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La proteinosis alveolar pulmonar (PAP) es una enfermedad que entra en el gran nime-
ro de patologias pulmonares intersticiales, con una baja incidencia y prevalencia a nivel
mundial. Consiste en un acimulo de material proteindceo derivado del surfactante que
se genera por diferentes causas (primaria, secundaria, congénita y no clasificada), den-
tro de las cuales la causa autoinmune o primaria es la mds frecuente. Su tratamiento de
eleccion es el lavado pulmonar total, con mejoria segun el grado de afectacién y avance
de la enfermedad. En la actualidad, hay nuevas terapias y otras que estdn en estudio,
pero en paises en vias de desarrollo muchas veces no se encuentran disponibles. Pre-
sentamos el caso de una paciente femenina de 32 afos de edad que se presentd en in-
suficiencia respiratoria tipo 1 y debutando con PAP.
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Abstract

Pulmonary Alveolar Proteinosis (PAP) is a disease that belongs to the large number of
interstitial lung pathologies, with a low incidence and prevalence worldwide. It consists
of an accumulation of proteinaceous material derived from surfactant, which is genera-
ted by different causes (primary, secondary, congenital and unclassified), within which
the autoimmune or primary cause is the most frequent. Its treatment of choice is total
lung lavage, with improvement depending on the degree of involvement and progres-
sion of the disease. Currently, there are new therapies and others that are being stu-
died, but in developing countries they are often not available. We present the case of
a 32-year-old female patient who presented with type 1 respiratory failure and debu-
ting with PAP.

Keywords: pulmonary alveolar proteinosis, lung lavage.
Caso clinico
La proteinosis alveolar pulmonar (PAP) corresponde a una enfermedad intersticial difusa Unica.

Como caracteristica patoldgica, encontramos el acimulo de una cantidad excesiva y anormal
de material proteindceo rico en lipidos, derivado del surfactante, en los espacios aéreos alveola-
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res y en ocasiones a nivel de la via aérea periférica, en donde el intersticio pulmonar permanece
relativamente normal.! La PAP es una enfermedad extremadamente infrecuente. Segun varios
informes de casos y series, la incidencia mdxima de PAP es entre los 30 y 40 afios, y se presen-
ta predominantemente en hombres. En estudios previos, la prevalencia de PAP se estimé en 3,7-
6,9 por millén de habitantes y la incidencia se estimé en menos de 1 persona por millén de ha-
bitantes en riesgo; sin embargo, todavia hay datos limitados sobre la prevalencia e incidencia
de PAP.2 La evolucidn es variable, abarca desde la resolucidn espontdnea hasta la insuficiencia
respiratoria grave y la muerte.3 Presentamos el caso de una paciente femenina que se presen-
16 con insuficiencia respiratoria tipo 1 y debutando con proteinosis alveolar pulmonar. Se le rea-
lizé lavado pulmonar total, técnica adn no estandarizada y poco estudiada por la rareza de es-
ta enfermedad, lo que hace que todo nuevo caso de proteinosis tratado con esta técnica sea de
relevancia cientifica.

