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Descreve-se um caso de linfangectasia pulmonar
congénita, cuja primeira manifestacgao clinica foi um
derrame pericardico em um menino de quatro anos e
meio de idade, ndo associada a cardiopatia congénita.
Edema intersticial pulmonar difuso associado a
guadros repetitivos de volumosos derrames levando a
tamponamento cardiaco e insuficiéncia respiratoria
aguda, constituiram a clinica basica desta anomalia
rara do sistema linfatico pulmonar. Os procedimentos
clinico-cirdrgicos realizados como o emprego de
diuréticos, dieta com triglicérides de cadeia média,
pericardiocenteses, pertcardectomia, pleurodese com

talco bilateral e ligadura do duto toracico, foram ape-
nas paliativos. Entretanto, houve resposta ao trata-
mento hormonal com testosterona, tendo sido inter-
rompido pelo aparecimento de sinais de virilizacao.
Executou-se posteriormente cerclagem de artéria pul-
monar direita, porém sem sucesso, devido provavel-
mente a pequena magnitude da mesma e ao severo com-
prometimento da fun¢c&o pulmonar do paciente.

Os autores prop6em uma nova classificacdo da
doenca e salientam a raridade do caso, apos revisao
extensa da literatura mundial.
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A linfangectasia pulmonar (LP) € uma anomalia
rara caracterizada por proliferacdo e dilatacdo dos lin-
faticos pulmonares das regides subpleurais e interlo-
bulares comprometendo, em graus variaveis, a venti-
lacdo pulmonar. Descrita pela primeira veor Vir-
choaw em 1856, ja existem na literatura mundial cerca
de 113 casos relatados até 1987Ela pode apresen-
tar-se sob duas formas: primaria e secundaria.

A forma priméaria ou congénita, é mais
frequent&® e admite-se ser conseqiente a um defeito
na embriogénese linfatica pulmohavianifesta-se na
maioria das vezes por um quadro de insuficiéncia
respiratoria aguda intratavel e morte nas primeiras 24
horas ap6s o nascimento (forma precoce). Algumas

mica, onde ha o comprometimento de outros 6rgaos
comointestino, 0ssos, coragdo, pancreas, rins ou mem-
bros*°**2* A manifestacdo isolada pode afetar ambos
0s pulmdes difusamente ou apenas um ou dois
|0b0§0,12,17, 27, 3.2

A forma secundaria ou adquirida tem como cau-
sas cardiopatias congénitas que cursam com obstrucéo
do retorno venoso pulmonar (ORVP) ou obstrucéo do
coracdo esquerdo e, conseqlentemente, hipertenséo
venosa pulmonar e linfatica (drenagem anémala total
de veias pulmonares, estenose ou atresia mitral, cor
triatriatum, hipoplasia do coracdo esquerdo e estenose
ou atresia aorticady*® e situacfes que levam a um
bloqueio da drenagem linfatica pulmonar (agenesia,

vezes o feto ja nasce morto e mais raramente a criangaestenose ou obstrucéo do duto toracico, compresséo de

consegue sobreviver alguns dias (forma intermediaria),
semanas, meses e até varios anos (forma taréiajle

vasos linfaticos por tumores e trombose da veia
subclavia esquerd®) A associagcdo com derrame

apresentar-se isoladamente, acometendo apenas ogleural € pouco freqiente (17 casos relatadbo¥y®

pulm@es ou fazer parte de uma linfangectasia sisté-

e com derrame pericardico excepcional (apenas um
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caso)®. A evolucdo clinica destes pacientes é de mau computadorizada téraco-abdominal ndo demonstrou
prognostico, pois o tratamento curativo ou mesmo adenomegalias. O hemograma foi normal; a reacédo de
paliativo da doenca é desconhecido, sendo curta a Mantoux foi negativa; as reacdes de fase aguda do soro,
sobrevida. de outras doencas do tecido conectivo (doenca

E nosso propésito apresentar um caso de linfan- reumatdide e lupus eritematoso sistémico) negativas e
gectasia pulmonar congénita (LPC), cuja peculiaridade sorologia para rubéola positiva (titulo de IgG 2221 e
esta na manifestagéo clinica de derrame pericardico, delgM nao reagente)
aparecimento tardio, ndo associado a anomalia cardiaca
congénita e relatar a evolugédo obtida com tratamentos gy
clinico e cirrgico inéditos nesta afeccdo, que foramo |
uso de testosterona e a realizacéo de cerclagem de artéri +
pulmonar.

