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Fig. No.1:

Radiografia de admision. Muestra infiltrado bilateral difuso
en lobulos inferiores, alveolar e intersticial predominando el
componente intersticial. Se observa disminucién del volu-
men pulmonar,

Paciente: D. A. B. B. Raza: Mestiza. Edad: 39 afios. Ocu-
pacion: Quehaceres Domésticos. Procedencia: Santiago Ro-
drfguez. Residencia: Cienfuegos, Santiago. Estrato Socio-
economico: Bajo. Estado Civil: Casada.

Antecedentes personales patolégicos: Sarampién, Varice-
la, Crisis Asmatiforme.

G 7 P6 AO Cl. Se le hizo Salpingoclasia al mismo tiempo
de la Cesdrea y se confiesa sana hasta hace un afo.

* Neumélogo. Jefe del Servicio de Pneumologia, Hospital
Regional Universitario ““Lic. José Maria Cabral y Bdez",
Aydte. del Servicio de Pneumologia del Hospital “Presi-
dente Estrella Ureiia” IDSS. Profesor Coordinador de
Ensefianza de Pneumologia, Madulo Tuberculosis,
Universidad Catdlica Madre y Maestra.

o Médico Pasante, Hospital “Presidente Estrella Urefia”
IDSS. Santiago.

+ Residente de Cirugia. Hospital Regional Universitario

Fig. No.2:
Radiograffa al ser dada de alta. Se nota mejorfa de la pa-

ciente con gran disminucién de los infilfrados alveola-
res.

Inicia su padecimiento con Disnea a grandes esfuerzos
que fue progresando hasta ser de pequefos esfuerzos, y ex-
pectoracién que ella define como “blanca espumosa”.

Se le hizo el diagnéstico de T.B. Pulmonar y recibi6 Es-
treptomicina, Etambutol e Insoniacida por tres meses, agre-
gdndose después Rifampicina, asi como también Prednisona
y Metoxipropiosin sédico como anti-inflamatorio. A pesar
del tratamiento antituberculoso instalado, la paciente no
mejora, por lo que acude a la consulta de Pneumologfa del
Hospital Regional Universitario “José Maria Cabral y
Baez".

“Lic. José Maria Cabral y Bdez” (Afio 1).

++ Aydte. Cirugfa Hospital Regional Universitario, “Lic.
José Marfa Cabral y Baez", Profesor de la UCMM,

** Departamento de Anatomia Patol6gica, Hospital Regio-
nal Universitario “Lic. José Maria Cabral y Bdez".

oo Jefe del Servicio de Radiologfa, Hospital Regional Uni-
versitario “Lic. José Marfa Cabral y Bdez"”. Profesor de
laUCMM.
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Aquf se presenta con disnea a pequefios esfuerzos, apre-
cidndosele ansiosa y taquipnéica superficial, con frecuencia
de 44 respiraciones por minuto.

Auscultacién revel6 estertores crepitantes en ambos 16-
bulos inferiores; rufdos cardfacos regulares, frecuencia ven-
tricular de 96/m., con un segundo ruido pulmonar aumen-
tado.

Habfa hipocratismo digital. Se le hizo radiografia del
térax. (Fig. No.1).

Se hizo el diagnéstico de Padecimiento Pulmonar Bila-
teral Difuso de Etiologia a Precisar.

El estudio de los gases arteriales en sangre mostrd Pa 0o
de 63 mm, de Hg., Pa CO2 de 44, Ph de 7.45, bicarbonato
de 31, CO7 total de 32.

Las pruebas funcionales respiratorias mostraron trastor-
nos restrictivos severos y discretos problemas obstructivos
periféricos.

El electrocardiograma mostré taquicardia sinusal de
110/m. crecimiento discreto de la aurfcula y ventriculo
derechos y bloqueo incompleto”de la rama derecha del
haz de His.

Para hacer un diagnéstico histologico se le hizo una
toracotomia.

Se encontraron pulmones pequefios con dreas gris y
negras alternas y pequenas protuberancias,

Se tomaron muestras para biopsias y se enviaron para
su estudio histopatolégico.

Postquirdrgicamente la paciente hizo un pneumotho-
rax que requirié un manejo intensivo con ventilacion me-
cdnica y pleurotomfa cerrada con succion continua. La
paciente superé bien estas complicaciones.