Descripcion del caso

Paciente femenina de 33 afios, ama de casa, de Honduras, sin enfermedades previas, no fu-
madora, con historia de disnea progresiva de 3 afios de evolucidn, de medianos esfuerzos has-
ta el reposo, acompanada de tos seca, sin predominio de horario y sintomas constitucionales de
igual tiempo. Ademds, 3 episodios de esputo hemoptoico el afio previo. Se presentd a la emer-
gencia del Instituto Cardiopulmonar por deterioro clinico. Al examen fisico, afebril, taquicdrdi-
ca, taquipneica, sin uso de musculatura accesoria, con saturacién 94%, con FiO, 28%, y dismi-
nucién del murmullo vesicular bilateral, sin estertores. Ademds, presencia de acropaquias en 4
extremidades, resto del examen fisico no contribuyente. Laboratorialmente, hemograma con li-
gera leucocitosis, quimica sanguinea y examen general de orina dentro del rango normal. Gaso-
metria arterial con FiO, 21% Ph: 7.39, PCO,: 30 mmHg, PO,: 46 mmHg, HCO,: 18,3 mmol/L, SO,
82%, lactato: 0,63 mmol/L. Se le realizé Rx de térax (Figura 1) que demostré radioopacidades
difusas bilaterales con patrén reticulonodular. Tomografia de térax de alta resolucién (Figuras 2
y 3) que mostro patrdn reticular bilateral o empedrado difuso. Se le solicité ecocardiograma que
no presentaba alteraciones. Dentro de su abordaje, ademds, se le solicitaron pruebas autoinmu-
nes, antigeno de Covid-19, prueba rdpida VIH y pruebas tiroideas, todos dentro de pardmetros
de la normalidad. Espirometria no valorable ya que la paciente fue incapaz de realizarla. Prue-
ba de caminata de 6 minutos logrando hacer 333 metros (539 metros para su edad). Se deci-
dié realizar broncoscopia mds lavado bronquial y toma de biopsias transbronquiales y se encon-
traron secreciones hialinoamarillentas tipo lechoso, aumento de la vascularidad e hiperemia de
mucosa bronquial. (Figura 4). Dentro de resultados microbioldgicos del lavado bronquial: cultivo
por hongos y bacterias negativos, GeneXpert negativo, biopsia transbronquial sin alteraciones
histoldgicas, citologia negativa por malignidad, pero se encontré abundante material proteind-
ceo que mostro positividad con la coloracién PAS (dcido peryddico de Schiff) (Figura 5) y macré-
fagos con intenso color fucsia en su citoplasma, compatible con PAP. Se decidio realizar lavado
pulmonar total en dias separados en quiréfano, con vigilancia de volimenes y resistencias pul-
monares mediante ventilador mecdnico. Primero el pulmdn derecho, administrando 8 litros y, 24
horas después, el pulmdn izquierdo con 11 litros, extrayendo liquido el cual fue aclarando pro-
gresivamente (Figura 6), con volumen residual de 200 y 100 ml, respectivamente. Procedimiento
sin complicaciones. Con rayos X de térax control (Figura 7) que evidencid disminucién de las ra-
dioopacidades. Se decidié dar el alta con oxigenoterapia domiciliaria, con valoraciones siguien-
tes por la consulta externa de neumologia para su evolucidn satisfactoria.
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Figura 1.
Primera Rx de térax que muestra radioopacidades difusas bilaterales con patrén reticulonodular con predo-
minio dos tercios inferiores de ambos campos pulmonares.

Figura 2.
TACAR corte coronal que muestra hiperdensidades reticulares gruesas apicales, con vidrio despulido difuso y
patron en empedrado "crazy paving" en bases

ISSN 2953-3414
Respirar 2024; 16 (4): 426



CASO CLINICO/ S.Sosa, G. Zaldivar Aparicio, J. C. Rodriguez, et al.
Proteinosis alveolar pulmonar. Reporte de caso

Figura 3.
TACAR corte axial que muestra engrosamiento de septos interlobulillares asociado a patrén en vidrio despuli-
do o patrén en empedrado "crazy paving"

Figura 4.
Broncoscopia que muestra secreciones hialino-amarillentas tipo lechoso, aumento de la vascularidad e hipe-
remia de mucosa bronquial, y manchas antracéticas de bronquios segmentarios
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Figura 5.
Citologia de lavado bronquial que muestra abundante material proteindceo mostrando positividad con la colo-
racion PAS

Figura 6.
Lavado pulmonar total de pulmén derecho después de 8 litros de SSN 0,9% a 37°C que muestra aclaramiento
progresivo del liquido extraido

Figura 7.
Rx térax posterior al lavado pulmonar total bilateral que muestra disminucién de las radioopacidades bilatera-
les en comparacién con estudio radiolégico inicial
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Discusion

