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Resumo: INTRODUÃ‡ÃƒO: A linfangiomatose Ã© uma doenÃ§a rara do sistema linfÃ¡tico e pode se 
apresentar como linfangiomatose difusa ou linfangiomatose pulmonar difusa. Apresenta etiologia 
controversa. Os sintomas surgem na infÃ¢ncia e variam de acordo com os Ã³rgÃ£os acometidos, 
sendo mais comum o acometimento Ã³sseo e pulmonar. O diagnÃ³stico definitivo Ã© 
confirmado por biÃ³psia. A doenÃ§a Ã© progressiva e o prognÃ³stico ruim. O tratamento ainda 
nÃ£o estÃ¡ bem estabelecido. OBJETIVO: O objetivo Ã© promover o conhecimento sobre a 
doenÃ§a e atentar para seu diagnÃ³stico. RELATO DE CASO: CrianÃ§a de 5 anos de idade, 
masculino, pardo, natural e procedente de Frutal â€“ MG, apresentou diagnÃ³stico de varicela 
complicada com pneumonia. Ao exame apresentava febre e dor torÃ¡cica ventilatÃ³rio-
dependente, desconforto respiratÃ³rio com taquidispnÃ©ia, tiragem intercostal e necessidade de 
O2 complementar, murmÃºrio vesicular reduzido em hemitÃ³rax direito, estertores em bases 
pulmonares e lesÃµes vÃ©sico-papulares em tronco e membros. Antecedente pessoal de 
pneumonia de repetiÃ§Ã£o e bronquite. Raio X de tÃ³rax evidenciando derrame pleural Ã  
esquerda e lesÃµes osteolÃ­ticas em gradeado costal e escÃ¡pulas. Toracocentese com 
secreÃ§Ã£o esbranquiÃ§ada e dosagem de triglicÃ©rides confirmando quilotÃ³rax. TC de 
tÃ³rax, abdome e pelve evidenciando mÃºltiplas lesÃµes osteolÃ­ticas e vÃ¡rios linfonodos 
infrancentimÃ©tricos. BiÃ³psia de linfonodo e osso compatÃ­vel com linfangiomatose. Evoluiu 
com vÃ¡rias recorrÃªncias do quilotÃ³rax e insuficiÃªncia respiratÃ³ria, permanecendo em UTI 
sob intubaÃ§Ã£o orotraqueal. Iniciado tratamento com Sirulimus. Evoluiu com melhora 
clÃ­nica, extubaÃ§Ã£o e realizaÃ§Ã£o de traqueostomia. DISCUSSÃƒO E CONCLUSÃƒO: 
Este estudo mostra achados clÃ­nicos, radiolÃ³gicos e citolÃ³gicos de linfangiomatose 
pulmonar, uma doenÃ§a rara, de evoluÃ§Ã£o progressiva e prognÃ³stico ruim, que exige 
conhecimento para ser diagnosticada. O tratamento adequado ainda nÃ£o estÃ¡ bem 
estabelecido, porÃ©m tem apresentado evoluÃ§Ã£o favorÃ¡vel com uso de imunossupressores 
e corticÃ³ides.
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