REPORTE DEL PATOLOGO:

Descripcién Macroscopica.

Se reciben dos fragmentos de tejido pulmonar, trian-
gulares, de 2 y 2.5 cm. respectivamente. Al corte son blan-
dos, esponjosos y edematosos.

Descripcion Microscépica.

Las secciones éstdn constituidas por parénquima pul-
monar, Los alvéolos muestran gran afectacion; en exten-
sas dreas son de contornos irregulares y con proyeccio-
nes de bordes romos hacia la luz dilatada.

El epitelio es hiperpldsico, con ntcleos hipercromdti-
cos y muchas de las células estdn fragmentadas y despren-
didas formando masas intraluminales, de materiales pro-
teindceo rodeadas por histiocitos de citoplasma espumo-
so, células multinucleadas, numerosos restos celulares y
agujas similares a las de colesterol, asi’ como ocasionales
formaciones redondeadas, eosindfilas y acelulares, de ta-
mafo variable, las cuales son PAS (+) y PAS azul alcian
=

En el intersticio, aparecen igualmente histiocitos espu-
mosos y células multinucleadas, rodeados por fibrosis
moderada en algunas dreas. El infiltrado inflamatorio es
moderado y focal, constitufdo principalmente por mono-
nucleares.

En algunos de los pequefos bronquilos hay un cuadro
similar al descrito. Los vasos estdn discretamente engro-
sados. Se aprecia pigmento extracotico., Diagndstico Ana-
tomo-Patolégico:
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Proteinosis Alveolar:

La paciente fue manejada con lavados bronquiales repe-
tidos de soluci6n salina y Acetil Cisteina, complementados
con masajes percutorios y estfmulo de la tos.

Fue dada de alta a los 21 dfas en condiciones satisfacto-
rias. La radiograffa de control (Fig. No.2) muestra te:da‘vfa
el patrén intersticial, pero los infiltrados alveolares practica-
mente habfan desaparecido. 3

Regreso una o dos veces a la consulta y luego no volvio.
Nos enteramos por un sacerdote que muri6 unos 6 meses
después de salir del hospital.

Fig. No.3:

Se aprecia material proteindceo dentro de un alvéolo de
luz dilatada. Alrededor se observa infiltrado focal de mo-
nonucleares.

Fig. No.4: :
Mostramos alvéolo de contorno irregular, con su luz ocu-

pada por material proteinicea PAS (+), donde observa-
mos formaciones aciculares. Las dreas claras del estroma
corresponden a histiocitos espumosos.

A G

i
Fig. No.5:
Se distingue septum interalveolar engrosado, con discreta
fibrosis, edema, infiltrado de linfocitos e histiocitos. Estos
altimos estén cargados de material antracético.
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DETALLES DE LA ENTIDAD

La proteinosis alveolar es una enfermedad rara de origen
desconocido que consiste en acumulacion extensa de mate-
rial proteiniceo dentro de los espacios aéreos distales del
pulmén y material eosinéfilico, fuertemente positivo al
PAS’

La enfermedad es mds frecuente entre los 20 y 50 afios
de edad.

Se considera idiopdtica en la mayoria de los casos. Se ha
visto también en pacientes que estdn recibiendo irritantes
pulmonares como agentes alquilantes, exposicién a silica-
tos y en casos de Pneumocystis carinii; por estas razones se
ha pensado que puede ser una reaccién no especifica del
pulmén a irritantes quimicos, la cual puede resultar en
una disminucién o pérdida absoluta de los macréfagos al-
veolares de los cuales puede ser derivado el material PAS
positivo. Algunos casos han sido asociados con Cryptococ-
cus neoformans y otros con Nocardiosis o se contaminan
con estos hongos lo cual es una complicacién seria.

Otro mecanismo involucrado sobretodo en los nifios, es
una deficiencia inmunolégica, ya que se encontro atrofia
del Timo en 7 de 9 casos examinados en la autopsia.

En algunos pacientes se han encontrado deficiencias de
las Inmunoglobulinas y Linfopenia. La enfermedad es mds
frecuente en el sexo masgulino. Segln unos autores 2:1
y otros sefialan la proporcién de 3:1.