Os autores prop6em uma nova classificacdo da
doenca.
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RELATO DO CASO

Crianca do sexo masculino, com quatro anos e meio

de idade, branca, brasileira, procedente de Chapeco, Eednm
Santa Catarina, assintomatica até novembro de 1983, 1 j1'
guando apresentou febre e erupgao cuténea. Apos duas LB EA RS
semanas apresentou tosse, dispnéia de carater '",;;iﬁ

progressivo, sendo hospitalizada ap6s 15 dias, por
insuficiéncia respiratéria e insuficiéncia cardiaca direita. Fig- 2 — Eletrocardiograma de entrada—12 derivados—Diminuic&o dos
O exame fisico revelava: peso 16 kg, altura 103 cm, Petenciais elétricos.

presséao arterial 100 x 70 mmHg, freqiiéncia cardiaca
118 bpm. Havia taquipnéia, tiragem intercostal, estase
jugular acentuada, pulso paradoxal, microadenopatia
cervical e inguinal e hipoplasia dos 2°; 3°; 4° e 5°
quirodactilos esquerdos. A ausculta cardiaca apresentava
ritmo regular taquicardico, bulhas hipofonéticas. O
exame dos pulmbes foi considerado normal.
Constatou-se também hepatomegalia de 6 cm e esple-
nomegalia de 3 cm. A radiografia de térax demonstrava
aumento global da area cardiaca e infiltrado pulmonar
intersticial difuso, acentuado, bilateral, com linhas A e
B de Kerley proeminentes (fig. 1). O eletrocardiograma
era normal (fig. 2). O ecocardiograma (modo M) revelou
derrame pericardico volumoso (fig. 3). A tomografia
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Fig. 1—Radiografia antero-posterior do torax—Aumento da area Fig. 3—Ecocardiograma bidimensional de entrada. Eixo longitudinal —
cardiaca e da vasculatura pulmonar bilateral com linhas A e B de Kerley. Regido paraesternal. Derrame pericardico de grande magnitude.




Derrame pericardio devido a linfangectasia pulmonar. 187

Foram administrados diuréticos. Realizou-se pe- normal do auto toracico até a regidao mediastinica, com
ricardiocentese. O liquido era sero-hemorragico, do tipo extravazamento do contraste para esta regido e intersticio
exsudato (alto teor protéico) 90% de linfocitos, com pulmonar, através de multiplos e difusos trajetos fistulosos
bioquimica inespecifica (glicose 88 mg/dl, proteinas 7 g/ com desembocadura normal na veia subclavia esquerda
dl, desidrogenase latica 19, pH7,5) e culturas negativas (fig. 7). Apds 24 horas o desaparecimento do contraste era
para bactérias, fungos e virus. A area cardiaca completo, exceto no intersticio pulmonar, onde per-
normalizou-se (fig. 4). Apesar da reacdo de Mantoux manecia em pequenas quantidades.
negativa foi medicado com isoniazida, rifampicina e
etambutol. O derrame recidivou em duas semanas. Foram
realizadas nova pericardiocentese e biopsia pericardica. O
exame histoldgico evidenciou um processo inflamatorio
cronico inespecifico e ectasias vasculares (fig. 5) foi
instituido tratamento com prednisona (60 mg por dia),
porém, apds 1 més houve recidiva do derrame. Foi
submetido a pericardectomia com biopsia pulmonar. O
estudo anatomo-patolégico demonstrou um processo
inflamatoério crénico inespecifico (fig. 6). Evoluiu com
derrame pleural esquerdo volumoso. A drenagem era
inicialmente sero-hemorragica e posteriormente de
natureza quilosa. A hipétese diagnostica de LP foi
corroborada pela linfografia, que revelou contrastacéo k.
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Fig. 6—Bidpsia pulmonar—processo inflamatdrio cronico inespecifico
. com ectasia vascular.
Realizou-se cateterismo cardiaco. A espessura to-
racica era 14 cm, as pressdes (mmHg) observadas foram
» pressdo média de atrio direito (AD)O, pressao sistdlica
de ventriculo direito (VD) 30, diastdlica inicial de VD
2, diastolica final de VD 8, sistélica de artéria pulmonar
(AP) 27, diastolica de AP 7 e média de AP 15, pressao
meédia de atrio esquerdo 8, sistdlica de ventriculo
esquerdo (VE) 56, diastdlica inicial de VE 2, diastdlica
final de VE 8, sistolica de aorta (Ao) 56, diastdlica de

