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CASO CLiNICO/CLINICAL CASE 

Proteinose alveolar pulmonar 

Pulmonary alveolar proteinosis 

J ALMEIDA*, A BARROSO*, J MOU RA E SA*. V GON<;ALVESu, L DELGADO***, R ALMEIDA* 

INTRODU<;AO 

A Proteinase alveolar pulmonar (PAP) e um 

sfndrome que ocorre por ｡｣ ｵｭｵｬ ｡ｾ｡ｯ＠ anormal de 

fosfolipidos e proteinas do surfactante nos espa9os 

alveolares. E uma doen9a pouco comum, tendo a 1" 

descri9ao sido efectuada em 1958. A etiologia e 
desconhccida sabendo-se comudo que ocorrc por 

｡ ｊｴ ･ ｲ ｡ｾ｡ ｯ＠ da normal homeostasia do surfactante. Na 

PAP classica (ou 11
) M acumulayao de material PAS 

positivo no interior dos espayos alveolares, mantendo-

-seo interstfcio normal. Este material apenas difcrc do 

surfac tante normal por ser mais rico em proteinas 

sericas, lg's especificas e apoproteinas do surfactante. 

Na PAP 2" ou fosfolipidose alveolar ha espessamento 

intersticial, pode haver ｲ ･ ｬ ｡ｾ｡ｯ＠ com determinados 

agentes irritantes, processes infecciosos ou neoplasias 

hcmatol6gicas e, geralmente, ha acumulayao de 

lipidos anormais noutros orgaos. 0 excesso de materi-

al no espa9o alveolar provoca alterayoes a nfvc l das 

trocas gasosas, tolerancia ao ･ｳ ｦ ｯ ｲ ｾｯ＠ e defesas alveo-

• Depanamemo de Pneumologia (CI IVNGaia): 

•• ｓ･ｲｶＱｾＰ＠ de Ana10mia Patol6gica (CHVNGaia); 

ＪＪＧｾ＼＠ ｓ｣ｲｶｩｾｯ＠ de lmunologin (HSJoao) 
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lares. A terapeutica baseia-se na remoyao medinica 

desse material, o que origina alivio sintomatico e 

reduyao dos sinais da doenya. (I) 

CASO CLiNICO 

A. C. F., sexo musculi no, 43 anos, raya caucasiana, 

casado, empregado na ｣ｯ ｮ ｳ ｴｲｵ ｾ｡ｯ＠ civil, natu ral e 

residente na Maia (Porto). 

Referenciado a consulta de Pneumologia por 

dispneia de esfonro. 

0 doente referia, desde Ju1ho de 1993, dispneia de 

esfor90 de agravamento progressivo. Em Outubro de 

1993, data em que C observado pela primeira VCL. na 

consul La, referia dispneia de esfor90 moderada, tosse 

seca e fadiga Jjgeira. 

Na sua profissao exercia funyoes como trolha e 

pintor. Grande fumador (40 UMA). Niio referia 

antecedentes patol6gicos conhecidos. Os antecedentes 

familiares eram irrelevantes. 

Ao exame objecti ve apresentava born estado gcral. 

Peso: 75Kg, Altura: l .?Om. Scm sinais de dificuldade 

respirat6ria. Pulso: 90ppm rra; Fr: 16 ciclos/min; Tax: 

36.SOC; TA: l:l5-85mmHg. A ｡ ｵ ｳ｣ ｵｬｴ ｡ｾ｡ｯ＠ pulmonar 
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apresentava crepitarroes finas, no fim da inspirarrao, 

nas duas bases. Nao apresentava outras altera96es 

relevantes. 

A radiografia de t6rax (de Sctembro de 1993) 

apresentava opacidades de tipo algodonoso, difusas, 

de predomfnio basal (mais nos 2/3 inferiores direitos). 

(Fig. I )As hip6teses de diagn6stico colocadas foram: 

Fibrose pulmonar idiopatica; Sarcoidose (estadio III); 

outras?. 

Fig. I- Radiogralia de t6rax (9/93) aprcsentando opacidudes 

de tipo olgodonoso, difusas, de predomfuio basal 

0 hemograma e a bioquimica geral eram normais. 

A VS estava aumcntada (30/54). Efectuou broncofi-

broscopia que foi nom1al, tendo sido realizadas 

co1heitas de lavado bronquico,lavado broncoa1veo1ar 

(LBA) e bi6psia pulmonar transbronquica. 