Macroscépicamente los pulmones contienen nodulaciones
firmes, difusas de color blanco y grisaseo.

Microscopicamente los espacios distales, bronquiolos y
alveolos estdn llenos del material antes referido.

Tipicamente no hay pérdidas de la arquitectura vascu-
lar o bronquial del pulmén.

El material alveolar contiene gran cantidad de material
lipofdico, de dcido nucléico y aminodcidos sin ser verda-
deras protefnas.

Los alvéolos estdn lineados por células epiteliales y oca-
sionalmente células espumosas mononucleares contenien-
do Irquido.

El efecto sobre el pulmén es similar al de una neumo-
nfa sin obstruccién aérea. Se establece un cortocircufto
que dependerd de la cantidad de pulmoén afectado. Hay
rigidez en el pulmén, por lo cual van a estar disminufdas
la capacidad vital, y la de difusién.

En los gases arteriales encontramos hipoxemia especial-
mente durante el ejercicio, en los estados iniciales con una
normal o disminuida Pa Co2 por una discreta hiperventila-
cion.

Hay una MVV normal y no encontrarfamos problemas
obstructivos bronquiales.

Muchos pacientes se encuentran asintomdticos y el diag-
nostico se hace por una radiografra de rutina. En la mayo-
rfa de los casos, los pacientes comienzan su cuadro con un
estado febril y luego se desarrolla una disnea progresiva y
una tos seca o con expectoracién mucosa o muco purulen-
ta si hay una infeccién agregada.

Puede haber dolor tordxico inespecifico y pérdida de
peso.

A la exploracién fisica podemos encontrar crepitantes
en ambos Iébulos inferiores, cianosis e hipocratismo digital.
En los nifios el inicio es usualmente antes del afio de edad,
y la mortalidad casi siempre es del 100 o/o.

La radiograffa de torax tiene un gran valor diagnéstico.
Se describe cldsicamente un infiltrado bilateral simétrico
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que semeja a veces el del Edema Pulmonar. Puede haber
consolidaciones lobares incluyendo (podemos ver bronco-
gramas aéreos) algunas lesiones como quistes (posiblemen-
te neumatoceles por obstruccién bronquiolar),

El Ph del esputo puede ser dcido y una tincién para fos-
folipidos puede ser positiva.

El esputo también es Azul Alciano negativo, policroma-
tico con Hierro Coloidal y color naranja con Masson Tri-
cromico.

El paciente puede presentar leucocitosis, leucopenia o
algunas discracias sangufneas como: anemia, exceso de pla-
quetas, eosinofilia, basofilia. Otro dato que podrfamos en-
contrar en un paciente con Proteinosis Alveolar es una L.
D.H. bastante aumentada.

El diagnostico se hace en base a todos los datos anterior-
mente mencionados; pero generalmente ha sido hecho en
autopsias o biopsia pulmonar,

Hay que sospechar que existe un problema difuso de
etiologfa no precisada y por supuesto demostrando con
los datos histolégicos la presencia de material PAS positi-
vo.

Como todas las enfermedades de origen desconocido
se han ensayado mdltiples tratamientos; algunos pacientes
se recobran de manera aparentemente espontdnea.

El tratamiento mds reciente es un lavado bronquial re-
petido con heparina en solucién normal salina,

Se ha usado lavados repetidos con Acetilcisteina, y en
una técnica actualizada, lavados bronquiales directos con
un broncoscopio flexible,con los componentes antes men-
cionados, usando simultineamente una sonda de Carlens.
Asi, mientras se lava un pulmén el otro estd recibiendo ven-
tilacion asistida.

El pronostico es variable, puede haber mejorfa y han si-
do reportadas varias sobrevidas.

Generalmente la causa de la muerte es Insuficiencia Res-
piratoria, ocasionalmente Corpulmonales (o secundaria a
ésto), y sobreinfecciones sobreagregadas, particularmente
las micéticas que traen un prondstico malo. La mortalidad
en nifos es practicamente del 100 o/o.

Habiendo revisado en extenso la literatura médica na-
cional, consideramos que es el primer caso comprobado
reportado en el pafs.

Damos las gracias por su cooperacién en el estudio de
esta paciente a un Maestro de la Medicina, quien siempre
esta con nosotros.
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