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Resumo: INTRODUAZTAfO: A linfangiomatose A© uma doenA8a rara do sistema linfAjtico e pode se
apresentar como linfangiomatose difusa ou linfangiomatose pulmonar difusa. Apresenta etiologia
controversa. Os sintomas surgem nainfA¢ncia e variam de acordo com os A3rgA £os acometidos,
sendo mais comum o acometimento A3sseo e pulmonar. O diagnAsstico definitivo A©
confirmado por biA3psia. A doenA8a A© progressiva e o prognAsstico ruim. O tratamento ainda
nA£o estAj bem estabelecido. OBJETIVO: O objetivo A© promover o conhecimento sobre a
doenAS8a e atentar para seu diagnA3stico. RELATO DE CASO: CrianA8a de 5 anos de idade,
masculino, pardo, natural e procedente de Frutal &€ MG, apresentou diagnAsstico de varicela
complicada com pneumonia. Ao exame apresentava febre e dor torAjcica ventilatArio-
dependente, desconforto respiratAsrio com taguidispnA®©ia, tiragem intercostal e necessidade de
02 complementar, murmA%io vesicular reduzido em hemitA3ax direito, estertores em bases
pulmonares e lesApes vA©sico-papulares em tronco e membros. Antecedente pessoa de
pneumonia de repetiASA£0 e bronquite. Raio X de tA3rax evidenciando derrame pleural A
esquerda e lesApes osteolA-ticas em gradeado costal e escAjpulas. Toracocentese com
secreA8A£0 eshbranquiASada e dosagem de triglicA©rides confirmando quilotA%rax. TC de
tAsrax, abdome e pelve evidenciando mAdtiplas lesApes osteolA-ticas e VAijrios linfonodos
infrancentimA®tricos. BiA3psia de linfonodo e 0sso compatA-vel com linfangiomatose. Evoluiu
com VAjrias recorrAancias do quilotAsrax e insuficiAancia respiratAdria, permanecendo em UT]
sob intubaASA£0 orotraqueal. Iniciado tratamento com Sirulimus. Evoluiu com melhora
clA-nica, extubaA8SA£o e realizaA8A£o de tragueostomia. DISCUSSAfO E CONCLUSAfO:
Este estudo mostra achados clA-nicos, radiolA3gicos e citolA3gicos de linfangiomatose
pulmonar, uma doenA8a rara, de evoluUASA£o progressiva e prognAsstico ruim, que exige
conhecimento para ser diagnosticada. O tratamento adequado ainda nAfo estAj bem
estabelecido, porA©m tem apresentado evoluASA£o favorAjvel com uso de imunossupressores
e corticA% des.
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