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RESUMO ABSTRACT

A proteinose alveolar pulmonar é uma doença rara
cuja etiologia ainda permanece desconhecida. É ca-
racterizada pelo preenchimento alveolar por um mate-
rial proteináceo que determina um quadro pulmonar
restritivo com hipoxemia e várias alterações radioló-
gicas.  Neste trabalho são analisadas e discutidas as
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Pulmonary alveolar proteinosis
High resolution computed tomography findings

Pulmonary alveolar proteinosis is a rare condition
and it’s etiology remains unknown. It is characterized
by the accumulation of a proteinaceous material within
alveolar spaces resulting in restrictive lung function,
hypoxemia and a variety of radiological features. We
studied high-resolution computed tomography
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alterações encontradas nas tomografias computa-
dorizadas de alta resolução de doze pacientes com
proteinose alveolar pulmonar. Seis casos eram da for-
ma primária da doença, e os outros seis  da secundá-
ria, estando associados à silicose, asbestose, leucemia,
síndrome da imunodeficiência adquirida e lúpus
eritematoso sistémico. O objectivo básico foi estudar
as alterações tomográficas mais frequentes. Na maio-
ria dos casos, os aspectos tomográficos foram corre-
lacionados com os dados anatomopatológicos, prove-
nientes de biópsias cirúrgicas ou necropsia. Os as-
pectos tomográficos mais frequentes foram as opaci-
dades em vidro fosco, com distribuição geográfica,
associadas a espessamento liso dos septos interlo-
bulares, resultando no padrão de pavimentação em
mosaico.   Estas alterações foram encontradas em to-
dos os pacientes com a forma primária, não predomi-
nando em nenhuma região pulmonar específica.   Na
forma secundária, cinco dos seis casos apresentavam
alterações tomográficas não observadas na forma pri-
mária da doença como, por exemplo, placas pleurais,
derrame pleural, nódulos centrolobulares, linfonodo-
megalias e padrão de vidro fosco sem associação com
espessamento de septos interlobulares. Além disto, em
três destes casos houve um predomínio das lesões nas
regiões póstero-inferiores dos pulmões.
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patterns of twelve patients with pulmonary alveolar
proteinosis. Six of them presented secondary forms
associated with silicosis, asbestosis, leukemia,
acquired immunodeficiency syndrome and systemic
eritematous lupus.  The purpose of our study was to
determine the most frequent tomographic aspects of
the disease. In most cases, the tomografic aspects were
compared to anatomopathological findings of surgical
biopsies or necropsies. The most frequently tomo-
graphic aspects observed were ground glass opacities
in a geographical distribution associated to smooth
interlobular septa thickening resulting in a crazy
paving pattern. These patterns were found in all
primary form patients and did not have a specific zonal
distribution. In five of the six cases of secondary form,
we also observed tomographic patterns not shown in
primary forms such as pleural opacities,  pleural
effusion, centrolobular nodules, lymph node
enlargement and ground glass opacities without
interlobular septa thickening. Furthermore, three ca-
ses present a lower and posterior lung zonal
predominance.
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INTRODUÇÃO

A proteinose alveolar pulmonar (PAP) é uma
doença pulmonar rara, caracterizada pelo preen-
chimento dos espaços alveolares por material pro-
teináceo que determina um quadro pulmonar restritivo,
com hipoxemia e várias alterações radiológicas1.

Existem duas formas da doença: a primária ou
idiopática, que ocorre na ausência de causas ou
exposições identificáveis, e a forma secundária. Esta
forma é provocada por algumas condições que podem
ser enquadradas em basicamente três categorias: a)
infecções pulmonares, b) doenças hematológicas ou
condições que alterem a imunidade do paciente e c)
exposição a vários tipos de substâncias 2.

