatos
de recidiva da doenga no pulmio trans-
plantado. O’Brien et al”® publicou um caso
em que houve recidiva no pulmio trans-
plantado de um dador do sexo masculino.
De um modo geral, a doenga progride de
uma forma lenta, levando eventualmente
a faléncia respiratoria e a morte, mas o
tempo que decorre até 1a é variavel, como
mostram os estudos. No estudo de Taylor
et al 25 de 32 (78%) dos doentes estavam
vivos 8,5 anos ap6s o inicio dos sintomas.
No estudo de Kitaichi e o/ s6 10 de 26
doentes (38%) estavam vivos apds 8,5 anos.
Numa série mais antiga, a de Corrin ez 4/,
a morte ocorreu entre 1 e 10 anos (apenas
1 doente sobreviveu apés 17 anos)

Caso clinico

LMCC, sexo feminino, caucasiana, casada,
actualmente com 40 anos de idade. Natu-
ral de Vila Real, onde trabalhou como
controladora de qualidade numa fabrica
téxtil até aos 35 anos, actualmente ¢é este-
ticista. Ndo fumadora e sem antecedentes
pessoais ou familiares relevantes.
Aparentemente saudavel até inicios de
1996 (com 31 anos), medicada apenas com
contraceptivo oral composto por etiniles-
tradiol e etonogestrel, altura em que notou
aparecimento de hemoptises apos as
relagBes sexuais, ndo tendo valorizado. S6
em Junho de 1997, gravida de 6 semanas,
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foi referenciada pela obstetra para a con-
sulta de pneumologia devido as hemop-
tises, que apenas se manifestavam nas
situacdes referidas, embora nos Gltimos
tempos com maior frequéncia.

Ao exame objectivo encontramos uma
doente com um bom estado geral, eu-
pneica em repouso, estavel hemodinami-
camente, apirética, pele e mucosas coradas
e hidratadas, sem ictericia ou cianose. Au-
séncia de adenomegalias. Sem hipocra-
tismo digital. Térax simétrico, sem ruidos
adventicios a auscultacio pulmonar (sem
crepitagdes) e auscultagdo cardiaca sem
alteracdes. Abdomen e membros sem
alteragdes. Exame neurolégico normal.
Destacam-se os seguintes exames auxi-
liares:

- Hemograma e bioquimica sem altera-
coes.

- GSA do sangue arterial (30-3-98): pH-
-7,37; Pa 02-101, Pa CO2- 38,2,
HCO3- 21,9, Sat O2 - 97,4 %

- Estudo funcional respiratério (10-11-
-98): sindroma obstrutiva ligeira, com
obstrugio das pequenas vias e dimi-
nuic¢io da difusio de mondxido de
carbono (FEV1 - 87%; FVC - 102%;
CPT 99%; DLCO - 69% dos valores
tedricos).

- Telerradiografia de torax de 1997 -
evidéncia de hiperinsuflagdo. Opaci-
dades do tipo reticulo-nodular difuso
nas bases (Fig 1).

- TAC toraco-abdominal (1998) - padrio
intersticial, envolvendo predominante-
mente o andar médio e inferior de am-
bos os campos pulmonares (no entanto
nenhuma zona pulmonar é poupada).
Espessamento dos septos interlobu-
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Fig. 1 — Telerradiografia de torax inicial (1997). Infiltrado
reticulo-nodular nas bases.

lares. Destaca-se a presenca de multi-
plos espagos quisticos de reduzidas
dimensdes, paredes finas, de formas
arredondadas regulares e com contetido
gasoso. Sem imagens de derrame pleu-
ral ou pneumotorax (Fig 2).

Apbs parto eutdcico, foi submetida a
biopsia pulmonar. A observagio do tecido
pulmonar mostrou proliferagdo intersti-
cial macica e desordenada de células mus-
culares lisas, identificadas pelo marcador
HHEF35 (Fig. 3), quer nas paredes alveo-
lares quer em torno dos vasos sanguineos,
linfaticos e bronquiolos, distorcendo os
espagos aéreos, por vezes colapsando-os
(Fig. 4). A positividade focal com o anti-
corpo monoclonal HMB45 permitiu
chegar ao diagnéstico final de LAM (Fig.
5). Verificamos a presencga de receptores
de progesterona (Fig. 6).

Relativamente a terapéutica, a doente foi
submetida ao analogo da hormona
libertadora de gonadotrofina (triptorelina)
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Fig 3 - Bidpsia pulmonar. Positividade para HHF35 (200x).
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Fig 6 — Bidpsia pulmonar. Presenga de receptores de
progesterona (200x)

mensalmente durante 6 meses em 1998 e
em 2000. Dada a evolugio nio ter sido
favoravel, em 2001 e 2003 tentou-se a
medroxiprogesterona (IM) durante 12
meses cada ciclo.

