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RESUMO 

Relata-se o caso clinico de uma mulher de 38 
anos, nio fumadora,intemada por pneumotorax 
Apresentava uma hist6ria clinica com evolu~o de 
oito meses de dispneia de esfo~o e tosse seca. Por 
bi6psia pulmonar transbronquica, foi feito o dia­
gn6stico de Linfangioleiomiomatose. 
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ABSTRACT 

We describe a clinical case regarding a 38 year 
old female, non smoker, with a eight months history 
of shortness of breath and dyspneia. A diagnosis of 
lymphangioleiomlomatosis was made by transbron­
chial lung biopsy. 
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ASPECTOS CLfNICO-RADIOLOGICOS 

Uma mulher de 38 anos, secretana, nao fumadora, 
natural e residente no Porto, foi intemada por pneu-
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motorax espontineo di rei to (Fig.l ). Considerava-se 
saudavel ate ha onze meses, quando surgjram dispneia 
de esfor~o e tosse seca. Negou antecedentes patol6gi­
cos pessoais e familiares e nao apresentava outras 
altera~oes ao exame objectivo. A gasimetria do 
sangue arterial, efectuada depois de drenado o pneu­
motorax, apresentava os seguintes valores: pH-7 ,45; 
Pa C02-32 mmHg; Pa 0 2-62 mmHg; HC03-22 
mmHg; c Sat.02-92%. 0 estudo da fun~ao respirat6ria 
revelou urn sfndrome obstrutivo ligeiro. capacidade 
pulmonar total normal e diminuiyao acentuada da 
difusao do CO (FEVl-93,5%, FVC-105,5%, CPT-
103,1% e Dlc0-46,5% dos valores te6ricos). Foram 
efectuados TAC toracico (Fig. 2) e bi6psia pulmonar 
transbronquica. 

Fig. 1 - Telerradiografia do Tor:~x : Camaro de pneumotorax 
dircito, com colnpso parcial do pulmiio. Padriio difuso 
de opacidadcs lincarcs irrcgulares, envolvendo ambos 
os pulmOes. Os volumes pulmonarcs cstao preservados 
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Fig. 2 - Tornogrnfia Axial Compu10rizada do Torax: Fonnac;t>es 
qufsticas de parcde tina c tarnanhos variaveis, distri­
buindo-se uniformcmentc por umbos os pulmt>es. com 
diminuic;ao da quantidade do parenquima. 

ANATOMIA PATOL6GICA 

Ao exame histo16gico observou-se tecido pulmo­
nar com prolifera~ao intersticial maci~a e desordena­
da de c~lulas musculares lisas, quer nas paredes 
alveolares quer em tomo de vasos sangufneos e 
bronqufolos, distorcendo os espa~os aereos, par vezes 
colapsando-os e, ocasionalmente, formando estruturas 
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polipoides projectando-se para o interior dos mesmos 
(Fig.3). Os elementos celulares tinham aspecto 
imaturo ou seja eram mais tumefactos, mais curtos e 
com rela~ao nucleo-citoplasmatica superior relativa­
mentc as celulas musculares lisas normais e nao 
apresentavam sinais de malignidade. Por vezes 
evidenciavam-se focos chamados "miob1<1sticos" ( I) 

constituidos por agregados de cclulas poligonais e de 
nucleos arredondado~, rodeados por citoplasma 
clarificado (Fig. 4). Ap6s colora~ao pelo metoda 
Elastina VanGieson de Mi ller salientou-se a presen~a 
de fragmenta~ao das fibras elasticas das paredes das 
vias aereas. 0 estudo imunohistoqufm.ico revelou 
positividade para Vimentina e marcadores de celulas 
musculares lisas (forte positividade para actina 
especffica do musculo lisa - SMA - e a-actina -
HHF35 - e positividade focal e mais tenue para 
Desm.ina). Encontrou-se tambem positividade focal 
como anricorpo monoclonal HMB45 (Fig. 5), conhe­
cido como urn marcador de amigenio associado ao 
melanoma que permitiu chegar ao diagn6stico final de 
linfangioleiomiomatose (LAM). Esta positividade 
peculiar e incsperada que a LAM partilha com as 
celulas muscu lares lisas do angiomiolipoma (2) e as 

Fig. 3- Pulmao corn proliferac;lio intersticial disscminadu de 
celulas musculares lisas (I-I.E .. I Ox) 

Novembro/DeLcmbro 2000 Vol. VI W6 697 



REVISTA PORTUGUESA DE PNEUMOLOGINCASOS CLfNICOS 

Fig. 4- Foco de aspecto "miobhistico", com celulas muscularcs 
lisas poligonais, de nucleos nrredondados e citoplasma 
clarilicado (H.E., 40x) 

