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Introduction :

La lymphangioléiomyomatose (LAM) est une affection pulmonaire rare, touchant principalement les femmes en age de
procréer. Elle se caractérise par une proliferation anormale de cellules musculaires lisses, responsable de lesions kystiques
pulmonaires diffuses et des atteintes extra pulmonaires aussi . Nous rapportons le cas d'une patiente dont la LAM a ete révelee

par des pneumothorax recidivants.

Observation:

Patiente de 35 ans, sans antécedents notables, ayant
préesentee trois episodes de pneumothorax spontanés
récidivants, de caractere bilatéral (le dernier épisode en
20186).

Le scanner thoraco abdomino-pelvien a mis en évidence
des lésions kystiques pulmonaires diffuses bilatérales

Discussion

: La lymphangioleiomyomatose est une maladie pulmonaire
rare, progressive, touchant préférentiellement les femmes
jeunes. Elle se caracterise par une proliféeration anormale
de cellules musculaires lisses entrainant la formation de
kystes pulmonaires diffus, responsables de complications
respiratoires frequentes, notamment les pneumothorax

associees a des lesions kystigues réenales.

La spirométrie areveléee un TVO irreversible.

La biopsie pulmonaire chirurgicale realisée en 2017 a
confirmée le diagnostic de LAM.

La patiente a éte mise sous LABA.

L'évolution a été marquee par une aggravation progressive
de la dyspnée sur 2 ans (stade Il de la mMRC a un stade |V
de la mMRC) avec progression des lesions radiologiques
Avec installation d'une insuffisance respiratoire chronique
necessitant 'oxygenothérapie de longue duree.

spontanes récidivants et [linsuffisance respiratoire
chronique, et pouvant s'associer a des atteintes extra
pulmonaires, notamment renales.

Chez notre patiente le diagnostic de LAM a été évoqué
devant la survenue de pneumothorax spontanes
récidivants bilatéraux et vu 'Age jeune, et la présence de
lésions kystiques pulmonaires diffuses au scanner
thoracique, ainsi que les kystes renaux qui constituent un
argument de plus, puis le diagnostic fut confirmeé par la
biopsie pulmonaire

L'evolution respiratoire a été marquee par une
degradation rapide de la fonction ventilatoire elle est
conforme aux données de la littérature.

Le dossier a éte staffe avec des experts a I'étranger avec
décison de mettre la patiente sous inhibiteur de mTOR
(évérolimus 5 mg/j).

Le traitement a éte instaure en 2019. |l a permis une
stabilisation radiologiqgue des lésions kystiques, et la
patiente na plus présenté de nouveaux épisodes de
pneumothorax.

Sur le plan thérapeutique, Les inhibiteurs de mTOR ont
demontre leur efficacité dans le ralentissement de Ia
progression de la maladie, et la stabilisation de la fonction
respiratoire, ainsi que la reduction du risque de recidive
des pneumothorax.

Malgré les avancees théerapeutiques, la LAM reste une
pathologie grave dont lévolution peut conduire a une
S Insuffisance respiratoire terminale. Dans les formes
avancees, la transplantation pulmonaire représente
'option thérapeutique idéal.

Conclusion:

Devant des pneumothorax recidivants avec presence de
lésions kystiques pulmonaires chez une femme jeune, la
LAM doit étre évoquée. Son identification precoce et
'instauration d'un traitement adapté permet de retarder la
progression vers linsuffisance respiratoire terminale et
daméliorer la qualité de vie des patients. La
transplantation pulmonaire demeure l'option de choix dans
les formes evoluees.
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