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Resumenclinico

Paciente femenino de 18 afios de edad, con el Unico
antecedente de exposicién ocasional a humo de lefa.
Acude al servicio por disnea de esfuerzo de 3 semanas
de evolucion, sin tos.

Diagndstico porimagen

La Tomografia Computada de Alta Resolucion (Figura)
muestra patrén en vidrio despulido con engrosamiento
septal intra e interlobulillar, con patron de “empedrado
loco” (crazy paving). Los datos sefalados enla Tomografia
Computada de Alta Resolucion (TCAR) son altamente
sugestivos de proteinosis alveolar pulmonar, diagndstico
que se corroboré por histopatologia.

Esta enfermedad se caracteriza por el depdsito de
material granular, rico en proteinas y lipidos, en el
espacio aéreo de los pulmones." Aunque puede
encontrarse desde la lactancia, generalmente ocurre
entre los 20 y 50 afios,"?con predominio de varones en
una relacion de 2:1. Su etiopatogenia esta pobremente
entendida, y la mayor parte de las evidencias sugieren
una anomalia en el metabolismo del surfactante, o de su
aclaramiento porlos macréfagos alveolares. Esto podria
ser secundario al acumulo intraalveolar de material PAS
positivo. Algunos estudios demostraron que animales
con ausencia del GM-CSF (granulocyte macrophage-
colony stimulating factor) desarrollaban una enfermedad
pulmonar similar a la proteinosis alveolar.?

Se handescrito 2 formas: una primaria oidiopatica que
ocurre en ausencia de una enfermedad asociada
identificable o predisponente, y una forma secundaria,
provocada o asociada a otra condicién. La forma
secundaria ha sido descrita en diversos estadios clinicos,
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que pueden agruparse en tres grupos: infecciones del
pulmén, procesos hematolégicos malignos u otras
condiciones que alterenlarespuestainmune del paciente,
ylaexposicion a polvos minerales o quimicos inhalados.

Figura. TC de alta resolucién: patrén en vidrio despulido, con
engrosamiento septal, patrén en empedrado loco “crazy paving”
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Aproximadamente un tercio de los pacientes son
asintomaticos, y el resto puede presentar sintomas, de
los cuales el principal es la disnea de esfuerzo,
generalmente progresiva y no asociada a ortopnea. El
segundo hallazgo mas comun es la presencia de tos,
generalmente no productiva. Ocasionalmente se
acompana de dolor pleuritico. La fiebre indica infeccion.
Al examen fisico pueden auscultarse crepitantesfinos, y
enalgunos casos se observan dedos hipocraticos, aunque
son datos inespecificos.

La telerradiografia de torax, tipicamente muestra
ocupacion bilateral y simétrica del espacio aéreo, conun
patron acinar mal definido, que en ocasiones puede ser
idéntico al edema pulmonar.’ Ayuda en la diferenciacion
que en la proteinosis alveolar pulmonar no hay derrame
pleural, cardiomegalia, engrosamiento cisural olineas B
de Kerley, aunque estas ultimas se han descrito, en una
probable relacion con obstruccion linfatica.! Es raro
encontrarlinfadenopatia.®

En tomografia computada es importante la aplicacion
de cortes de alta resolucion en los cuales se observa un
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patrén de vidrio despulido, de distribucion geogréfica,
reflejando la presencia de material proteinaceo. Tipicamente
hay engrosamiento septal interlobulillar e intralobulillar, sin
distorsion de la arquitectura® que dan una forma poligonal
que ha sido llamada patrén en “empedrado loco” (crazy
paving) (Figura). Aunque este patron es altamente sugestivo
de proteinosis alveolar.* no es patognomonico, ya que
pueden encontrarse patrones similares enlaneumonia por
P. carinii y en sarcoidosis® o en el SDRA, neumonia
intersticial usual y aguda, y en forma localizada en el
carcinoma bronquioloalveolarylaneumoniallipoidea.
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