Fig. 5- Positividade imunohistoqulmica focal para HMB 45 
(lmunoperoxidase, 20x) 

celulas do chamado tumor de celulas clams do 
pulmao ("sugar tumor") (3) estA ainda por explicar (3. 
4,5) e permite distinguir a LAM doutras situa~oes em 
que ha prolifera~ao de celulas musculares lisas no 
interstlcio pulmonar, as quais constituem os seus 

principais diagn6sticos diferenciais: os "leiomiomas 
metastizantes benignos", que correspondem a leiorni­
ossarcoma metastatico de baixo grau de malignidade, 
Jl maior parte das vezes com origem uterina, e a 
l1iperplasia muscular rcactiva da fibrose pulmonar 
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intersticial ("cirrose muscular"). Presumivelmente em 
nenhuma destas duas ultimas situa<;oes se encontra 
positividade para o HMB45. Alem disso, na prime ira, 
a prolifera~lio adopta habitualrnente · urn paddio 
nodular e nao disseminado como na LAM e, na 
segunda, as celulas tern aspecto maduro. 

Realizou-se tambem estudo imunohistoqulmico 
com o CD34, urn marcador endotelial, tendo sido 
pasta em evidencia, entre as celulas musculares lisas, 
a presen<;a de espa<;os vasculares desprovidos de 
eritr6citos os quais tern sido interpretados como sendo 
espa<;os linfaticos neoformados. 

Foi tambem encontrada positividade imunohisto­
qulmica quer para receptores de estrogenios quer para 
receptores de progesterona, em quase 100% das 
celulas (Fig. 6). Esta positividade tern sido encontrada 
de forma inconstante em trabalhos previos (6,7,8) e 
embora reforce a hip6tese da implica<;lio hormonal na 
patogenese da doen<;a (9.10.11.12.13), a sua presenr;a ou 
ausencia nao parece afectar a resposta clfnica a 
manipula<;ao hormonal. 

TRA T A MENTO E EVOLU<;AO. 

Ap6s a alta hospitalar iniciou oxigenoterapia 
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domiciliana continua. Aproximadamente dois meses 
depois repetiu pneumotorax espont!neo a direita, 
tendo sido efectuada pleurodese com tetraciclina. 

Posteriormente iniciou acetato de medroxiproges­
terona por via i.m., inicialmente na dose de 75 mg e 
mais tarde de 150 mg por semana. 

Aproximadamente urn ano ap6s 9 diagn6stico 
verifica-se agravamento funcional moderado, com 
FEVI-81,6%, FVC-89,9%, TLC-94,6% e Dlc

0
-33,3% 

dos valores te6ricos. 

COMENTARIO 

Este caso reune as caracterfsticas clfnicas (tosse, 
dispneia progressiva e pneumotoraxes de repetir;ao 
em mulher em idade fertil), radiol6gicas (doen<;a do 
interstfcio sem perda de volume e forma<;oes cfsticas 
de pequenas dimensoes e paredes finas), funcionais 
(slndrome obstrutivo com compromisso da difusao do 
CO sem restri~lio) e histol6gicas (prolifera<;ao intersti­
cial de celulas musculares lisas com positividade para 
o HMB45) de LAM, uma doenr;a rara (estao descritos 
pouco mais de 300 ca'sos na literatura) que afecta 
apenas mulheres, quase sempre em idade fertiJ e sem 
hist6ria familiar. Nesta doente foi realizada investi­
ga<;ao que exclufu existencia de lesoes a outros nfveis 

Fig. 6 - Positividadc imunohistOqufmica para reccptorcs de 
progcsLcrona (lmunoperoxidase, 20x) 
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e exclu£da a esclerose tuberosa (ET). Ao nfvel do 
pulmao, a ET manifesta-se como LAM, havendo 

mesmo quem sugira que se trata de formas diferentes 

duma mesma doen~a (15). A realiza~ao de estudo 
funcional respirat6rio em mulheres em idade fertil 

com hist6ria de pneumotorax espontaneo, ao eviden­

ciar urn sfndrome ventilat6rio obstrutivo ou misto 

com volumes esuiticos normais ou ligeiramente 

aumentados e uma redu~ao da capacidade de difusao 

do CO, perrnite anticipar o diagn6stico desta doen~a 
(13). A positividade das celulas da LAM para o HMB 

45 aumentou significativamente a contribui~ao da 

bi6psia transbronquica (16). 

0 progn6stico e no geral mau (em duas series 

recentes a sobrevida aos 8,5 anos de doen~a e de 78% 

e 38% respectivamente), mas a taxa de progressao da 
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doen~a parece variar significativamente de doente 
para doente (13,14). 

0 tratamento com progesterona e a ooforectomia 
SaO actualmente OS unicos que parecem interferir 

posirivamente na progressao da doen~a. A progestero­
na produziu melhoria clfnica num numero muito 

pequeno de doentes, a maioria dos quais apresenta­

vam qui lotoraxes ou ascites quilosas ( 13). 0 trans­

pi ante de pulmao constitui uma op~ao em situa~oes 

graves, como solu~ao de recurso, nao podendo ser 
considerado solu~ao definitiva, uma vez que estao 

descritas recidivas no enxerto (16). 
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