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Resumen

La linfangioleiomiomatosis (LAM) es una enfermedad rara que afecta predominantemente a la mujer,
sobre todo en edad fértil. Se da de forma esporddica o bien asociada al complejo de esclerosis
tuberosa. Se presenta el caso de una paciente femenina de 25 anos, con cuadro clinico consistente en
fiebre y tos seca de un mes de evolucion, asimismo, presentaba angiofibromas cutdneos faciales,
parches de Shagreen en el cuello y hombros y tumores de Koenen ungueales en los pies.
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Abstract

Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a rare disease that predominantly affects women, especially
those of childbearing age. It occurs sporadically or is associated with tuberous sclerosis complex. The
case of a 25-year-old female patient is presented, with a clinical history of fever and dry cough of one
month's evolution, as well as facial cutaneous angiofibromas, Shagreen's patches on the neck and
shoulders and Koenen nail tumors on the feet.

Keywords: Lymphangioleiomyomatosis, tuberous sclerosis, cutaneous angiofibromas, Shagreen's
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Presentacion de caso clinico

Paciente femenina de 25 anos de edad, originaria de San Antonio Huista, Huehuetenango, Guatemala,
quien consultd por fiebre y tos productiva. Radiografia de térax evidencié un patrén reticulonodular en
ambos campos pulmonares. Al examen fisico presenté hepatomegalia por lo cual le realizaron
ultrasonido abdominal, evidenciando multiples imagenes distribuidas de manera difusa en el
parénquima hepatico, asi como pérdida de la arquitectura normal de ambos rifiones, hallazgos
sugestivos de angiomiolipomas. La TAC (Fig. 1 A) mostrd, a nivel de las bases pulmonares, multiples
imagenes quisticas. La TAC toracica evidenci6 hallazgos altamente sugestivos de
linfangioleiomiomatosis pulmonar (Fig. 1 B), y la TAC cerebral mostré hallazgos sugestivos de esclerosis
tuberosa, como hamartomas subependimarios.

Fig. 1: Linfangioleiomiomatosis pulmonar sindromdtica. A) Angiofibromas cutdneos faciales. B) Parches de
Shagreen en el cuello C) tumores de Koenen ungueales en el pie izquierdo D) Tomografia computarizada abdominal,
corte axial, evidenciando mdltiples imdgenes amorfas compatibles con angiomiolipomas, difusos a nivel del
parénquima hepdtico y renal bilateral. E) TAC tordcica, cortes axiales, observando en ambos campos pulmonares
multiples quistes redondeados de paredes delgadas y definidas, de 0.5 a 2.0 cm.
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Discusion

Dada la simplicidad de los sintomas con que la LAM puede debutar, su confirmacion
diagndstica ocurre en fases avanzadas de la enfermedad, cuando el dafo pulmonar importante
conlleva a la aparicion de factores clinicos con mayor repercusién sobre el estado general de
los pacientes, por lo que la realizacion de estudios imagenolégicos tempranos gana vital
importancia [1]. El presente caso estd asociado a hallazgos de esclerosis tuberosa. El 50% de las
pacientes tiene afectacién abdominal; las mas frecuentes son angiomiolipomas renales
bilaterales, multiples y asintomaticos [2]. Los hallazgos clinico - radiolégicos ofrecen el
diagndstico de sospecha, el definitivo es por biopsia pulmonar. Actualmente el Unico
tratamiento curativo es el trasplante pulmonar.
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