-3-

CASO CLINICO

MUJER DE 28 AÑOS CON NEUMOTÓRAX BILATERAL

N. Úsuga Ossa, V.Serrano Gutierrez, F. Muñiz Gonzalez, P. Rivas López,

S. Garcia Garcia, F.Diez Frenández
Mujer de 28 años. Estudiante. No alergias medicamentosas conocidas, fumadora ocasional de 1-2 cigarrillos a la semana. No tratamientos habituales. No toma de anticonceptivos. Antecedente familiares: prima con  neumotórax catamenial.

Acudió por cuadro  de  dos días de evolución de disnea de mínimos esfuerzos, y dolor torácico de características pleurítcas.  
EXPLORACIÓN FISICA

Conciente y orientada. Afebril. Tensión arterial 100/70. Saturación basal 92%. Exploración de cabeza y cuello fue normal. A la auscultación cardiaca: tonos rítmicos sin soplos. A la auscultación pulmonar presentaba disminución de  murmullo vesicular en ambos hemotórax. Abdomen y extremidades sin alteraciones.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Hemograma: Hb 13.4, Hto 39, Leucocitos 5.500, plaquetas 256.000.

Coagulación: TP 71%. INR 1.00

Bioquímica:  glucosa 78, urea 27, creatinina 0.7, GOT 17,GPT 12, fosfatasa alcalina 104, proteínas totales 6.9 bilirrubina total 0.6, Na 145, K 4.4, 

Alfa 1 antitripsina 151 (normal)

Hormonas tiroideas: normales

ECG:  ritmo sinusal a 75 lpm, no alteraciones en la repolarización.

Rx tórax: neumotórax bilateral,  derecho completo e izquierdo con imagen de bulla  LS

TACAR:   en ambos campos pulmonares, desde vértices hasta senos costofrénicos, se observan múltiples imágenes aéreas de pared fina y de diferentes tamaños desde milimétricos hasta de 5 cm.  El pulmón entre los quistes es normal.  Conclusión linfangioleiomiomatosis con neumotórax bilateral.

TC abdominal:  pequeñas imágenes pseudonodulares con áreas de densidad grasa en el riñón izquierdo compatibles con angiomiolipomas.  Hígado, bazo, riñón derecho y páncreas sin hallazgos significativos.

DIAGNÓSTICO

Neumotórax bilateral en paciente con linfangioleimiomatosis

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Paciente de 28 años con criterios clínicos y radiológicos de neumotórax bilateral.

Se procede a colocación bilateral de drenaje torácico, con buena respuesta, con reexpansión completa del pulmón derecho, pero que  tras la retirada del drenaje se produce nuevamente, por lo se vuelve a colocar drenaje torácico con reexpansión incompleta.  El hemitórax izquierdo a pesar de drenaje torácico, durante todo el ingreso (15 días) continúo con persistencia de neumotórax apical, por lo que se solicito valoración al servicio de cirugía torácica del Hospital Puerta de Hierro en Madrid, ya que esta paciente por su patología en un futuro podría ser subsidiaria de  trasplante pulmonar. Motivo por el cual se trasladó a este centro.  

Se estableció diagnóstico clínico y radiológico de linfangioleiomiomatosis, confirmado con diagnóstico histológico que se realizó durante la cirugía del neumotórax.  
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Figura 1.





    Figura 2.

Figura 1.  Reconstrucción  coronal de minima proyección (MINIP) ,  en la que se observan múltiples quistes con un parénquima pulmonar normal y neumotórax bilateral.

Figura 2.  Tomografía computarizada de abdomen en la que se aprecia pequeñas imágenes pseudonodulares con áreas de densidad grasa en el riñón izquierdo compatibles con angiomiolipomas.

DISCUSIÓN

La linfangioleiomiomatosis (LAM) es una enfermedad poco frecuente, descrita en 1930, divulgada 1966.   Afecta exclusivamente al sexo feminino, principalmente en edad    reproductiva.  Actualmente se han diagnosticado  aproximadamente 1500 casos en el mundo. Se caracteriza por la proliferación de células musculares lisa atípicas que progresivamente ocluyen vías aéreas, vasos linfáticos y sanguíneos, lo que lleva a la aparición de neumotórax, derrames pleurales,  pérdida progresiva de la función pulmonar y a una muerte  prematura.
Los síntomas de presentación más frecuentes de la LAM son la disnea y el neumotórax.   Otros síntomas asociados son la tos no productiva, hemoptisis, derrame pleural quiloso y ascitis quilosa.  Un tumor renal infrecuente que se denomina angiomiolipoma se da en hasta el 50 % de los pacientes. La etiología de la enfermedad es desconocida y la eficacia de los tratamientos actuales es muy limitada.

