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Resumen

Descripcion del caso: Paciente mujer de 36 afios, con parto eutdcico a término, que acude a
consulta por tos no productiva y aumento de su disnea a hasta hacerse de reposo de seis meses de
evolucion. Sin alergias medicamentosas conocidas, habitos toxicos, ni factores de riesgo
cardiovascular. No refiere artromialgias, fotosensibilidad, fenémeno de Raynaud ni disfagia.

Exploracion y pruebas complementarias: A la exploracion presenta saturacion basal al 90% y
auscultacion con hipofonesis bilateral sin ruidos sobreanadidos. Se realiza analitica sin hallazgos
patoldgicos y en espirometria destaca patron obstructivo moderado con FEV1/FVC 57%, FEV1 1.900
ml (67%), FVC 3.360 ml (89%).

Orientacion diagnostica: Posteriormente, se solicita Rx Térax donde aparecen quistes pulmonares
bilaterales y se decide remitir al servicio de neumologia para completar estudio, donde se realiza
inmunologia con resultado negativo y TC térax de alta resolucion objetivando lesiones quisticas
redondeadas de pared fina, aleatoriamente distribuidas en ambos hemitdérax. Asi, la paciente es
sometida a fibrobroncoscopia con biopsia transbronquial en l6bulo inferior derecho. La anatomia
patologica muestra células musculares lisas atipicas en parénquima pulmonar, espacios aéreos y
vasos pulmonares; inmunohistoquimica positiva para HMB45. Ante sospecha de
linfangioleiomiomatosis se solicita niveles de VEGF-D en sangre, confirmando el diagnostico.

Diagnostico diferencial: Bronquiectasias, déficit de alfa-1 antitripsina, enfisema pulmonar,
infecciones (Pneumocystis jirovecii, enfermedades flngicas, etc.), enfermedades pulmonares
intersticiales difusas (neumonitis por hipersensibilidad, linfangioleiomiomatosis, histiocitosis X,
neumonia intersticial linfoide (NIL), bronquiolitis respiratoria, etc.), patologias asociadas a procesos
linfoproliferativos (bronquiolitis folicular, sindrome Sjogren, amiloidosis).

Comentario final: Se trata de una enfermedad multisistémica, quistica, caracteristica en mujeres
en edad fértil. Ademés, presenta neumotorax recidivantes y afectacion extrapulmonar (angiolipomas,
linfangioleiomiomas, tumores linfaticos y quilotérax). La sospecha clinica precoz evita empleo de
métodos diagndsticos invasivos y aumenta supervivencia.
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