Neste trabalho foi realizado um estudo retrospectivo
a partir das tomografias computadorizadas de alta
resolução (TCAR) do tórax de doze pacientes,
objectivando demonstrar os aspectos tomográficos da
proteinose alveolar pulmonar. Embora as radiografias
convencionais sejam em geral inconclusivas, as
alterações encontradas nas tomografias computa-
dorizadas são bastante sugestivas. Este exame
representa uma importante etapa no diagnóstico desta
doença, demonstrando as áreas mais acometidas e
guiando o cirurgião ou broncoscopista na realização
de procedimentos diagnósticos e/ou terapêuticos
invasivos. Além disto, pode servir de subsídio na
avaliação da resposta à lavagem pulmonar total (LPT)
e no rastreio de complicações.

CASUÍSTICA E MÉTODOS

Foi realizado um estudo retrospectivo das tomo-
grafias computadorizadas de alta resolução de
tórax de doze pacientes com proteinose alveolar
pulmonar, confirmada através de estudos anatomo-
patológicos. A forma primária da doença foi
definida como a que ocorre na ausência de causas
ou exposições identificáveis. Foram considerados
como PAP secundária os casos enquadrados nas
seguintes situações: a) presença de infecções
pulmonares no momento do internamento, b) doenças
hematológicas ou condições que alterem a imunidade

do paciente e c) exposição a vários tipos de substân-
cias já descritas na literatura.

Seis casos foram considerados como PAP primária.
Dos seis restantes, dois estavam associados a silicose,
um com exposição ao asbesto, um com lúpus erite-
matoso sistémico em uso de corticoesteroídes, um com
leucemia,  e um com SIDA. Os pacientes estudados
são provenientes de dez instituições, situadas em 4
diferentes estados da federação.

Como os exames foram provenientes de institui-
ções diferentes, não houve padronização nas rotinas
dos estudos tomográficos, sendo realizados de acordo
com as rotinas de cada serviço.

Todas as tomografias computadorizadas foram
realizadas com técnica de alta resolução, que consistiu
basicamente em cortes sequenciais com colimação fina
(1 a 2mm), a intervalos de 10 a 20mm e com algoritmo
de reconstrução nítida (“ósseo”).  A janela variou de
–600 a –700H, com largura de 1000 a 1500H.

Os objetivos desta análise foram estudar a locali-
zação e distribuição das lesões, a presença de opaci-
dades em vidro fosco e/ou consolidações seg-
mentares, de padrão de pavimentação em mosaico,
de espessamento dos septos interlobulares, de sinais
de fibrose, ou de outros achados associados.

É importante ressaltar que a pesquisa de linfono-
domegalias foi prejudicada, pois os exames foram
registrados apenas em janela para avaliação de parên-
quima pulmonar.

 RESULTADOS

Nove dos doze pacientes (75%) eram do sexo
masculino, e 3 (25%) do feminino. A idade variou
entre 17 e 52 anos, com uma média de 34 anos .

Áreas de vidro fosco foram encontradas em todos
os pacientes com PAP, sendo a manifestação tomo-
gráfica mais comum desta doença (Quadro I). De uma
maneira geral, sua distribuição foi difusa, acometendo
tanto as regiões periféricas como as centrais (Fig 1).
Em 75% dos casos estava associada a espessamento
dos septos interlobulares, e em 67% produzia o padrão
de pavimentação em mosaico (Figs. 2 e 3). O espes-
samento intersticial intralobular era também evidente



306 Vol. VIII N.º 4 Julho/Agosto 2002

REVISTA PORTUGUESA DE PNEUMOLOGIA/ARTIGO ORIGINAL

QUADRO I
 Alterações encontradas na TCAR

Vidro fosco

Espessamento
septal interlobular

Pavimentação em
mosaico

Espessamento
do interstício

intralobular

Consolidações

Nódulos
centrolobulares

Fibrose

TOTAL

N        %

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

Casos                  1          2           3          4          5           6          7          8          9         10        11        12

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

X

12

9

8

8

6

2

0

100

75

67

67

50

17

0

PAP primária                 Silicoproteinose                 PAP secundária

Proteinose alveolar primária. TCAR em dois níveis diferentes evidenciando áreas de  atenuação em vidro
fosco com espessamento de septos interlobulares e reticulado intralobular de permeio, caracterizando o
padrão de pavimentação em mosaico. Não há predomínio das lesões em nenhuma região pulmonar específica.
Em algumas regiões o parênquima pulmonar está relativamente preservado.

