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Resumo: A linfangioleiomiomatose pulmonar (LAM) é considerada uma doença rara, com predileção de 
acometimento em mulheres durante período reprodutivo, principalmente entre a terceira e quarta 
década de vida. A doença é atualmente reconhecida com uma neoplasia de baixo grau e se 
caracteriza por proliferação de células musculares lisas atípicas no parênquima pulmonar. 
Dispneia, pneumotórax recorrente e tosse seca são as manifestações clínicas mais comuns. Em 
exames de imagem, é notada comumente a existência de hiperinsuflação, infiltrado intersticial 
reticulonodular e cistos de diferentes tamanhos em topografia pulmonar. A presença 
concomitante de angiomiolipomas pode ser verificada em alguns pacientes. Tais achados, quando 
associados ao quadro clínico característico, falam a favor do diagnóstico de LAM, sendo possível 
a confirmação pela histopatologia. A despeito das diferentes formas de tratamento existentes para 
a LAM, ainda não existe medida curativa para a doença. Em geral, os pacientes evoluem com 
contínua deterioração da função pulmonar, com predomínio de um distúrbio ventilatório 
obstrutivo que deve ser diferenciado de outras afecções mais prevalentes, como asma e doença 
pulmonar obstrutiva crônica. Neste trabalho, relata-se um caso de paciente em idade pediátrica, 
com presença de achados clínicos e radiológicos compatíveis com o diagnóstico de LAM, ainda 
que fora da faixa etária usual de acometimento da doença.
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