Ao 40 e média 46 mmHg. A crianca estava desidratada
face a grande expoliacao linfatica pela drenagem pleural
elevada, dai a hipotensao arterial observada. As pressdes
Fig. 4—Radiografia antero-posterior do térax apés pericardiocentese — em VD e AP encontravam-se aumentadas demonstrando

Observa-se a vasculatura saliente hilar, porém melhoria de trama vascular

no campo médio e externo, sem sinais de transudacéo. certo grau de hlpertensao pUImonar'

Introduzida dieta com triglicérides de cadeia mé-
S dia (TCM) a fim de diminuir a drenagem linfatica, po-
Tl L % rém, o tratamento foi ineficaz e a drenagen persistiu
o elevada chegando a 1200 ml por dia, durante um perio-
; do de quatro semanas, levando a hipo-albuminemia
acentuada (1,6%). Submetido, a seguir, a toracotomia
- . exploradora esquerda, observou-se que a superficie pul-
-y monar apresentava-se de coloracdo vermelho vivo, com
v vasos sangiineos e linfaticos ingurgitados, de onde
jorrava linfa hemorragica (fig. 8). Mdltiplas fistulas
" linfaticas de pequeno calibre foram encontradas no
- mediastino, sendo ligadas e foi feita pleurodese com
L talco. No pés-operatdrio desenvolveu quilotérax a di-
\‘ reita e grande congestdo pulmonar com edema agudo
g de pulmé&o. Submetido novamente a intervencéo ci-
rdrgica, apos 36 horas (toracotomia direita) observan-
Fig. 5—Biopsia pericardica que mostra processo inflamatério inespe- do-se yaS(,)s_ linfaticos ectasiados n_a regléo Sprleural
cifico e ectasia vascular. e mediastinica, alguns formando dilata¢cdes saculares
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e cisticas, contendo grande quantidade de linfa (fig. 9).
A linfografia intra-operatdria confirmou ocorréncia de
Linfagectasia. O auto toracico foi ligado a altura do
diafragma, bem como os trajetos fistulosos, tendo sido
também realizada pleurodese com talco.

Fig. 8—Foto da superficie pulmonar obtida durante toracotomia —
Vasos sanguineos e linfaticos mnito ingurgitados.

Fig. 7—Radiografia antero-posterior térax pos linfografia—Extrava-
samento de contraste para regido mediastinica e intersticios pulmonares,
através de trajetos fistulosos.

O quadro clinico continuou de dificil tratamento,
com grande congestdo pulmonar, mesmo com doses
elevadas endovenosas de diurético (furosemida-120 mg) ‘
e dieta com TCM. Como persistisse a ma situacéo
clinica usou-se testosterone na dose de 100 mg. A me-
Ihora clinica foi progressiva, recebendo alta hospitalar
apos duas semanas, em uso de 160 mg de furosemida vig
oral, 50 mg de espironolactona e restricao hidrica de 800
ml, diariamente. Foram administradas mais duas doses
de testosterone (100 mg), com intervalos de 15 a 30 dias.
Conseguiu-se reduzir progressivamente a dose do
diurético para 40 mg por dia num periodo de 41 dias.

