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Varon de 37 anos atendido en otro centro por episodios ocasionales
de disnea e hiperreactividad bronquial, de meses de evolucion, con
consolidaciones pulmonares bilaterales en la radiografia de térax.
Las consolidaciones persistieron a pesar del tratamiento antibiotico
y esteroideo.

El hemograma era normal, las pruebas inmunoldgicas y el estudio
microbiologico fueron negativos.

La biopsia transbronquial no fue concluyente.

Antecedentes personales: exfumador (desde el inicio del cuadro).
Alergia al pelo de perro y de gato. No antecedentes de exposicion a
sustancias toxicas.

Sin antecedentes familiares de interés.

Se decide traslado a nuestro centro para realizar una biopsia
pulmonar abierta. Antes de realizarla se repiten la radiografia y la
TC de torax.



Figura 1: RX de torax PA



Figura 2: TC de torax con ventana de pulmon,
cortes axiales



Figura 3: TC de térax con ventana de pulmon,
corte axial y reconstruccion coronal



Figura 4: TC de torax con ventana de pulmon,
corte axial, detalle del patron pulmonar



izquierda) y

(

r

J 4

orax en inspiracion

TC de 't

Figura 5

n (derecha)

espiracion



« RX de torax (Figura 1): Opacidades
pulmonares bilaterales de predominio

central y basal aunqgue mas extensas en el
pulmon izquierdo



 TC de torax (Figuras 2-5). Extensas areas
de atenuacion en vidrio deslustrado
asociadas a engrosamiento de los septos
Inter e intralobulillares, lo que ocasiona un
patron en empedrado o "crazy paving’;
ademas, en espiracion se observa alguna
zona de atrapamiento aereo en las bases.
No se ven areas de distorsion de la
arquitectura pulmonar ni signos de fibrosis
asociados al patron en empedrado.



Diagndstico diferencial del patron en empedrado:

* Infecciones: Neumonias por Pneumocystis jirovecii y
viricas

e Tumores: Adenocarcinoma invasivo mucinoso. Presenta

un crecimiento lepidico y preserva la arquitectura
pulmonar

« Inhalatorias: Neumonia lipoidea (consolidaciones con
valores de atenuacion grasa)




Diagndstico diferencial del patron en empedrado:
|diopaticas:

Proteinosis alveolar

Neumonia intersticial no especifica: El vidrio
deslustrado de predominio basal se asocia, en
mayor o menor grado, a signos de fibrosis periférica.
Pueden estar respetada las zonas subpleurales

Neumonia intersticial descamativa: Vidrio
deslustrado de predominio basal que puede asociar
engrosamiento de septos inter e intralobulillares

Neumonia intersticial aguda: Patron en empedrado
en la fase descamativa, cuadro clinico mas grave



Diagndstico diferencial del patron en empedrado:
|diopaticas:

Neumonia organizada: Suele presentar
consolidaciones parcheadas, bilaterales, que
pueden ser periféricas. El patron en empedrado es
poco comun.

Neumonia eosindfila cronica: Suele manifestarse
con consolidaciones y/o vidrio deslustrado de
localizacion periférica en los Iobulos superiores; el
engrosamiento de septos asociado es raro.

Sarcoidosis: Suele haber microndédulos de
distribucion perilinfatica, que pueden asociarse a un
patron en empedrado.



Diagnostico diferencial del patron en empedrado:

 Edema pulmonar cardiogeénico.
* Distrés respiratorio del adulto.

« Hemorragia pulmonar: Vasculitis, hemosiderosis
pulmonar idiopatica, farmacos, toxicos y tumores.



Dados los hallazgos en la TC toracica y la evolucion
clinica del paciente se decide realizar una nueva
broncoscopia con lavado broncoalveolar (LBA) vy
biopsia transbronquial (BTB).

Fibrobroncoscopia: Abundantes secreciones
seromucosas en ambos pulmones.

LBA: Liquido lechoso, mas intenso en la ultimas
alicuotas. Estos hallazgos son sugerentes de
proteinosis alveolar.

‘BTB: Deposito granular en las luces alveolares PAS+,
signos de inflamacion e hiperplasia neumocitica.

Ante estos hallazgos no se realiza una biopsia
quirurgica



Proteinosis alveolar



En la fotografia se observan las cinco primeras alicuotas del LBA
ordenadas de la primera a la quinta (de izquierda a derecha), donde
se aprecia un liquido lechoso progresivamente mas denso, lo que es

sugerente de proteinosis alveolar.



La proteinosis alveolar es una enfermedad poco
frecuente (incidendia de 0,36 casos por millon de
habitantes/ano) que se da en adultos entre los 20 y 50
anos.

Se produce una ocupacion de los alveolos por un
material proteinaceo, rico en lipidos, que presenta
positividad con la tincion mediante el acido periodico de
Schiff (material PAS-positivo) y una reaccion
inflamatoria del intersticio adyacente. Se debe a un
defecto en el recambio del surfactante pulmonar.

Sintomas mas frecuentes: disnea y tos seca de
semanas o0 meses de evolucion.

|diopatica en el 90% de los casos, pero se ha descrito
una clara relacion con el tabaco.



Radiologicamente suele manifestarse con un
patrén bilateral y difuso en vidrio (debido a la
ocupacion parcial del alveolo por el material
proteinaceo), con engrosamiento de los
septos intra e interlobulillares superpuesto
(patron en empedrado).

El diagnostico se realiza mediante el lavado
broncoalveolar.

Tratamiento: Lavado broncoalveolar completo
de ambos pulmones con suero salino.



Mostrar un caso tipico de Proteinosis alveolar con
extenso patron en empedrado bilateral y sin
signos de fibrosis.

Recordar que se diagnostica mediante lavado
broncoalveolar con broncoscopia, por lo que hay
gque tenerlo en cuenta para evitar biopsias
quirdrgicas innecesarias.
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