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Introducéo: A linfangioleiomiomatose (LAM) é uma doenca pulmonar rara, de carater
proliferativo e progressivo, que acomete quase exclusivamente mulheres em idade fértil. A
forma tipica é caracterizada por multiplos cistos pulmonares difusos, podendo evoluir com
pneumotorax recorrente. Apresentacfes atipicas com predominio nodular e poucos cistos
sdo incomuns, dificultando o diagnostico diferencial com doencas metastaticas e
granulomatosas. Relato do caso: Paciente feminina, 49 anos, previamente higida, nédo
tabagista, apresentou desde 2022 cinco episddios de pneumotdrax espontaneo em diferentes
ocasides, sendo submetida a cinco drenagens pleurais ao longo do periodo. No ultimo
episodio em 2024, devido a recorréncia, foi realizada pleurodese quimica e biopsia pulmonar
cirurgica que demonstrou proliferacdo de células musculares lisas com positividade para
actina de musculo liso, D240, Cd68, CKPAN, H. Caldemon confirmando o diagnostico de
LAM. A tomografia computadorizada de alta resolucdo (TCAR) da paciente evidenciava
maltiplos nédulos pulmonares difusos, bilaterais, de 2-6 mm, com poucos cistos de paredes
finas dispersos. De acordo com a prova de funcdo pulmonar, a paciente apresentava um
disturbio ventilatério restritivo moderado com prova broncodilatadora negativa. Dessa
forma, a paciente iniciou tratamento com sirolimo, em julho de 2025 mantendo estabilidade
funcional respiratéria e sem novos episodios de pneumotérax desde a realizacdo de
pleurodese em dezembro de 2024 (8 meses). Discussdo: O pneumotdrax recorrente é uma
complicagdo frequente da LAM, mas a combinacdo de predominio nodular e escassa
formacdo cistica € uma apresentacdo rara, podendo simular doencas metastaticas ou
inflamatorias. A confirmacéo histopatoldgica é essencial para evitar atrasos no diagndstico e
permitir intervencdo precoce com inibidores de mTOR, que tém demonstrado estabilizar a
progressao da doenca e reduzir complicagoes.
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