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* Mujer de 40 anos sin habitos toxicos.

 Alos 19 anos de edad se le realizd, en otro
centro, una biopsia pulmonar por un patron
intersticial en la radiografia de torax. El
diagndstico histologico fue de enfermedad
venooclusiva pulmonar.

* Ha presentado infecciones respiratorias de
repeticion desde la infancia.
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Figura 1: radiografia de torax PA vy lateral
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Figura 2: radiografia de torax PA y lateral



Figura 3: radiografia de térax PA y control a los Toracocentesis:
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Figura 4: TC de térax con contraste intravenoso



Figura 1 (radiografia de torax del 21/12/2012): se observa
un patron intersticial reticular en ambas bases pulmonares.

Figura 2 (radiografia de térax del 11/01/2014): la paciente
acudio a urgencias por fiebre y dolor toracico de
caracteristicas pleuriticas. Persiste el patron intersticial y
han aparecido consolidaciones en ambas bases pulmonares
y un pequeno derrame pleural bilateral. La paciente ingreso
con el diagnoéstico de neumonia bilateral (hemocultivos +
para neumococo).



)

« Figura 3 (radiografias de torax entre agosto y
diciembre del 2014). La paciente fue seguida en
la consulta de Neumologia. Ante el aumento del
derrame pleural, de la disnea y del dolor toracico
derecho, se realiza toracocentesis. Se extrajo un
derrame lechoso compatible con quilotorax.
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* Figura 4. (TC térax con contraste iv del
12/09/2014 realizado en otro centro para
descartar TEP): se observa un engrosamiento liso
de los septos interlobulillares en el LIl y derrame
pleural derecho moderado. No se observan
adenopatias ni otras alteraciones.



Se trata de una mujer joven con clinica respiratoria inespecifica, patron
intersticial y derrame pleural bilateral.

El diagndstico diferencial de derrame pleural y engrosamiento liso de
los septos interlobulillares en las pruebas de imagen es:
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Edema pulmonar

Enfermedad veno-oclusiva pulmonar
Linfangitis carcinomatosa
Linfangioleiomiomatosis

Malformaciones congénitas del sistema linfatico (linfagiectasias,
linfangiomatosis difusa pulmonar, otras displasias linfaticas)

Sarcoma de Kaposi
Enfermedad de Erdheim-Chester



Ante la ausencia de hipertension pulmonar (HTP) y de datos clinicos que
sugirieran insuficiencia cardiaca, se descarté la enfermedad venooclusiva
(a pesar de una biopsia previa con este diagnostico) y el edema pulmonar.

Se realiz6 una PET-TC (no se muestra) que descart6 la existencia de un
tumor primario, por lo que tampoco se trataba de una linfangitis
carcinomatosa.

En la TC no se identificaron quistes pulmonares ni otras lesiones que
orientaran hacia una linfangioleiomiomatosis.

La paciente no estaba inmunodeprimida, por lo que se descartdé sarcoma
de Kaposi.

No existia afectacidn sistémica (ausencia de lesiones dseas o del SNC) por
lo que tampoco parecia tratarse de una enfermedad de Erdheim-Chester.

Uno de los datos clave fue el analisis bioquimico del liquido pleural que era
compatible con quilotérax lo que orientaba hacia algun tipo de
malformacion del sistema linfatico, no obstante, el diagndéstico definitivo se
obtuvo tras la biopsia pleural y pulmonar.



Linfangiomatosis pulmonar difusa



Ante la mala evolucion de la paciente, se realizo toracoscopia con toma de
biopsia pleural y pulmonar y pleurodesis con talco, asimismo, se intento ligar
el conducto toracico.

Cirugia toracica en la que se muestra ligadura del conducto toracico.



Linfografia con Lipiodol: se identificé una fuga de contraste a la altura de D10-D11 en
la region paravertebral derecha con salida del contraste a la cavidad pleural (flecha
blanca). Se visualizé la cisterna chyli a nivel de L1 (flecha azul) aunque no el
conducto toracico. Se punciond la cisterna por via anterior subxifoidea y se realizo

disrupcion directa de la cisterna de chyli.
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para D2-40 (marcador endotelial linfatico)
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La linfangiomatosis pulmonar difusa es una enfermedad sistémica,
probablemente congénita, muy poco frecuente. Se caracteriza por la
proliferacion y dilatacion difusa de los vasos linfaticos pulmonares asi
como por el aumento de las anastomosis linfaticas. Aunque
histologicamente es una lesion benigna, presenta un curso progresivo, a
menudo con una evolucion fatal.

Suele diagnosticarse en nifos y adultos jovenes existiendo muy pocos
casos publicados en pacientes por encima de los 40 afnos. El curso de la
enfermedad es mas agresivo cuanto mas precozmente se presenta.

Afecta a ambos sexos por igual.

El inicio es insidioso y la clinica es inespecifica (disnea, tos, neumonias
de repeticion y derrame pleural).



El diagnostico definitivo es anatomo-patoldgico: se visualiza la dilatacion
de los canales linfaticos con proliferacion de los mismos y desarrollo de
anastomosis. Las células endoteliales muestran positividad para D2-40
(marcador endotelial linfatico que tipicamente no se expresa en el
endotelio arterial ni venoso).

El tratamiento es fundamentalmente sintomatico (drenaje pleural,
pleurodesis, ligadura del conducto toracico). También se ha utilizado la
radioterapia local y tratamientos sistémicos con bleomicina, interferon,
tamoxifeno y propanolol y mas recientemente con sirolimus y
bevacizumab; estos ultimos han demostrado disminuir el derrame pleural
recurrente y la proliferacion linfatica con menor toxicidad que otros
tratamientos. Excepto el trasplante pulmonar, no existen tratamientos
definitivos.



Aunque es una entidad muy poco frecuente, ante
un paciente con un patron intersticial pulmonary
derrame pleural recurrente, fundamentalmente si
es quiloso, debe pensarse en esta enfermedad e
incluirse en el diagnostico diferencial.
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