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CASO CLÍNICO
Mujer de 41 años, no fumadora y sin antecedentes médicos

de interés, en tratamiento con anticonceptivos orales. Acude al
hospital por presentar dolor torácico de tipo pleurítico y disnea de
inicio brusco que en los días previos se había precedido de tos per-
tinaz. En la exploración física se observa buen estado general, en-
contrándose la paciente eupneica en reposo, con saturación de oxí-
geno medida por pulsioximetría del 95%. Únicamente destaca dis-
minución del murmullo vesicular en el hemitórax derecho. La ra-
diografía simple de tórax muestra un neumotórax derecho com-
pleto que ocupa más del 50% de dicho hemitórax. Ante un primer
episodio de neumotórax espontáneo se realiza pleurotomía cerra-
da derecha con correcta reexpansión pulmonar posterior.

Alos tres meses, la paciente reingresa con un segundo epi-
sodio de neumotórax derecho, por lo que se le realiza una video-
toracoscopia con resección de bullas. Ante la existencia de fuga
aérea prolongada se coloca una válvula de Heimlich y se indica
fisioterapia respiratoria, pudiéndose retirar el drenaje de forma
ambulatoria tras confirmar la presencia de una cámara de neu-
mótorax basal y apical residual. La anatomía patológica de la mues-
tra remitida descarta la presencia de signos histológicos de ma-
lignidad, estableciéndose el diagnóstico de bullas distróficas. 

Cuatro meses después, en una tomografía computarizada to-
rácica solicitada de forma ambulatoria, se observa una extensa cá-
mara de neumotórax derecho (al menos el 75%), con varias si-
nequias pleurales que producen un colapso atípico del pulmón
(Figs. 1 y 2). Existe, además, un desplazamiento del mediastino
hacia la izquierda en relación con cierto componente hipertensi-
vo. En ambos pulmones se demuestran múltiples lesiones des-
tructivas de pared fina y morfología redondeada, de tamaño va-
riable, entre escasos milímetos y 20 mm, sugestivas de linfan-
gioleiomiomatosis pulmonar. Ante estos hallazgos se remite a la
paciente, que se encontraba paucisintomática, al servicio de ur-
gencias para ingreso y tratamiento. Inicialmente se realiza drena-
je del neumotórax y, de forma diferida, se programa una toraco-
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Figura 1. Tomografía axial computarizada torácica. Corte sagital. 

Figura 2. Tomografía axial computarizada torácica. Corte axial. 
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tomía para liberar las adherencias parietopulmonares y una pleu-
rectomía parcheada con abrasión pleural amplia. Durante el pro-
cedimiento se realiza una biopsia pulmonar, en la que se eviden-
cia que el parénquima pulmonar está bien estructurado. Las téc-
nicas inmunohistoquímicas para actina, receptor de progesterona
y MHB-45, no demuestran la presencia de proliferación de célu-
las musculares lisas. La evolución post-operatoria es clínica y ra-
diologicamante satisfactoria, manteniéndose la paciente asinto-
mática hasta la actualidad (5 meses después de la intervención).
El estudio de la función pulmonar revela gasometria arterial ba-
sal, espirometría y test de difusión sin alteraciones.

DIAGNÓSTICO
Neumotórax derecho operado recidivante. Posible linfan-

gioleiomiomatosis pulmonar.

DISCUSIÓN
La aparición recurrente de neumotórax espontáneos secun-

darios en una mujer en edad fértil plantea como primer diagnós-
tico una linfangioleiomiomatosis. Se considera que este proceso
es una enfermedad hamartomatosa con una proliferación anormal
de células de músculo liso, fundamentalmente a nivel pulmonar,
que condiciona la aparición de múltiples quistes aéreos1. Amedi-
da que progresa la enfermedad, la presentación clínica más fre-
cuente es la aparición de disnea de esfuerzo2, y el neumotórax es
la complicación más frecuente (65% de las pacientes). El desa-
rrollo de hipertensión venosa pulmonar y la alteración del flujo
linfático explicarían la aparición de hemoptisis y de derrame qui-
loso, infrecuentes en cualquier caso.

Como en el caso de la paciente que presentamos, al inicio de
la enfermedad las pruebas de función respiratoria suelen ser nor-
males. La primera alteración destacable es la respuesta anormal
al ejercicio (hipoxemia). La evolución de la enfermedad altera
la difusión para el monóxido de carbono y produce obstrucción al
flujo aéreo con hiperinsuflación. El patrón restrictivo o mixto pue-
de observarse en pacientes que se han sometido a toracotomías
o pleurodesis.

La aparición de alteraciones en la radiografía simple de tó-
rax es tardía e inespecífica. En estadios más avanzados, se obser-
va un infiltrado intersticial simétrico reticulonodular3. La tomo-
grafía computarizada torácica es el método más sensible para de-
tectar la enfermedad en estadios tempranos, en los que la radio-
grafía simple y las pruebas de función pulmonar no están todavía
alteradas, como sucedió en el caso de nuestra paciente. Se ob-
servan, de forma característica, múltiples quistes de pared fina,
bien definidos, simétricos y uniformemente distribuidos por todo
el parénquima pulmonar.

Sin embargo, el método diagnóstico definitivo es la biopsia
pulmonar. Las células LAM son células musculares lisas atípicas
que reaccionan con un anticuerpo monoclonal HMB45 y se tiñen
positivamente para actina y miosina. Estas células presentan tam-

bién receptores hormonales para estrógenos y progesterona. Sin
embargo, a pesar de que la biopsia es el método de referencia para
el diagnóstico de la enfermedad, puede obviarse cuando las ma-
nifestaciones clínico-radiológicas son características.

El diagnóstico diferencial de la linfangioleiomiomatosis in-
cluye fundamentalmente la histiocitosis de células de Langerhans
y el enfisema. La historia de tabaquismo y la morfología de los
quistes, que carecen de paredes claras en los pacientes con enfi-
sema y tienen paredes más gruesas, morfología más irregular y
son predominantes en las zonas medias y superiores del pulmón
en aquellos con histiocitosis de células de Langerhans, pueden ser
útiles para diferenciar estos trastornos de la linfangioleiomioma-
tosis4. La paciente que se presenta no era fumadora, la determi-
nación de la alfa-1 antitripsina y las pruebas de función respira-
toria fueron normales y la morfología y distribución de las lesio-
nes radiológicas fue sugestiva de linfangioleiomiomatosis, lo que
nos ayudó a establecer este diagnóstico como primera posibili-
dad.

Actualmente el tratamiento es conservador en pacientes asin-
tomáticas salvo para el manejo de las complicaciones. Existe cier-
ta controversia acerca de la aplicación temprana de técnicas, como
la abrasión pleural o pleurodectomía, por limitar posteriormente
las posibilidades de trasplante. Sin embargo, dado que en casi el
70% de las pacientes existe una recurrencia, algunos autores re-
comiendan la pleurodesis desde el primer episodio5. En nuestro
caso, la recurrencia del neumotórax obligó a realizar una toraco-
tomía para liberar las adherencias parietopulmonares y una pleu-
rectomía parcheada con abrasión pleural amplia. 

El pronóstico de esta enfermedad es variable, aunque estudios
recientes muestran una supervivencia a los 10 años superior al
90%6,7. En la fase final de la enfermedad, la única alternativa es
el trasplante pulmonar. 
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