Fig. 1 A e B —

A.                                                                              B.
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nos 6 pacientes que apresentavam padrão de pavi-
mentação em mosaico.

Áreas de consolidação associadas estavam pre-
sentes nos 6 pacientes com a forma secundária da
doença, sendo que em três destes eram esparsas,
não predominando em nenhuma região específica.
Em três casos de PAP secundária, sendo dois asso-
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Proteinose alveolar primária. TCAR demonstrando aspecto de pavimentação em mosaico, traduzido
por opacidades em vidro fosco associadas a septos interlobulares espessados. Observar também reticulado
intralobular, e  regiões de parênquima relativamente preservado.

Fig. 2 A e B —

 Proteinose alveolar primária. TCAR com aspecto semelhante aos casos anteriores, com padrão de
pavimentação em mosaico disseminado pelos pulmões, preservando pequenas áreas de parênquima
pulmonar.

 Fig. 3 A e B —

ciados a silicose e um a SIDA, houve um predomínio
destas lesões nas regiões posteriores dos lobos infe-
riores (Figs. 4 e 5). De uma maneira geral, bronco-
gramas aéreos raramente estavam evidentes. Con-
solidação não foi identificada em nenhum dos casos
de PAP primária.

Nos 2 casos que estavam associados a silicose, as

A.                                                                             B.

A.                                                                              B.
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alterações encontradas foram nódulos centrolobulares,
opacidades em vidro fosco bilaterais e áreas esparsas
de consolidação. O padrão de preenchimento dos es-
paços aéreos era simétrico e predominava nas regiões
posteriores dos lobos inferiores. Nestes dois pacientes

não foi observado espessamento dos septos inter-
lobulares (Figs. 4 e 5).

Na associação de PAP com asbestose encontra-
mos áreas de atenuação em vidro fosco e espessa-
mento esparso de septos interlobulares, sem configu-

Silicoproteinose. TCAR demonstrando nódulos centrolobulares difusos, áreas com atenuação em vidro
fosco e consolidações que predominam nas regiões posteriores e inferiores dos pulmões, com broncograma
aéreo.

 Fig. 4 A e B —

 Silicoproteinose. Em A, TCAR ao nível da croça da aorta demonstrando vários nódulos centrolobulares
bilaterais, com atenuação em vidro fosco, e consolidações periféricas, esparsas. Em B, corte ao nível dos
lobos inferiores evidenciando, além dos nódulos centrolobulares, áreas mais extensas de consolidação
envolvendo principalmente as regiões pulmonares mais posteriores e periféricas. Observar também a
presença de linfonodomegalias hilares bilaterais.

Fig. 5 A e B —

A.                                                                              B.

A.                                                                              B.
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rar o padrão de pavimentação em mosaico. Eram evi-
dentes também algumas opacidades irregulares justa-
pleurais (Fig. 6). Na associação com leucemia, foi
observado derrame pleural bilateral.

Em nenhum dos 10 pacientes estudados havia si-
nais radiológicos de fibrose.

Obteve-se material histopatológico de todos os
casos. O padrão anatomopatológico observado tan-
to nas formas primárias como secundárias foi a pre-
sença de material proteináceo intra-alveolar que se
corava pelo PAS. De uma maneira geral, a arquitec-
tura alveolar encontrava-se bem preservada. Em al-
gumas lâminas havia septos interlobulares espessa-
dos, separando os lóbulos poupados daqueles preen-
chidos por material proteináceo .

Na silicoproteinose, os exames histopatológicos
demonstraram acumulação intra-alveolar de material
proteináceo PAS positivo, idêntico ao visto na PAP
primária. Nos campos menos comprometidos, a
acumulação de material era maior nas regiões peri-
bronquiolares. Em um caso, havia ainda moderado pro-
cesso inflamatório granulomatoso localizado nas re-
giões peribrônquicas.