O paciente teve vida relativamente normal durante
um ano (classe funcional II-NYHA). Foi tentada a
reducao da furosemida para 20 mg por dia, porém o0s
sinais congestivos pulmonares tornaram-se evidentes. A
administracéo de testosterona foi interrompida pelo
apa_remmento de man!feStagées de lelzagéo (pélos Fig. 9—Foto da superficie pulmonar obtida durante toracotomia —
pubianos e ere¢do peniana) que logo regrediram. Observe-se dilatages saculares e cisticas, com linfa (setas).
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Nos seis meses seguintes, entretanto, ocorreu piorasubpleural e invadindo, depois, todo o parenquima
clinica progressiva, culminando com dois episédios de pulmonar, dividindo-o em multiplos I6bulos, formando os
edema agudo de pulméo (EAP). Foi aumentada a dose doseptos interlobulares. Entre as 122 e 162 semanas o plexo
diurético para 80 mg por dia e introduzido digital e nitrato linfatico ja se encontra teem desenvolvido com a formacéo
isossorbitol. Foi administrada mais uma dose de de grandes troncos linfaticos. A partir dai, comeca um
testosterona (100 mg) obtendo-se amenizacdo do quadroprocesso de regressao na proliferagdo conjuntiva com
Em 4/6/1985 foi hospitalizado para cerclagem de artéria diminuicéo progressiva deste tecido e, consequentemente,
pulmonar. os linfaticos tornam-se menos proeminentes e cada vez

Foi realizada cerclagem da artéria pulmonar direita. mais finos, processo esse que se perpetua até a 202
Durante o ato cirrgico constatou-se linforragia em ambos semana. Na LPC ocorreria uma perda na regulagéo
os pulmdes. Como o resultado néo tivesse sido satisfatério, mitética do tecido conjuntivo, a partir da 162 semana de
o paciente foi recateterizado para verificagcdo do gradiente vida intra-uterina, levando a proliferagéo continua dos lin-
de presséao e da pressao capilar pulmonar. A pressao médidaticos, culminando com o aparecimento de grandes
de AD foi 5 mmHg, sistdlica de VD 50, diastdlica inicial —ectasias linfaticas e formacgdes cisticas ao nascimento.
de VD 0, diastodlica final de VD 7, sistélica de AP 50, Dentre os aproximadamente 113 casos de LPC re-
diastolica de AP 10, média de AP 26, sistdlica de AP direita latados, cerca de 30% tiveram sintomas tardios, sendo que
25, diastolica de AP direita 8 e média de AP direita 17, 22 pacientes eram de idade superior a 1
média de “capilar” pulmonar 9 mmHg. ang10121617.1922252720) paciente mais idoso tinha 48 anos

No pés-operatério apresentou drenagem de liquido e era portador de LPC localizada em um Unico*foBs
quiloso mediastinico durante sete dias e um episddio deindividuos que apresentam a forma difusa, geralmente,
EAP apés a retirada do dreno. Recolocado dreno comtém sobrevida curta apés o inicio dos sintomas
saida de liquido serosanguinolento, sendo tratado comrespiratérios. Os casos de LPC localizada em um ou dois
doses elevadas de diurético endovenoso. Foi administradalobos pulmonares séo curados pela resseccéo do lobo ou
mais uma dose de testosterona (100 mg). Oito dias depoislobos acometidos (9 casos relata#65)*? O porqué da
(trés dias ap0s a retirada do dreno) apresentou novamentenanifestacdo tardia ndo esta esclarecido. Interroga-se
EAP. Realizado novo cateterismo cardiaco, mas as infeccdo como fator causal ou desencadéé&nteutra
pressdes se mantinham exatamente iguais ao cateterismgossibilidade seria a expresséo tardia da doenca apoés
anterior, mantendo um gradiente VD-ADP de 25 mmHg. determinado periodo de laténcia (forma |€ve)

Evoluiu com episodios frequentes de EAP. Houve A anomalia predomina no sexo masculino numa
aparecimento de hipertermia com hemoculturas positivas proporgéo de 1,8?1 A ocorréncia familiar foi relatada
para stafilococus epidermidis e administrados netilmicina uma Unica vez em duas irmés portadoras da forma severa
e cefalosporina. A seguir apresentou EAP aeompanhadoda doenca, com morte prec&ic@ortanto, a existéncia de

de hipotensao arterial ndo responsiva a drogas vasopresum componente genético como fator etiolégico deve ser
soras, insuficiéncia renal aguda e parada cardio-respi- considerado, embora esta possibilidade seja remota.

ratoria e faleceu no 38° dia do pés-operatorio. Geralmente os pais sdo consangiliineos e o periodo de
gestacdo transcorra sem anormalid&8iEsA LPC
DISCUSSAO predomina na raca branca.

