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A linfangiomatose pulmonar é uma doenca rara e de prognéstico
ruim, caracterizada pela proliferacdo anormal dos canais lin-
faticos nos pulmaes, na pleura e no mediastino. A fisiopatologia
ainda nédo é completamente compreendida. O diagnéstico é es-
tabelecido com dados clinicos, radioldgicos e histopatoldgicos.
O tratamento atual é paliativo, focado no controle dos sintomas,
sendo as propostas terapéuticas baseadas em relatos de casos.
Este relato de caso tem como objetivo descrever um caso de
linfangiomatose pulmonar de dificil manejo terapéutico em
paciente gestante. Trata-se de uma mulher de 33 anos, gestante
de 12 semanas, com dispneia, tosse e hemoptise ha trés anos. A
tomografia revelou derrame pleural bilateral e, apds investigacdo
e exclusao de outras causas, foi identificado quilotérax, prova-
velmente secundario a linfangiomatose pulmonar. O tratamento
iniciado foi sirolimo e propranolol, mas a paciente desenvolveu
reacdo adversa, caracterizada por vasculite leucocitoclastica.
Apés a alta, seguiu em acompanhamento, com controle da
dispneia e derrame pleural por um ano. Entretanto, apds esse
periodo, apresentou progressdo da doenga, sendo indicado o uso
de bevacizumabe. Conclui-se que, diante de casos de quilotérax
sem etiologia esclarecida, deve-se considerar a possibilidade de
linfangiomatose pulmonar como diagndstico, para permitir o
inicio precoce do tratamento.
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ABSTRACT

Pulmonary lymphangiomatosis is a rare disease with a
poor prognosis, characterized by abnormal proliferation of
lymphatic channels in the lungs, pleura, and mediastinum. The
pathophysiology is not yet fully understood. The diagnosis is
established based on clinical, radiological, and histopatholo-
gical data. Current treatment is palliative, focused on symptom
control, with therapeutic approaches based on case reports.
This case report describes a challenging case of pulmonary
lymphangiomatosis in a pregnant patient. The patient was a
33-year-old woman, 12 weeks pregnant, with dyspnea, cough, and
hemoptysis for three years. A CT scan revealed bilateral pleural
effusion, and after investigation and exclusion of other causes,
chylothorax was identified, probably secondary to pulmonary
lymphangiomatosis. Treatment was initiated with sirolimus
and propranolol; however, the patient developed an adverse
reaction characterized by leukocytoclastic vasculitis. After dis-
charge, the patient was followed up, with control of dyspnea
and pleural effusion for one year. However, after this period, the
disease progressed, leading to the indication of bevacizumab. In
conclusion, in cases of chylothorax without a clarified etiology,
pulmonary lymphangiomatosis should be considered as a
possible diagnosis to enable early initiation of treatment.
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INTRODUCAO

A linfangiomatose pulmonar é uma doenga rara,
caracterizada pela proliferacdo anormal dos canais lin-
faticos nos pulmées, na pleura e no mediastino'. Costuma
acometer criancas e adultos jovens, sem predilecdo por
sexo. A causa envolve anormalidades no desenvolvimen-
to linfatico e proliferacdo vascular, mas a fisiopatologia
ainda ndo é completamente compreendida®.

O paciente geralmente apresenta sintomas ines-
pecificos, como sibilancia, tosse, dispneia, hemoptise
e dor tordcica. A tomografia computadorizada de térax
pode mostrar derrame pleural, espessamento pleural,
septal e peribroncovascular, além de infiltracdo de
tecido mole no mediastino®. O diagnéstico é feito por
meio de avaliacdo clinica, radiolégica e histopatolégica.
O tratamento atual é paliativo, focado no controle
dos sintomas recorrentes, com opg¢oes terapéuticas
baseadas em relatos de casos. O prognéstico costuma ser
desfavoravel devido a falta de tratamentos definitivos®.

METODOS

O trabalho consiste em um estudo observacional
descritivo, do tipo relato de caso, elaborado por meio
da andlise do prontuario médico de uma paciente
acompanhada em um hospital terciario. O acesso ao
prontudrio ocorreu mediante liberacdo da paciente
ap6s assinatura do Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (TCLE).

O estudo seguiu as normas da Resolugdo 466/12, e
a pesquisa foi iniciada apds a autorizagdo do Comité de
Etica em Pesquisa com Seres Humanos do Instituto de
Medicina Integral Prof. Fernando Figueira.

RELATO DE CASO

Mulher de 33 anos, proveniente de uma cidade do
interior do Nordeste brasileiro, sem comorbidades
prévias, ndo tabagista e gestante com 12 semanas,
procurou o servigo de satide com queixa de dispneia aos
minimos esforc¢os, tosse seca e hemoptise ha trés anos.
A paciente negava perda de peso, febre, artrite ou outras
queixas.

Foi realizada tomografia computadorizada (TC) de
torax, que revelou derrame pleural bilateral, moderado
a direita e pequeno a esquerda. A investigacgdo inicial do
derrame néo concluiu diagnéstico etiolégico, incluindo
painel de autoimunidade negativo. Foi realizada angio-
tomografia de térax (Figura 1), que evidenciou sinais
sugestivos de malformacéo toracica, caracterizados por
multiplos linfangiomas no mediastino e espessamento
difuso do intersticio peribroncovascular bilateralmente.
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Diante dos achados, foi aventada a hipétese de linfan-
giomatose pulmonar.

