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LAM: DOS CASOS OPUESTOS

VII JORNADA SOBRE NEUMOPATÍAS INTERSTICIALES

“APROXIMACÍON A LA ENFERMEDAD QUÍSTICA PULMONAR”



CASO Nº1

•69 años

•No RAM c

• Ex fumadora 1 paq/día

•No FRCV

• 1987 (33 años): neumotórax espontáneo derecho

• 1993 (39 años): 2º neumotórax derecho

TCAR torácico: múltiples imágenes quísticas

INTERVENCIÓN QUIRÚRGICA: múltiples quistes 
no informe biopsia



• 1997: neumotórax izquierdo

 Talcaje pleural

No biopsias concluyentes y sin inmunohistoquímica dirigida a 
LAM

1999: Inicia seguimiento

PFR



PRIMERA VISITA CEX NML CHGUV

** EXPLORACIÓN FÍSICA: 

BEG. NH y NC. Consciente y orientada. Glasgow 15. Sat 02 92% con OCD portátil
GN 2lpm

Neurológico básico: normal.

AC: rítmico, no soplos.

AP: disminución MV

Abdomen: anodino

EEII: no edemas. No signos de TVP.

No estigmas cutáneos de complejo de esclerosis tuberosa



EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

• Marcadores tumorales: negativos

• AAT normal. Inmunidad negativa. 

• GSA aa: PaO2 68. 

• Espirometría: relación 41%. FEV1 21.6% (520 ml). FVC 51% (1430 ml). DLCO 20%. 
VR 181%. TLC 113%. PB +. 

• T6MM (2006):  150 m

• TAC TAP: quistes bilaterales de paredes finas. Quistes renales sinusales. 

No angiomiolipomas. 

• Ecocardiografía: no HTP

UNIDAD TRASPLANTE PULMONAR

Desestimada: adherencias pleurales y secuelas cirugía torácica previa



LLEGADA DE SIROLIMUS

• EVOLUCIÓN FUNCIONAL: 

FEV1 2006  560 ml

2008  470 ml

2009  550 ml

2010  430 ml

2/2011  550 ml

10/2011  620 ml

• T6MM: 265 metros

SIROLIMUS 2mg/día

OTROS TRATAMIENTOS: 
 Tto broncodilatador: LAMA + LABA + CI
 OCD 2lpm y portátil 3lpm
 Estatinas



Disnea moderados esfuerzos progresiva
con el paso del tiempo



ÚLTIMAS PFR 



T6MM



TCAR TORÁCICA



UNIDAD TRASPLANTE PULMONAR 
(2ª OCASIÓN 2016) DESESTIMADA

ÉXITUS OCTUBRE 2023



CASO Nº2

• 42 años

•No RAM c

•No hábitos tóxicos

•No exposiciones

•2019 : disnea brusca, tos y dolor pleurítico derecho

Rx tórax: neumotórax parcial derecho (drenaje y resolución)

NO TALCAJE



Disnea grandes esfuerzos

Sat 02 basal 98%. AP: MVC. No agregados. 

Alfa-1ATT: normal. 

VEGD 432.7 (<800 pg/dl)

Inmunidad: normal

TCAR torácico: múltiples quistes de paredes finas 
difusos

TC abdominal: no angiomiolipomas

PFR: Rel 87.96%. FEV 1 116% (3590 ml). FVC 108% 
(4080 ml). PB -. DLCO 78%. KCO 81%. VR 73. TLC 100.



TCAR TORÁCICA





URGENCIAS. JUNIO 2023. 

• Dolor torácico derecho pleurítico
• Disnea moderados esfuerzos
Le recuerda al episodio previo

EF: TA 126/87 mmHg, FC 115 lpm, SatO2 97% aa. 
Eupneica, no trabajo respiratorio. 
ACP: rítmica sin soplos audibles. 
MVC sin ruidos sobreañadidos.

ALTA



URGENCIAS. JUNIO 2023. 

• Dolor torácico tipo opresivo

• Disnea moderados esfuerzos

EF: TA 112/72 mmHg. FC 77 lpm. SatO2 98 % (FIO2 21%).
Eupneica, sin trabajo respiratorio.

• AC: Tonos rítmicos sin soplos audibles.

• AP: Murmullo vesicular conservado sin ruidos sobreañadidos.

JDX: Neumotórax parcial derecho (3er episodio) – C.TORÁCICA



PRUEBAS IMAGEN EN INGRESO



INGRESO CIRUGÍA TORÁCICA

• Neumotórax completo derecho  DET 12Fr. 

• Fuga aérea persistente  PLEURODESIS QUIRÚRGICA con biopsia

Exploración cavidad pleural: 

 Adherencias LSD y LM de aspecto vascularizado

 Múltiples lesiones pulmonares de aspecto quístico en todos los lóbulos.

 Resección transegmentaria en LID 

 Pleurodesis física con endotorunda

 Pieza extirpada: Quiste LID

• Evolución postoperatoria tórpida (fuga aérea prolongada) 



ANATOMÍA PATOLÓGICA

QUISTE PULMONAR

HMB 45



ESTRÓGENOS

PROGESTERONA







SITUACIÓN ACTUAL

• Recuperación progresiva tras IQ

• Dolor pleurítico residual (analgesia convencional)

• Disnea moderados esfuerzos (no limita vida diaria)

• A nivel funcional pendientes de valoración tras recuperación de IQ



CONCLUSIONES

1) Presencia neumotórax en mujer en edad fértil

Posibilidad LAM

2) TAC torácico con patrón quístico + VEGF-D

Diagnóstico LAM

3) Si dudas en imagen radiológica o no elevación VEGF-D

Biopsia pulmonar

4) Tratamiento depende la función pulmonar y el
compromiso clínico

5) Trasplante pulmonar  estado avanzado o etapa
terminal









Nuevos lanzamientos: tarjetas emergencia LAM



MUCHAS GRACIAS