Em 30% dos casos, a lm associada a cardio-

A LPC na sua forma precoce é a mais freqliente e patias congénitas (formas secundarfasfem sido
apresenta alta mortalidade nas primeiras horas ap6s odescrita nas cardiopatias que cursam com ORVP e
nascimento, manifestando-se por angustia respiratoria ocasionalmente no canal atrio ventricular comum, na
caracterizada por dispnéia grave e cianose. A afec¢do nadtransposicdo dos grandes vasos da base, nas atresias,
é facilmente diagnosticada pela semelhanca clinica com estenose e insuficiéncia pulmonar, na comunicacao
outras entidades que fazem parte da sindrome de angustianterventricular, na comunicagao interatrial, no ventri-
respiratdria do recém-nascido, como as sindromes daculo Unico, no atrio Unico, na coarctacdo da aorta pré-
membrana hialina, Mikity - Wilson e atelectasia fétal ductal, no canal arterial persistente e na dextrocar-
constituindo na grande maioria das vezes achado dedia***'** Merece destaque sua associacdo com a sin-
autépsia. Por esse motivo, acredita-se que sue incidénciadrome de Noonan (estenose pulmonar, comunicacao
seja na realidade maior, devendo portanto, ser mais umainteratrial, cardiomiopatia hipertréfica e, as vezes, pe-
hipotese no diagnostico diferencial da insuficiéncia quena comunicacao interventricufdt. Os portadores
respiratéria aguda neo-natal. desta sindrome apresentam também maior freqiiéncia de

A etiologia da LPC é obscura. A explicagdo mais anomalias do sistema linfatico, que podem ser
plausivel foi dada por Laurerdgque apontou como causa generalizadas (mais freqlientemente) ou confinadas a um
um desenvolvimento anémalo dos linfaticos pulmonares Unico 6rgdo, em particular pulméo ou intestino. Nesta
durante a vida intrauterina. A partir da nona semana de sindrome a LP ndo parece ser uma conseqiéncia do
gestacdo, o plexo linfatico comeca a se desenvolver asdefeito cardiaco, admitindo-se uma associacao entre a
custas do mesénquima ocupando inicialmente a regidoforma primaria e a cardiopatia congénita.
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Noonan e cdf classificaram a LP em trés grupos: tipo congestivas devem entrar no diagnoéstico diferéhcial
grupo I-LP fazendo parte de uma linfangectasia sistémica; Finas densidades granulares difusas simulam as alteracGes
grupo lI-LP secundéria & hipertensao pulmonar e linfatica encontradas na sindrome de membrana hialina. A
produzidas por anomalia cardiaca com ORVP e grupo associacéo desta sindrome com a LPC ja foi relatada em um
I1I-LP isolada, conseqiiente a um defeito primario no casé’. A sindrome de Mikity-Wilson (hiperaeracéo focal
desenvolvimento dos linfaticos pulmonares. Outra neonatal) € um dos diagndésticos diferenciais mais dificeis.
classificagdo, mais simplista foi dada por Felman &, col A expressao radioldgica desta sindrome varia conforme a
gue dividiram a LP em formas associadas e ndo associadagase. Na fase aguda, o padrdo € do tipo reticulonodular
a cardiopatias congénitas. Apos uma extensa revisdo dedifuso com pequenos focos de aparéncia cistica; na
literatura, notamos as dificuldades que os autores tinham intermedidria, predominam 0S riscos grosseiros
para classificarem de modo satisfatorio seus casos de LP.semelhantes a um leque e a hipertenséo; na fase de
Por esse motivo, propomos uma nova classificagéo: resolucdo, ha desaparecimento dos sinais radiol&gicos