A paciente foi submetida a drenagem tordcica,
com andlise do liquido pleural compativel com qui-
lotérax (aspecto leitoso e hematico; triglicerideos 567;
desidrogenase latica 678; adenosina deaminase 17; co-
lesterol 114; celularidade 3200 com 85% de neutrdfilos;
glicose de 61; cultura para aerdbios, anaerdbios e mi-
cobactérias negativa) e a bidpsia pleural com agulha
de cope, que revelou infiltrado inflamatério cronico
linfoplasmocitario leve e inespecifico, além de auséncia
de granuloma e neoplasia.

Apds reunido de especialistas e avaliagdo do risco-
beneficio materno-fetal, foi iniciado sirolimo 2mg/
dia e propranolol 40mg/dia para controle da doenca.
Apés seis dias do inicio de sirolimo, surgiram lesdes
eritematosas com bolhas em membros inferiores, cuja
bidpsia evidenciou vasculite leucocitoclastica (Figuras
2 e 3), sendo suspenso o sirolimo e iniciada prednisona
1mg/kg/dia.

Durante o internamento, optou-se pela progressio
da dose de propranolol para 120mg/dia e pelo desmame
da prednisona. A paciente evoluiu com empiema no
hemitérax direito, sendo iniciada antibioticoterapia
e posterior decorticagdo pleural a direita. O resultado
do estudo histopatolégico da bidpsia pleural reve-
lou tecido fibroconjuntivo e adiposo com leve infil-
trado inflamatdrio cronico, fibrose e depdsitos de he-
mossiderina, sem granuloma ou neoplasia. A paciente
evoluiu com melhora clinica, recebendo alta hospitalar.

Em seguimento no ambulatdrio de pré-natal de alto
risco, a paciente apresentou aumento de resisténcia
na artéria uterina em ultrassonografia doppler, sendo
entdo decidido pelaindugéo do parto, porém por parada
secundaria da dilatacéo, foi realizado parto cesareo sem
intercorréncias.

Figura 1. Corte transversal de angiotomografia de térax da
paciente.
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No acompanhamento ambulatorial, apresentou con-
trole da dispneia e do derrame pleural, com eventual
tosse seca e hemoptise, sem novos internamentos por um
ano. Posteriormente, apresentou dois internamentos por
infeccdao do trato respiratdrio. Nesse contexto, foi realiza-
da broncoscopia, que revelou mucosa traqueobronquica
com edema, enantema, aspecto fridvel e sangramento
esponténeo, além de piora do derrame pleural. Como
a paciente apresentou progressdo da doenca de base,
foi realizada tentativa de judicializacdo para acesso ao
bevacizumabe apés extensa revisdo de literatura. Até o
momento, segue aguardando a medicacéo.

DISCUSSAO

A linfangiomatose pulmonar é uma doenca rara,
caracterizada pela formacdo difusa de linfangiomas
em regides com vasos linfaticos, resultante da pro-
liferacio descontrolada desses vasos, influenciada
pelo fator de crescimento endotelial vascular (VEGF)".
A apresentagdo clinica é variavel e inespecifica, mas
os pacientes geralmente apresentam dispneia, tosse,
hemoptise, sibilancia e derrame pleural quiloso®.

O diagndstico da linfangiomatose pulmonar ¢é
desafiador devido a raridade e a variedade de ca-
racteristicas clinicas, histolégicas e radioldgicas. A
bidpsia estabelece o diagnéstico definitivo, entretanto
o diagnéstico possivel pode ser considerado com base
na sintomatologia, em derrames quilosos e em um
padrao radiografico compativel®. No caso descrito,
o diagnéstico da paciente foi baseado nos achados
clinicos e radiograficos, ndo sendo possivel firmar o
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diagnéstico por meio da histopatologia, pois, por ser
uma condicdo incomum, a falta de especialistas com
experiéncia adequada dificulta o diagndstico’.

O prognéstico é reservado na maioria dos casos,
pois ainda nédo ha terapia curativa disponivel para a
linfangiomatose pulmonar®. Diversas abordagens pa-
liativas para o tratamento tém sido propostas em
relatos de casos, com o objetivo de reduzir a frequéncia
e a quantidade do derrame pleural, os sintomas e a
proliferacédo de tecidos linfaticos®.

O propranolol pode ser eficaz no tratamento,
visto que reduz os niveis de VEGF e a quantidade de
derrames quilosos®. Convém destacar que a paciente
do caso permaneceu com estabilidade do derrame
pleural por cerca de um ano apés otimizacdo da dose
de propranolol para 120 mg/dia. Além disso, relatos
de caso recentes mostraram que o bevacizumabe, um
anticorpo monoclonal recombinante, inibe o VEGF,
podendo promover a regressdo das lesoes linfaticas e
melhorar a fungéo respiratéria®®.

Desse modo, destaca-se que, devido a raridade da
linfangiomatose pulmonar, ha dificuldades diagnds-
ticas e terapéuticas. Assim, diante de casos com quilo-
térax sem etiologia esclarecida, deve-se considerar a
possibilidade dessa condicéao para o inicio precoce do
tratamento. Em doencas incomuns, os relatos de casos
costumam ser a principal fonte de informacéo disponivel
para guiar a terapia, evidenciando a importancia deste
relato. Além disso, o estudo ressalta o efeito adverso do
sirolimo, que pode provocar reagdes cuténeas, como
vasculite leucocitocléstica, enfatizando a necessidade
de monitoramento rigoroso durante o tratamento.

Figuras 2 e 3. Histopatoldgico das lesdes cutaneas da paciente compativel com vasculite leucocitoclastica. Na figura 2, com aumento

de 10 vezes e, na figura 3, com aumento de 40 vezes.
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