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INTRODUCCION

La linfangioleiomiomatosis es una enfermedad por disnea progresiva y el estudio radiologico del
infrecuente que afecta el sistema vascular linfatico téraxrevelé un derrame pleural bilateral. La puncién
toracoabdominal y su etiologia es desconocida (1,2). permitié recuperar liquido quiloso, en el que se

Se caracteriza por una proliferacion leiomiocitica apreciaron células mesoteliales con cambios
intimamente vinculada a los vasos y senos linfaticos reactivos. La tomografia computarizada (TC),
que de esta manera Compromete |a Circu'aci()n de |a torécica abdominal mOStI’é un derrame pleural bilate-
linfa. Cuando hay afeccién pulmonar, existe ademas fal y numerosas adenomegalias retroperitoneales
Compromiso de |OS vasos Sanguineos y de |OS (F|gura1) La eCOgrafia abdominal mOStI’() quL“dO
bronquios de pequefio calibre (3,4). La disminucion €n el fondo de saco de Douglas.
progresiva de la capacidad ventilatoria pulmonar y
del intercambio gaseoso son las alteraciones de
mayor importancia clinica en la mayoria de los
casos. La afeccién exclusiva de mujeres en edad de
reproduccion, su comportamiento durante el
embarazo y la identificacién de receptores hormo-
nales en las células proliferativas, han servido de
base para el tratamiento hormonal. Aunque en un
estudio con meta-analisis completado a fines de la
Gltima década se demostré que la administracion de
progesterona y/o ooforectomia resultaba la
alternativa mas efectiva (5), hasta la fecha no
disponemos de estudios con controles adecuados
para valorar la eficacia de las diversas alternativas
terapéuticas (6).

Se presenta el caso de una paciente con
linfangioleiomiomatosis toracoabdominal tratada
con ooforectomia y tamoxifeno que se mantiene
bien controlada 7 afios y medio después de habérsele
diagnosticado su enfermedad.

Figura 1. Tomografia computarizada, que muestra
multiples adenomegalias retroperitoneales en situacién
paraadrtica y paracava derechas.

Descripcion del caso

Paciente femenina de 48 afos, de raza blanca,
con antecedentes de apendicectomiay miomectomia
abdominal en 1986. En setiembre de 1991 consultd
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Con la presuncién diagndstica de linfoma retro-
peritoneal, en octubre de 1991 se practicé una

laparotomia exploradoray se constato ascitis quilosa

y tumor retroperitoneal multilobulado con cavidades
que contenian material turbio sanguinolento. Los
ganglios linfaticos de diversos grupos abdomino-
pélvicos se encontraron aumentados de volumen.
La biopsia peroperatoria descarté linfoma, practi-
candose biopsia por incisiéon y reseccion de varios
ganglios. En el mismo acto quirdrgico se extirp6 la
vesicula biliar, debido a colelitiasis y un polipo.

El estudio histopatolégico de los ganglios y de la
biopsia por incisién revela una proliferacion de
células musculares lisas que formaban fasciculos

cortos, dispuestos alrededor de una trama de espacios

vasculares revestidos por células endoteliales con
escasa actividad mitética (Figura 2). Los nlicleos de
las células proliferativas eran uniformes, eucro-
maticos y con nucléolo poco aparente. El citoplasma
era ligeramente granulado y eosinéfilo. La deter-
minacion inmunohistoquimica de actina muscular
comun resulté fuertemente positiva y, tanto la
vimentina como la desmina, tuvieron expresion fo-
cal. La determinacion de receptores estrogénicos
resulté débilmente positiva. La impronta de uno de
los ganglios linfaticos fue interpretada cito-
I6gicamente como un proceso benigno. EI
diagnostico anatomopatolégico definitivo fue de
linfangioleiomiomatosis.

Figura 2.
revela una proliferacion de células musculares lisas ) i - -
dispuestas en forma de fasciculos cortos. Nétese ademasderrame pleural bilateral, adenomegaliasy dilatacion

Biopsia de ganglio linfatico retroperitoneal

el parénquima linfoide residual (hematoxilina y eosina).
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En noviembre de 1991 se practicé una
anexectomia bilateral y en el acto quirdrgico se
aprecié ascitis quilosa. La tomografia toracica
posquirargicareveld adenomegalias en el mediastino
anterior, derrame pleural moderado bilateral y cam-
pos pulmonares medio e inferior con apariencia en
“panal de abejas” (Figura 3). En el estudio de la
funcién pulmonar se constatd alteracion moderada
de la funcion ventilatoria de tipo mixto, con discreto
predominio del componente obstructivo.

Figura 3. Tomografia computarizada con técnica de alta
resolucién muestra un patrén intersticial con presencia de
multiples cavidades quisticas.

La evolucion clinica tras la intervencion fue
satisfactoria, con mejoria de la disnea. A partir del
posoperatorio inmediato se inicid tratamiento con
tamoxifeno (20 mg/dia) con buena tolerancia hasta
la fecha. La ecografia transvaginal practicada en
septiembre de 1997 revel6 un cuadro adherencial
con liquido libre en la pelvis. Un afio después y
como consecuencia de molestias pélvicas ines-
pecificas, se practicé una exploracion ginecolégica
gue se considero normal. La ecografia transvaginal
revelé un ndédulo soélido bien delimitado de 28 x 27
mm en la zona anexial derecha sin vascularizacion,
al Doppler, y un quiste con contenido liquido de 44
mm, sin ecos, ni tabicaciones, ni vascularizacion.
Persistia el liquido en el fondo de saco vaginal. La
TC abdominopélvica de esa misma fecha reveld

de vasos linfaticos retroperitoneales, asi como quiste
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anexial derecho. Al mes siguiente se puncion6 bajo ooforectomia como una terapia alternativa para
control ecografico el nédulo previamente descritoy detener la proliferacién de células musculares, pero
se obtiene liquido blanquecino de aspecto lechoso. no se habian presentado pruebas manifiestas al
El estudio citolégico se consideré compatible con respecto (13,14).