Grupo |-LP priméria ou congénita, como resultado de A ocorréncia de pneumotoérax é rara (5 casos rela-
um defeito na embriogénese linfatica pulmonar, tados)*#*na LPC.
abrangendo dois subgrupos: o 1° faz parte de uma Os derrames cavitarios nao sao freqiientes. Dos 113
linfangectasia sistémica, difusa, havendo presenca ou ndocasos de LP descritos, 17 eram portadores de derrame
de qualquer tipo de cardiopatia congénita (mera pleural. O quilotérax e o quilopericardio que tem origem
associacdo de defeitos); o 2° subgrupo compreende ana LP forma-se a partir de uma drenagem linfatica
forma pulmonar isolada, que pode ser localizada (aco- anémala na cavidade pleural e/ou pericardica constituindo
metendo um ou dois lobos) ou difusa, associada ou ndo aa sindrome do refluxo quiloso pleuro-pericardico. O termo
cardiopatia congénita ndo obstrutiva. refluxo quiloso refere-se a um fluxo retrégrado do quilo

Grupo II-LP secundaria ou adquirida, como con- de seu trajeto normal, através do intestino, cisterna
seqiUéncia de anomalias cardiacas congénitas quequilosa e ducto toracico, até o sistema venoso. Como
apresentam ORVP ou processos obstrutivos do sistemaconseqiiéncia deste defeito linfatico, o quilo pode
linfatico pulmonar. acumular-se em diferentes érgéos, cavidades serosas ou

Todas as formas podem ser de aparecimento precoce,membrad?**%3* O derrame pericardico inicialmente
intermediario ou tardio, com excec¢do da LPC localizada encontrado no caso relatado foi do tipo
gue é sempre tardio. sero-sanguinolento, em vez de leitoso, como era de se

A LPC*2pode também estar associada a anomalia esperar. Este achado juntamente com uma bioquimica
de outros Orgaos e sistemas como rins policisticos, inespecifica do liquido pericardico nos trouxe algumas
displasias renais, agenesia renal, hidronefrose, obstrugdodificuldades quanto a etiologia do derrame. O aspecto
urétero-vesical, ictiose, cretinismo, aracnodactilia, labio sero-sanguinolento pode ser explicado pela intima relagao
leporino, pélato fendido, atresia de es6fago, hiperplasia existente entre os vasos sangiineos e linfaticos, chegando
cistica de vias biliares, diverticulo de Meckel, sindromes algumas vezes a compartilharem de uma mesma
de asplenia, Ehlers-Danlos, Down e Ellis-Van Creveld. paredé?®’, dando origem a uma linfa hemorragica,

O caso que relatamos refere-se a LP na sua forma principalmente se houver hipertensao vetfodsto é
congénita, pois além da presenca de defeito congénito dosparticularmente comum nos recém nascéfdos
quirodéactilos esquerdos todas as causas que podem levar  E importante enfatizar que o cor pulmonale devido a
a ectasias linfaticas foram afastadas. Tratava-se tambémhipertensao pulmonar grave é uma complicacdo a ser
da forma isolada, difusa, ndo associada a anomalia temid&™, bem como a infec¢do pulmohar
cardiaca, de manifestacao tardia, desencadeada A terapia dietética com TCM fundamentou-se na
provavelmente por um processo infeccioso viral (rubéola), possibilidade de se diminuir a formacéo da linfa. Sabe-se
atuando sobre linfaticos previamente mal formados. A que a absor¢gdo dos TCM é feita via veia porta dife-
raridade do caso reside na manifestacdo de derramerentemente dos triglicérides de cadeia longa (TCL), que
pericardico, constituindo-se neste aspecto o segundo casopassam por um processo de esterificacao e formagdo de
relado na literatura. quilomicrons que sdo absorvidos via linfatiéa®™* A

