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CASO CLINICO

Se presenta el caso de una paciente de 66 anos con
diagnadstico de enfisema pulmonar fenotipo ZZ (déficit
de alfa 1 antitripsina) quien se encuentra en
tratamiento con recambio enzimatico.

Actualmente asintomatica.

Ex tabaquista de 10 py.

Sin otro antecedente respiratorio.















Hallazgos tomograficos

En los cortes axiales (Fig 1y 2) y coronales (Fig 3) de la
ventana de parénquima se observan incipientes signos de
enfisema centrilobulillar. Signos de enfisema panlobar en
LM, lingula y segmentos basales de ambos |6bulos
inferiores. Se asocian a prominencias bronquiales con
discreto engrosamiento parietal concéntrico y atelectasias
laminares peribronquiales, de aspecto inflamatorio
cronico.

Se realizd un postprocesamiento de las imagenes con la
aplicacion COPD (Fig 4) donde se visualiza con color rosa y
rojo las areas de enfisema (flechas).



Discusion

El déficit de alfa 1 antitripsina es |la enfermedad genética
potencialmente mortal mas frecuente en el adulto, aunque
infradiagnosticada.

Existen distintos fenotipos, el ZZ es el asociado a enfermedades
pulmonares.

En todo paciente con EPOC debe realizarse su cuantificacion sérica.

El desarrollo del enfisema es favorecido por las bajas
concentraciones plasmaticas y tisulares de alfa 1 antitripsina,
insuficientes para proteger el tejido conectivo del pulmoén de los
efectos destructivos de las proteasas.

También se asocia a riesgo aumentado y progresion de algunos
canceres, dentro de ellos el pulmonar.

Clinicamente se manifiesta con disnea.



El enfisema se caracteriza por engrosamiento anormal de
los espacios aereos distales a los bronquiolos terminales,
acompanado de cambios destructivos en las paredes
alveolares.

Se clasifica en centrolobulillar, paraseptal y panlobar.

El enfisema panlobar es el que se asocia al déficit de alfa
1 antitripsina, y se caracteriza por la destruccion uniforme y
no selectiva de todo el espacio aéreo en ambos pulmones.

Cada lobulillo secundario pulmonar se ve afectado de
manera uniforme desde su centro hasta su periferia.

En la TC se puede identificar importante destruccion del
parénquima pulmonar con importante enfisema a
predominio de las bases. Una cuarta parte de los casos

tiene bronquiectasias asociadas.
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