mostré una elevacion del CA 125 (816,80) y gservido de base para el tratamiento hormonal. El

normalidad del CA 19,9 (<2). El ultimo control  emparazo exacerba las manifestaciones clinicas y

practicado a comienzos de 1999 no muestra cambios gcelera la progresion de la enfermedad, lo cual se ha

de significacion. Continla la disnea a los esfuerzos atripuido a las modificaciones hormonales que tienen

y eI_derrame pleural, pero el resto de la exploracion lugar durante la gestacion; el empleo de estrégenos

clinica es normal. exdgenos empeora las manifestaciones clinicas, y
ademas, en numerosos casos se encuentran receptores

DISCUSION de estrégenos y de progesterona en las células

musculares proliferadas. Ello explica la indicacién

La linfangioleiomiomatosis es una enfermedad deduln_g goforeqtgm!a en cu_alqdu_le@ de sus
rara que afecta exclusivamente a mujeres predomi- modalidades (quirrgica, con irradiacién o con

nantemente en edad de reproduccion, caracterizada@ntagonistas de la GlnRH),I la udt|I:zaC|on_(:e la terapia
por una proliferacién de células musculares lisas, CON Progesterona, el empleo deltamoxiteno u otros

sobre todo en vasos y ganglios linfaticos del agentes a_mtie.sgrogénicos. Tamb_ién se halensayado
retroperitoneo y mediastino, y los pulmones. La | combinacion de las terapias previamente
afeccion pulmonar no sélo compromete los vasos Mmencionadas.

linfaticos, sino también los vasos sanguineos, los ~ Segun Taylor y col. (15) en una serie de 32
bronquios de pequefio calibre, la pleura y parte del pacientes con linfagioleiomiomatosis, la respuesta
parénquima pulmonar (7,8). La afeccién abdominal del tratamiento con ooforectomia o con tamoxifeno
cursa con una tumoracién retroperitoneal y ascitis no aporté beneficio alguno. En cambio, encontraron
quilosa (9,10); el sindrome pulmonar se fundamenta indicios de mejoria con empleo de progesterona en
en el estudio clinico y radioldgico (principalmente, las pacientes sintomaticas. Una década antes,
la TC toraco-abdominal); puede sospecharse Eliassony col. (5) en un metaanalisis de 30 casos
mediante el estudio citol6gico y se confirma conuna Previamente publicados habian concluido que la
biopsiay estudios inmuno-histoquimicos. Excepcio- 0oforectomia, la progesterona o el tratamiento
nalmente, se requieren estudios ultraestructurales. combinado eran el tratamiento mas efectivo. En la
La mayoria de las pacientes mueren de insuficiencia publicacion de Taylor y col. (15) se corrobora el
pu|monar progresiva en el curso de los primeros hallazgo, en materia de receptores hormonales, de
diez afios a partir del inicio de la enfermedad (7). que la respuesta a la terapia hormonal no depende

La existencia de receptores hormonales en las necesz’irl_amentde Idel estado de los receptores
células sirve de fundamento para suprimir la ©€SF0genicos o de la progesterona.
produccién hormonal ovéarica (principalmente, Cuando se indica terapia antiestrogenica después
castraciéon quirGrgica) y para indicar tratamiento de unaooforectomia, radioablacion o encombinacion
antiestrogénico. En los casos de afeccion pulmonar con agonistas de la GnRH, la decision se basa en la
intensa se ha utilizado el trasplante pulmonar con premisa de que existen otras fuentes de produccion
resultados prometedores (11). estrogénica, ademéas de la gonadal. Esta accion

Banner y col. (12) publicaron los resultados puede lograrse con terapia antiestrogénica (princi-

satisfactorios de la ooforectomia en dos pacientes Palmente, el tamoxifeno).

con leiomioma metastatizante del Gtero y una con ~ En el caso descrito se ha logrado detener la
linfangioleiomiomatosis, las tres con afeccion progresion de la enfermedad, maxime si se toma en
pulmonar. Consideraron ambos procesos relacio- cuentael grado de afeccion pulmonar en el momento
nados y atribuyeron el efecto beneficioso a la deldiagnostico. Han transcurrido 7 afios y, después
supresion estrogénica, principalmente en las dos de la ooforectomia y mediante el empleo del tamo-
pacientes con leiomiomas metastatizantes. Hasta Xifeno como terapia antiestrogénica, se mantiene
esa fecha solamente se habia propuesto la una funcion respiratoria con limitaciones leves.
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Cuando se revisa la bibliografia sobre esta
enfermedad, no s6lo se constata su rareza sino que
también en ocasiones se asocia a esclerosis tuberosa
y aparentemente tiene un espectro de afeccion g.
organica variable y una respuesta también variable
a la supresion estrogénica. Con toda seguridad,
habréa casos que no se reconocen por limitaciones de
los recursos diagndsticos y por desconocimiento de g
su existencia. Mientras se recopila informacion
adicional y se logran casuisticas mas numerosas, la
ooforectomia seguida de terapia antiestrogénica

NP . - o Kehagiac D, Pafiti A, Vaos N, Samanidis L. Retroperi-
continta siendo una opcidn terapéutica valida (16).

toneal lymphangioleiomyomatosis. CT appearance.
Eur Radiol 1998;8:471-473.
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