Nos nove anos de follow-up, a doente mantém
hemoptises apds as relagdes sexuais e a

REVISTA PORTUG

Fig 5 - Bidpsia pulmonar. Positividade para HMB45 (400x).

partir de 2001 iniciou dispneia de esforgo,
sem outra sintomatologia relacionavel
com a LAM. Ao longo deste periodo, a
doente tem sido submetida a estudos fun-
cionais respiratérios frequentes. Verifi-
camos uma redugio gradual da relagio
entre o volume expiratorio for¢ado num
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Fig 8 — Evolugdo ao longo de nove anos da capacidade pulmonar total e Fig 9 — Evolug&o ao longo de nove anos da capacidade de difuséo do

da relag&o entre o volume residual e capacidade pulmonar total.
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Fig 10 - Evolug&o ao longo de nove anos da presséo parcial de O, no

sangue arterial.
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segundo e a capacidade vital forgada
(FEV1/FVC) (Fig. 7). No periodo de 1998
a 2004 verificou-se uma queda de 760 ml
no valor do FEV1, o que resulta numa
diminui¢do aproximada de 126,7 ml/ano.
A capacidade pulmonar total e a relagio
RV/TLC tém-se mantido dentro de
valores praticamente normais (Fig 8).
Verificou-se uma diminui¢io gradual da
capacidade de difusio do mondxido de
carbono (Fig. 9). A pressdo parcial e a
saturagio do oxigénio tém oscilado dentro
dos valores normais (Fig. 10). Consta-
tamos uma evoluc¢do imagiologica no
sentido de um aumento e de uma con-
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mondxido de carbono.

fluéncia dos quistos, provocando assim
uma alteragdo da sua forma (Fig. 11).

Discussdo

O diagnodstico da LAM passa necessaria-
mente pela correlagdo clinico-radiologica.
Este caso concreto apresenta algumas
particularidades em termos clinicos: o
sintoma inaugural foi a hemoptise, que
esta descrita como sendo rara, nunca
surgiu pneumotOrax nem apresentou tosse
seca, e sO ap0s seis anos de evolugio € que
iniciou dispneia de esfor¢os. Como é
sabido, é a presenca de dispneia e tosse
seca, em mulheres jovens no periodo
reprodutivo, associadas a historia de
pneumotoérax espontaneo, que deve
levantar a suspeita de LAM.

A doente admite um agravamento da
sintomatologia durante a gravidez,
contudo nio possuimos dados funcionais
referentes ao periodo anterior, dai nio
podermos afirmar um agravamento da
fungio respiratéria. Na altura do diagnos-
tico a doente ja possuia uma sindroma
obstrutiva, no entanto a LAM também
pode cursar com sindroma restritiva ou
ambas.
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Fig 11 - Evolug&o imagiolégica (Continua).
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Fig 11 (Continuagéo) — Evolugéo imagioldgica.

Histologicamente, Kitaichi ez o/ descre-
veram dois tipos de lesio pulmonar: pre-
dominantemente quistica e predominante-
mente muscular, tendo os individuos com
o tipo quistico tendéncia a pior prognos-
tico 2 a 5 anos depois da bidpsia. Aten-
dendo ao padrio histologico/imagiolé-
gico da nossa doente, propomos classi-
fica-la como predominantemente muscu-
lar, o que esta de acordo com a sua
evolugio.

A redugio gradual da FEV1/FVC veri-
ficada nesta doente é um sinal de mau
prognadstico se tomarmos em comta as con-
clusdes de Kitaichi ¢z o/ que provou que a
reducdo da relagio entre o volume expi-
ratorio forgado no primeiro segundo/ capa-
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cidade vital for¢ada (FEV1/FVC) foi um
factor de mau prognéstico 2 anos apés a
primeira observagio'. Corrin et al pro-
varam que o aumento da capacidade
pulmonar total se correlaciona com um
pior prognoéstico®. Nesta doente, este
parametro tem mantido valores normais
a0 longo destes nove anos.

Em relagio a radiografia do torax, este caso
vem confirmar que a LAM é uma das
poucas doengas intersticiais que cursam
com aumento do volume pulmonar. Os
achados tomograficos sdo bastante carac-
teristicos, demonstrando multiplos quis-
tos de paredes finas dispersos por todo o
parénquima pulmonar, que se tem altera-
do ao longo do tempo no sentido de um

PNEUMOLOGIA
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aumento quer do tamanho quer do nimero.
A TAC de alta resolugio apresenta uma
excelente correlagio com a gravidade da
doenga e com o grau de comprometimento
funcional pulmonar, estando a correlagio
com a difusio do mondxido de carbono
descrita como a mais fidedigna.

Apesar dos nove anos de evolugio, ndo se
registou pneumotorax nem derrame pleu-
ral. Uma chamada de atengio, também,
para a auséncia de angiolipoma renal, des-
crito em aproximadamente metade das
doentes.

Verificamos a presenca de receptores de
progesterona na amostra. Embora a
presenga ou auséncia de positividade para
os receptores de progesterona ou estrogé-
nios ndo parega afectar a resposta clinica
a manipulagio hormonal?, e nio exista
qualquer tratamento eficaz, o uso de far-
macos anti-hormonais tem, em algumas
séries, retardado a progressio da perda
funcional e prolongado a sobrevida das
doentes. Atendendo a evolugio no senti-
do da deterioragio imagiologica e funcio-
nal e ao facto de nio haver modificacio
significativa nos periodos em que esteve
submetida a terapéutica hormonal, parece-
-nos razoavel concluir que neste caso o
tratamento hormonal ndo influenciou a
evolugdo natural da doenca. A queda dos
valores do FEV1 (126,7 ml/ano) foram
superiores aos 118 ml/ano sugeridos por
Johnson para as doentes submetidas a
tratamento hormonal.
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