A radiografia pulmonar geralmente ndo permite o formacgédo de linfa seria, portanto diminuida e o derrame
diagnostico diferencial entre uma série de doencas que tenderia a desaparecer. Porém, esta terapéutica de suporte
acometem o sistema respiratorio no periodo neonatal. HAnem sempre € eficaz e algumas intervengdes cirlirgicas
grande semelhanca com os processos infecciososséo necessarias. Quando o quilopericardio é recidivante
intersticiais, habitualmente, de natureza viral. As e ha perigo de tamponamento cardiaco, a pericardectomia
opacidades reticulares difusas em forma de riscos grosseirosdevera ser realizada, porém, é habitual a ocorréncia de
e as densidades lineares horizontais nas periferias das basederrame pleural apos este procedimento. Em nosso caso,
pulmonares (linha B de Kerley)) tdo proeminentes, sdo houve formacdo de grandes derrames que colocavam em
indicativas de linfaticos dilatados, mas sdo muitas vezes risco a vida do paciente. A realizacdo de pleurodese com
indistinguiveis do edema intersticial por hipertensdo talco e ligadura do ducto toracico pareciam ser 0s
venocapilar pulmonar, por isso as cardiopatias congénitas Unicos meios de controla-la. A formacéo de ascite quilosa
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apos a ligadura do ducto € uma complicacao rara e ndo(tronco) tinha sido programada, porém o paciente veio
ocorreu em nosso paciente. E sabido também, que oa falecer antes que pudesse ser desencadeada.

retorno linfatico pode ser restabelecido através do ducto Acredita-se que novas experiéncias com 0s méto-
toracico direito ou via conexdes colaterais linfovenosas dos de tratamento aqui apresentados deverao ser rea-
entre o ducto toracico e o sistema azigos, evitando o lizadas, na tentativa de se encontrar uma solucao efi-

acumulo de linfa na cavidade abdomtfal caz para esta complexa afeccéo.
Diante de uma situacao de dificil manuseio, em
que todos 0s recursos terapéuticos clinico-cirargicos ja SUMMARY
experimentados, anteriormente, tinham sido esgotados,
tentou-se a terapia hormonal com testosterona, The authors report a case of a four-year-old boy

baseando-se em estudos realizados na linfangioleio- with congenital pulmonary lymphangiectasis, not as-
miomatose (LAMj**%* Nesta entidade, que ocorre sociated with cardiac anomaly, with the peculiarities of
exclusivamente em mulheres no periodo reprodutivo, a pericardial effusion as its first clinical manifestation
foi descrita resposta ao tratamento hormonal com and of late presentation.

progesterone. Admite-se que a droga age competitiva- The clinical picture in the follow-up was of difficult
mente com o0s estrégenos, bloqueando-os a nivel demanagement with lung congestion, acute pulmonary
receptores hormonais localizados no tecido muscular edema, recurrent pericardial effusions and cardiac
peribronquiolar, perivascular e perilinfatico pulmonar tamponade.

em portadores desta doenca, inibindo a proliferacéo Several kinds of therapeutic measures were suc-
muscular lisa anormal responséavel pela obstrucdo cessively tried, such as administration of diuretics,
progressiva dos vasos sangiiineos, linfaticos e das viasdietary regimen with medium-chain-triglycerides,
aéreas. Na LAM foram encontrados também receptores thoracic duct ligature and talcum pleurodesis, but all
para glicocorticoides, porém receptores para were ineffective. Some improvement was achieved with
androgenos ainda ndo foram detectados. Em animaisthe use of testosterone. This treatment was interrupted
de laboratério, entretanto, os receptores para andro- as aresult of the side effects. Right pulmonary bandage
genos foram encontrados em pequenas concentracBesvas of no use, probably because of insufficient
em células musculares lisas de parede vascular pulmo-management and the advanced pulmonary disfunction.
naf’. Nao ha dados, porém, que sugiram o papel tera- A new classification of the disease is proposed. This
péutico dos andrégenos em outras doencas pulmonarescase is characterized by its rarity, mainly because of the
com envolvimento linfatico. De qualquer maneira, associated pericardial effusion. It is the second
decidiu-se utilizar a testosterona neste paciente por serreported case with pericardial involvement described
do sexo masculino, pela refratariedade ao tratamento in the world literature.

instituido e pela resposta descrita na LAM. Tendo em
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