La PAP forma parte de un espectro de trastornos de la homeostasis del surfactante (depuracién
y produccion). Los trastornos de eliminacién de surfactante son causados por la interrupcién de
la sefalizacidn del factor estimulante de colonias granulocito-macréfagos GM-CSF (PAP prima-
ria) o por una enfermedad subyacente que altera las funciones de los macréfagos alveolares, in-
cluido el catabolismo del surfactante (PAP secundaria).* También estd la causa congénita por
defectos en el metabolismo. En nuestro caso, se sospechd causa primaria autoinmune por ser la
mds comun; no se pudieron enviar anticuerpos contra GM-CSF para confirmar ya que no conta-
mos con dicho examen en nuestro pais. Con respecto al motivo de consulta, por lo general, los
pacientes acusan disnea de esfuerzo y tos (que puede o no ser productiva).’ En una cohorte de
248 pacientes con PAP autoinmune en Japdn, Inoue et al.® reportaron que el sintoma mds fre-
cuente fue la disnea sola durante el ejercicio (39% de los pacientes), sequido por tos acompa-
fnada de disnea (10,8%) y solamente tos (9,9%). La hemoptisis no fue reportada en esta serie. El
32% fue asintomdtico. En nuestro caso, la paciente presentd disnea y tos seca, ademds de epi-
sodios esporddicos de hemoptisis, sintoma que es raro en PAP; al igual que la pérdida de pe-
so y demds sintomas constitucionales que también presentd, lo que tiene que llevar a pensar en
otras posibilidades diagndsticas. Cldsicamente, en los rayos X se observa una apariencia de ala
de murciélago con prominencia hiliar central, que puede progresar a infiltrados confluentes que
pueden involucrar todos los l6bulos.3” La tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR)
de térax es obligatoria si existe sospecha de PAP, para identificar el patrén radioldgico peculiar
conocido como “pavimento loco” o en empedrado. Pueden estar presentes dreas de consolida-
cién con broncogramas aéreos ademds de la opacificacidn en vidrio esmerilado.® En nuestro ca-
so, presentd en rayos X un patrén reticulonodular bilateral que no es el patrén mds comun, pero
si presentd patrén en empedrado que es frecuente en la PAP autoinmune. Este patrén no es pa-
tognomanico de PAP y ocurre en muchas otras afecciones.® El lavado pulmonar completo o to-
tal (LPT) es la terapia estdndar actual para la PAP y se ha demostrado que mejora el prondsti-
co, es efectivo en casi el 85% de los pacientes.l® Debido a la rareza de la enfermedad y la falta
de ensayos aleatorios, no existen pautas especificas para la técnica de realizacién del LPT y ca-
da institucidn tiene su propio protocolo con ligeras variaciones.!* Se ha visto que el lavado bila-
teral secuencial puede ser seguro,'? sin embargo, en la mayoria de los centros se suele realizar
en dias separados por cada pulmon, con un tiempo promedio entre ellos de 3 semanas.* En el
presente caso, se realizé lavado pulmonar total de cada pulmdn en dias separados con 24 horas
de diferencia. Por la buena evolucién de nuestra paciente con el primer lavado, se tomé la deci-
sidn de solo esperar el tiempo mencionado. El lavado pulmonar total se asocia con efectos ad-
versos y, ademds, el 15% de los pacientes no mejora y el 10% de los pacientes necesita lavados
pulmonares completos repetidos.'® En nuestro caso, solo presentd febricula posterior al proce-
dimiento, sin otras complicaciones. Debido a la falta de ensayos clinicos aleatorios, no se puede
determinar la verdadera eficacia terapéutica del LPT.X! Se han producido avances en tratamien-
tos alternativos o complementarios, como la administracion de GM-CSF, rituximab, plasmafére-
sis o trasplantes de células madre, sin embargo, la mayoria de estos tratamientos se basan en
los resultados obtenidos en series de casos, mds que en ensayos clinicos aleatorizados.** Nues-
tra paciente no se abordd con otros tratamientos por falta de disponibilidad.

Conclusion

La proteinosis alveolar pulmonar tiene una incidencia baja en la poblacidn, lo que genera mu-
chas dudas en su abordaje, principalmente en el tratamiento. Discernir y hacer un buen diagnds-
tico diferencial cuando se nos presentan estos casos es clave para no generar dano en el pacien-
te, al administrar diferentes manejos terapéuticos innecesarios. Hacer un diagndstico oportuno
puede mejorar la supervivencia y la calidad de vida de estos pacientes. Se necesitan mds estu-
dios, principalmente ensayos clinicos que nos puedan orientar en el mejor tratamiento disponible
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para cada tipo de proteinosis. Sin embargo, al dia de hoy la mejor opcidn sigue siendo el lava-

do pulmonar total, por lo que cada caso clinico nuevo sirve para ir afinando detalles de la mejor

manera de realizarlo.
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