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CASO CLINICO:

Paciente mujer de 35 anos de edad.
Concurre por disnea CF Il-Ill, con episodios recurrentes de tos seca.

Refiere pérdida de peso (aproximadamente 8 kg en un afio) sin
causa aparente.

Ex tabaquista de 25 p/y.

Niega otros antecedentes.



Fig. 1. Tomografia axial computada de torax en inspiracion maxima (ventana pulmonar). Se observa areas
parcheadas con densidad en vidrio esmerilado asociado a engrosamiento de los septos, adoptando patrén de
empedrado. Proteinosis alveolar.



CASO CLINICO:

La paciente intercurre con multiples recaidas de su enfermedad de
base a lo largo de los siguientes 4 anos, presentando con cada
concurrencia deterioro de su estado general y menor respuesta
clinica al lavado alveolar y tratamientos farmacologicos.

Se decide realizar nueva tomografia de control para realizar
comparacion con estudios previos.



Fig. 2. Tomografia axial computada de térax en inspiracion maxima (ventana pulmonar) de la misma paciente realizada 4 afos
después. Opacidades parcheadas con densidad en vidrio esmerilado asociadas a engrosamientos septales, adoptando cierto
patron de “crazy-paving”. En la actualidad se suma como hallazgo opacidades consolidativas bilaterales asociadas a tractos
fibroticos y prominencias bronquiales. Al diagndstico ya conocido de proteinosis alveolar se le agrega el de neumonitis por
hipersensibilidad y fibroelastosis pleuropulmonar.



Fig. 3. Reconstrucciones coronales de Tomografia Computada de Térax en inspiracion maxima (ventana Pulmonar) de la misma
paciente. Se puede observar que al patrén de “crazy-paving” se suman opacidades consolidativas bilaterales asociadas a tractos
fibréticos y prominencias bronquiales. Dadas las caracteristicas tomograficas y los hallazgos clinicos de la paciente, se plantéa el
diagndstico de Proteinosis Alveolar con una entidad de base asociada (Neumonitis por Hipersensibilidad - Fibroelastosis
Pleuropulmonar).



Fig. 4. Tomografia axial computada de torax en inspiracion maxima (ventana mediastinica) de la misma paciente. Imagenes
mediastinales aumentadas de tamafio, de aspecto reactivo. Se puede apreciar aumento del didmetro de la arteria pulmonar, en
relacidn a signos de Hipertension.
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Discusion
La proteinosis alveolar es un sindrome caracterizado por

acumulacion del surfactante pulmonar en alveolos y
bronquiolos terminales.

Entre sus causas se enumeran la autoinmune
(aproximadamente 90%), secundaria a enfermedades que
alteran el numero o funcion de los macrofagos alveolares
(hematoldgicas, mesotelioma, enfermedades autoinmune,
inmunodeficiencia, o exposicion a toxicos inhalantes), y causas
hereditarias/congénitas.
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Discusion
Entre los diagndsticos diferenciales deberan tenerse en cuenta
aquellas entidades que pueden producir un patréon de “Crazy-
Paving”, tales como edema pulmonar, sindrome de distrés
respiratorio agudo, hemorragia alveolar, o infeccion por
Pneumocystis jirovecii (PJP, anteriormente denominado PCP),
etcétera. Por lo tanto, los hallazgos clinicos y los antecedentes

son fundamentales para guiar hacia una presuncion
diagnostica.

Al realizar un lavado alveolar se suele observar un fluido turbio
y lechoso, con sedimento espeso, rico en fosfolipidos y
surfactante.



Discusion
Al presentar los pacientes en general un curso subagudo — croénico,
el arribar al diagndstico suele ser lento.

Entre los signos y sintomas mas frecuentes se encuentran la disnea,
tos, fatiga y pérdida de peso, pudiendo existir episodios de fiebre.

El tratamiento esta dado principalmente por el lavado alveolar,
aunque puede ser necesario recurrir a otros tales como rituximab y
plasmaféresis.

Ante la falta de respuesta al tratamiento y empeoramiento del
estado general, debera sospecharse su asociacion con otras
etiologias, siendo imprescindible correlacionar con historia de
exposicion, aparicion de nuevos datos clinicos y estudios de
laboratorio segun la sospecha. En ciertos casos, los pacientes
pueden necesitar un trasplante pulmonar como unica alternativa
terapéutica.
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