
65M. Vázquez et al. / Rev. Par. Reumatol. 2017;3(2):65-66

y luego con azatioprina con buena respuesta clínica 
en relación a la disnea pero con  persistencia de la 
hemoptisis que se presentaba de forma cíclica dos a 
tres días al mes. Por este motivo se realizó una biop-
sia pulmonar que informó zonas de aspecto quístico 
a nivel alveolar con proliferación de células mioides a 
nivel de los tabiques alveolares y de las paredes de 
los vasos sanguíneos, más invasión a nivel de dichos 
espacios por eritrocitos y macrófagos, sugerentes de 
linfangioleiomiomatosis (ver figura 1 y 2) a pesar de 
que se constató negatividad para  HMB – 45.  

DISCUSIÓN 

	 La linfangioleiomiomatosis es una patología poco 
frecuente, con una incidencia entre 2 a 5 casos por 
millón en mujeres premenopáusicas.Caracterizada 
por una proliferación anómala de músculo liso de pre-
ferencia a nivel peribronquial y vascular, lo que da 
lugar a cuadros de obstrucción a nivel de las vías aé-
reas, rotura de las mismas, neumotórax y formación de 
quistes4.

	 Se clasifica según la Sociedad Europea de Enfer-
medades Respiratorias en enfermedad definitiva como 
aquella que presenta múltiples imágenes quísticas y 
angiomiolipoma renal, luego se encuentra la enferme-
dad probable que tiene datos clínicos e imágenes quí-
sticas pero con presencia o no de angiomiolipoma y 
por último la enfermedad posible que presentan una 
TACAR y pruebas funcionales respiratorias con hallaz-
gos compatibles a esta patología5.

	 El parénquima pulmonar presenta panalización con 
proliferación desordenada de células atípicas de mú-
sculo liso conocidas también como células LAM, las 

	 La linfangioleiomiomatosis es una rara enfermedad, 
descrita en el año 1918 por Lutenbacher en un pacien- 
te con esclerosis tuberosa. La misma se encuentra 
dentro del grupo de enfermedades intersticiales pul-
monares de etiología desconocida y predomina en 
mujeres premenopáusicas. Esta enfermedad se ca-
racteriza por la presencia de infiltrados pulmonares 
nodulares intersticiales bilaterales, que se encuentran 
asociados con variantes quísticas que rodean bron-
quios y estructuras vasculares conduciendo de esa 
forma a la pérdida de la funcionalidad pulmonar1,2.

	 Existen dos formas de presentación, la esporádica 
y la asociada con la esclerosis tuberosa, siendo ésta 
última la más frecuente con una prevalencia del 30 a 
40% de los casos3. Los síntomas más frecuentes son 
la disnea y el neumotórax, además pueden hallarse 
ganglios linfáticos retroperitoneales, pelvianos y me-
diastínicos. 

	 Presentamos el caso de una paciente de 47 años, 
diabética, hipotiroidea, sin antecedente de tabaquis-
mo. Que debuta hace 5 años con un cuadro de sen-
sación febril acompañada de tos con expectoración 
hemoptoica, además de múltiples internaciones por 
cuadros similares, catalogados como neumonía. En la 
tacar de tórax se observó un patrón en vidrio esmerila-
do y en el análisis inmunológico se identificó anticuer-
pos ANCA-MPO positivo en un valor de 129 U/ml ( VR:  
inferior a 5) y un  ANA 1:160 con patrón moteado, el 
resto del perfil inmunológico resultó negativo. Las pru-
ebas funcionales pulmonares como la espirometría 
resultó normal y la ecocardiografía también resultó 
normal. Al examen físico se constató subcrepitantes 
bibasales sin otros hallazgos al examen físico.  Con di-
chos hallazgos recibió tratamiento con  pulsos de me-
tilprednisolona e inmunosupresión con ciclofosfamida 
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	 Dentro de las vasculitis asociadas a anticuerpos 
anticitoplasma de neutrófilos (ANCA), se encuentra la 
poliangeítis microscópica (PAM), caracterizada por la 
inflamación y necrosis de la pared vascular de peque-
ños vasos de tipo no granulomatosa; como se puede 
apreciar en el caso de la paciente llama la atención el 
compromiso pulmonar y marcadores positivos de una 
poliangeitis microscópica, sin afectación renal en toda 
su evolución. La PAM se presenta con más frecuencia 
entre los 50 a 60 años, con una incidencia  que oscila 
entre 2,1 a 17,5 por  1000000 habitantes7.

	N o se ha encontrado publicado hasta la fecha la 
asociación de estas dos enfermedades. Dicha vas-
culitis histopatológicamente se caractetiza por la pre-
sencia de capilaritis de pequeños vasos, que se de-
notan  por la acumulación de polimorfonucleares en el 
intersticio, más hemorragia alveolar. Situación que se 
aprecia en la biopsia del caso presentado, aunque se 
suman a nivel de las paredes alveolares células mioi- 
des, sugerentes de una LAM8,9.

	 La descripción del presente caso tiene importancia 
por la asociación de dos enfermedades pulmonares 
poco frecuentes que pudieron ser diagnósticadas por 
la biopsia pulmonar practicada a esta paciente. La 
biopsia pulmonar es sugerida en este tipo de casos 
donde la causa etiológica de la afectación pulmonar, 
la respuesta terapeútica o la evolución clínica no es la 
esperada. 
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cuales contienen proteínas relacionadas al melanoma 
como la glicoproteína 100 y el HMB-45, además de 
receptores para estrógenos y progesterona. Esta pa-
ciente presenta estos marcadores negativos, no obs-
tante  esta negatividad podría verse en pacientes post 
menopausicas como es el caso de nuestra paciente. 
Esta enfermedad posee un alto grado de lesión de tipo 
obstructiva a nivel de las vías aéreas, capilares y lin-
fáticos6.

	 El diagnóstico diferencial se plantea con el enfisema, 
linfangiectasia primaria, fibrosis pulmonar y leiomio-
mas metastatizantes, no se describe una asociación 
con vasculitis ANCA postivo.

Figura 1 Corte histológico a gran aumento (40x) donde se observan 
áreas de hemorragia intraalveolar con presencia de macrófagos con 
pigmento hemosidérico intracitoplasmático (flechas). 

Figura 2 Imagen a gran aumento (40x) donde se observan fibras 
de músculo liso en las paredes alveolares (flecha). 
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