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Linfangioleiomiomatose (LAM) é uma doenca pulmonar rara, caracterizada por proliferacao
andmala de células musculares lisas e formacdo de cistos pulmonares, acometendo
predominantemente mulheres em idade fértil. Apresenta manifestacbes como dispneia
progressiva, pneumot6rax espontaneo recorrente, derrames pleurais e angiomiolipomas
renais. O presente relato descreve o caso de uma paciente de 19 anos, previamente higida,
com quadro de dispneia progressiva por quatro anos e dor abdominal em flanco direito.
Internou em julho/2024 apds tomografia evidenciar pneumotdérax a esquerda, sendo
submetida a drenagem toracica. No mesmo periodo, foi diagnosticada com lesdo expansiva
em rim direito (angiomiolipoma), tratada parcialmente por embolizacdo. Apos alta, evoluiu
com recidiva do pneumotoérax em fevereiro/2025, necessitando de nova drenagem. Apoés
retirada do dreno, apresentou novo episodio de dispneia com recidiva, seguido por derrame
pleural contralateral. Foi entdo transferida para hospital terciario com indicacdo de
pleurodese. No exame fisico, destacava-se murmurio vesicular reduzido bilateralmente e
massa palpavel em flanco direito. A tomografia evidenciava multiplos cistos pulmonares,
compativeis com LAM. Em marco/2025 foi submetida a bulectomia, pleuroabrasdo e
bidpsia pulmonar, confirmando o diagnostico de LAM. Evoluiu com novo episddio de
pneumotdrax mesmo apés pleuroabrasdo, necessitando de nova pleurodese e reinsercdo de
dreno toracico. Recebeu alta hospitalar com dreno valvulado ambulatorial, que foi retirado
ap6s 15 dias, com boa evolucdo. Iniciou tratamento com sirolimo e permanece em
acompanhamento ambulatorial no HUPE, em seguimento clinico estavel e sem novas
intercorréncias. Trata-se de um caso de pneumotérax de dificil controle em paciente jovem
com LAM, cuja fragilidade pleural intrinseca exigiu mdaltiplas intervencdes. O manejo
incluiu suporte clinico, drenagens toracicas repetidas, tratamento cirtrgico e inicio de terapia
imunomoduladora com inibidor de mTOR. Este caso ilustra a complexidade do manejo da
LAM e a importancia do diagnostico precoce, acompanhamento multidisciplinar e
abordagem individualizada em pacientes jovens com manifestacdes pulmonares e
extrapulmonares da doenca.
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