0 LBA foi efectuado no B5 (a) dt0
, com safda de 

102ml de liquido com aspecto leitoso opalescente 

(Fig. 2). 0 exame cito16gico mostrava abundante 

material amorfo que dificultava a aprecia9ao da 

morfologia celular (Fig. 3). Contagem total de celu-

las: L2xl0(5)ml; comagem diferencial (W-G): 

linf6citos-250 (50%), macr6fagos-250 (50%). Estc 
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aspecto, concomitantemente com o aspecto macros-

c6pico, era muito sugestivo de PAP. 

0 lavado bronquico foi negativo (celulas neoplasi-

cas e bacteriol6gico). Na bi6psia pulmonar transbron-

quica observava-se parenquima pulmonar com 

alveo1os precnchidos com mmeria1 granular, PAS 

positivo, aspecto sugestivo de PAP (Figs. 4 e 5). 

0 exame funciona1 respirat6rio (de Outubro de 

1993) evidenciava uma altera9ao ventilat6ria tipo 

restritivo ligeira (TLC: 75.6%), difusao diminufda 

(TLCON A: 74.3%), hipoxemia em repouso (P0 2: 

74.0). A prova de esfon;o mostrava atingimento 

moderado a grave das trocas gasosas e da capacidade 

de difusao. 

Foi proposta a realiza9ao de TAC tonicica e 

discutida a possibilidade de eventual reaJiza9ao de 

1avagem broncoa1veo1ar total. 

0 doente recusou qualquer tratamento e abando-

nou a consulta. Durante cerca de 5 anos esteve sem 

qualquer vigilancia, mantendo a sua actividade diana 

habitual (nomeadamente a nfve1 profissional e habitos 

tabagicos). 

Em Setembro de 1998 foi convocado para nova 

consulta no sentido de uma adequada reavaliarrao. 

Mantinha quadro clfn ico sobreponfvel, tendo concor-

dado com a realizayao de alguns ex ames nao invasivos. 

A radiografia de t6rax mostrava discreta me1horia 

(Fig. 6). Na T AC toracica aprcsentava aJreray6es 

bilaterais e difusas, com opacidades vagamente 

nodu1ares, em varias areas confluentes, definindo 

algumas zonas em vidro despolido de configurayao 

geografica. As opucidades tinham limites nftidos em 

relayao ao pulmao envolveme. Observava-se ai nda, 

em algumas zonas, aspectos em "crazy-paving" (Figs. 

7 e 8). 

0 examc funcional respirat6rio (de Setembro de 

1998) era normal (TLC: 93. L %; TLCON A: l 11.0%; 

P02: 90.9). A prova de esforyo mostrava atingimento 

moderado das trocas gasosa.'i e da capacidade de 

difusao, com melhoria em re1ayao a efectuada em 

Outubro de 1993. 

Actualmente o doente mantem-se em vigiHincia e 

scm terapeutica. 
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Fig. 2- Lavado broncoalveolar com aspecto leitoso opalescente tipico 

Fig. 3- Lavado broncoal veolar- aspecto citol6gico 
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Fig. 4 - Aspccto histol6gico da bi6psia pulmonar transbronquica 

Ｈ｣ｯ ｬ ｯｲ｡ｾｯ＠ H. E.) 

Fig. 5- Aspecto histol6gico da bi6psia pulmonar transbronquica 

(colorayao PAS) 
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Fig. 6 - Radiografia de t6rax (9/91!) com discreta melhoria 

Fig. 7 - Aspectos da T AC Loracica 
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Fig. 8- Aspectos cia T AC tor:icica 

DISCUSSAO 

A PAP predomina no sexo masculino (razao 

variando entre 2: l e 4:1) sendo mais frequente entre 

os 20 e os 50 anos. Nalguns casos ocorridos na 

mesma familia foi sugerida uma base genetica. 

Clinicamente manifesta-se como uma ､ｯ ･ ｮ ｾ｡＠

pulmonar restritiva progressiva, sendo o sintoma mais 

frequente a dispneia de ･ｳ ｦ ｯｲｾｯＮ＠ Por vezes outros 

sintomas podem estar presentes, nomeadamente tosse 

escassamente produliva e sintomas gerais. Ao exame 

objectivo destacam-se as ｣ｲ･ｰｩｴ｡ｾｯ･ｳ＠ finas nas areas 

afectadas. 

A nfvellaboratorial e frequente a ･ｬ･ｶ｡ｾ｡ｯ＠ da LDH 

serica, havendo tam bern referencias recentes a eleva-

ｾ｡ｯ＠ de determinadas proteinas do surfactante, SP-A e 

SP-0, a nfvel serico e do lavado broncoalveolar (2). 

Geralmente ha uma disparidade entre a clfnica, 

que pode ser ligeira, e a imagiologia, apresentando 

lesoes extensas com padrao de atingimento parenqui-

matoso com urn infi ltrado alveolar ou nodular. 0 

aspecto radiol6gico mais caracteristico eo de consoli-

､｡ｾ｡ｯ＠ bilateral, simetrica, perihilar, em "asas de 

morcego", mas pode variar consideravelmente. A 
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nfvel da TAC toracica sao frequentes opacidades em 

vidro despolido, opacidades reliculointersticiais e 

espessamento septal interlobular com urn padrao 

geografico, entre outras, com ､ｩｳｴｲｩ｢ｵｩｾ｡ｯ＠ variavel. 

Funcionalmente apresenta urn quadro restritivo, 

com alterayiio da difusao e ｦｲ｡｣ｾ｡ｯ＠ de shunt intrapul-

monar aumentada (3). 

0 diagn6stico definilivo baseia-se fundamental-

mente na broncofibroscopia com lavado broncoalveo-

lar, tendo o liquido urn aspecto macrosc6pico tipico, 

leitoso opalescente, e observando-se a nfvel micros-

c6pico abundante material amorfo. Na bi6psia pulmo-

nar observa-se parenquima pulmonar com alveolos 

preenchidos com material granular, PAS positivo 

(4,1). 

Em ｲ･ｬ｡ｾ｡ｯ＠ ao tratamento, que e de suporte, ha 

duas hip6teses a considerar. Apenas vigilancia, 

justificada pela possibilidade de ocorrencia de remis-

sao espontanea da ､ｯ･ｮｾ｡＠ em cerca de 25% dos casos, 

ou lavagem pulmonar total (ou segmentar) que 

implica uma anestesia geral com intubayiio selectiva 

para permitir a ｲ･ｭ ｾ｡ｯ＠ mecaruca do material fosfoli-

pidico dos espa9os alveolares. Na ｯｾ｡ｯ＠ por uma ou 

outra atitude e fundamental uma adcquada avalia9ao 
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da incapacidade provocada pela ､ｯ･ｮｾ｡＠ e da toleran-

cia ao exercicio. E dificil predizer o progn6stico a 

Iongo prazo para cada doente, contudo, na maioria 

dos que fazem lavagem por PAP 1 a ocorre urn a 

melhoria da ｦｵｮｾ｡ｯ＠ pulmonar e da performance ao 

exercicio. Nalguns ha necessidade de novas lavagens 

e noutros ha ･ｶｯｬｵｾ｡ｯ＠ para fibrose pulmonar (nomea-

damente naqueles que mantenham os habitos tabagi-

cos). Recentemente novas perspectivas terapeuticas 

tern sido referidas, nomeadamente com GM-CSF (5). 

No caso do doente apresentado, tendo em conta a 

incapacidade provocada pela ､ｯ･ｮｾ｡＠ e a tolerfmcia ao 

exercicio demonstrada, pensamos que aquando da 
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primeira ｯ｢ｳ･ｲｶ｡ｾ｡ｯ＠ do doente em 1993 seria de 

prop6r lavagem pulmonar total. Esta foi proposta, 

tendo o doente recusado. Contudo actua1mente, tendo 

em conta a ･ｶｯｬｵｾ｡ｯ＠ ｭ｡ｮｾ･ｳｴ｡､｡＠ durante 5 anos, em 

que nao houve agravamento clinico e houve melhoria 

do ponto de vista funcional (continuando a trabalhar 

e a fumar) a proposta terapeutica foi repensada, razao 

pela qual o doente mantem-se apenas em vigilancia. 

Dai pensarmos que a Javagem talvez deva ser 

proposta em ｳｩｴｵ｡ｾｯ･ｳ＠ de sintomatologia mais grave, 
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