No caso associado a SIDA, o material intra-al-
veolar tinha um aspecto homogéneo, sendo observada

uma reação inflamatória mais pronunciada que os
outros casos.

Pequenos focos de fibrose estavam presentes em
dois casos, sendo um da forma primária e um da
secundária, mas não foram observados nos cortes
tomográficos.

DISCUSSÃO

A proteinose alveolar pulmonar é uma doença pul-
monar rara, caracterizada pelo preenchimento alveolar
por um material proteináceo PAS positivo, e cuja etiologia
permanece desconhecida desde a sua primeira descri-
ção na literatura3. Embora os aspectos clínicos e na
radiologia convencional sejam indistinguíveis de várias
outras doenças pulmonares, as alterações encontradas
na tomografia computadorizada de alta resolução são
bastante sugestivas do diagnóstico.

 Neste estudo, a faixa etária acometida variou de
17 a 52 anos, com uma idade média de 34 anos, seme-
lhante à de vários autores2, 3, 4.  Outros estudos1, 5, 6

referem um predomínio em pacientes com faixa etária
ao redor dos 40 anos. Em relação ao sexo, houve um
predomínio da doença no sexo masculino (75%), es-

Proteinose alveolar associada a asbestose. Tomografia computadorizada de alta resolução demonstra áreas
esparsas de opacidades em vidro fosco associadas a padrão reticular, que provavelmente representa septos
interlobulares espessados, nas regiões posteriores dos lobos inferiores. Observa-se também a presença de
espessamento pleural bilateral e de placas pleurais.

Fig. 6 A e B —

A.                                                                              B.
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tando este achado de acordo com o descrito na litera-
tura 1, 3, 5, 6.

Dos doze casos estudados, seis eram do tipo pri-
mário, e seis foram considerados como formas se-
cundárias da doença, estando dois deles associados à
silicose aguda, e os outros à colagenose, asbestose,
leucemia e SIDA.

Poeiras são fortemente associadas com PAP. A sili-
coproteinose é uma variante da silicose que ocorre
em pessoas expostas a uma grande quantidade de
sílica livre, com partículas de tamanho muito reduzi-
do7, levando ao preenchimento dos espaços aéreos
por um material PAS positivo semelhante ao da pro-
teinose alveolar 8, 9. Esta doença é rapidamente pro-
gressiva e frequentemente fatal logo após o início da
sintomatologia. É mais comummente observada em
jateadores de areia, sendo o período necessário para
o seu desenvolvimento relativamente curto 7. A ava-
liação da história ocupacional do paciente é muito
importante, sendo o diagnóstico baseado na de-
monstração de partículas de sílica no material PAS
positivo proveniente do LBA10. A fisiopatogenia
desta doença poderia ser explicada pelo dano que as
partículas de sílica causam nos macrófagos, dimi-
nuindo a remoção de surfactante7.

Davidson e Macleod11, na sua revisão de 139 ca-
sos de PAP, observaram que mais da metade dos
pacientes tinham sido expostos a várias substâncias
químicas incluindo sílica, cádmio, resinas, molibdénio,
solventes e asbesto. Outras substâncias que estão
relacionadas a PAP são o titânio (proveniente de tin-
tas), inseticidas e poeiras de alumínio e cimento 10, 12.

Prakash e cols1 citam que muitas vezes é difícil a
diferenciação entre as formas idiopática e secundá-
ria da doença. Uma cuidadosa história ocupacional
é essencial para que, a partir da suspeição da PAP
secundária, se faça a pesquisa no LBA das várias
substâncias relacionadas a esta condição2.

A associação de PAP com neoplasias malignas
pulmonares já foi descrita13, 14, tendo sido observado
que estes pacientes têm um grande número de
macrófagos funcionalmente incompetentes14. Há
uma maior incidência da doença nos pacientes com
doenças hematológicas e alterações na imunidade,
tanto herdadas como adquiridas 15.

Pacientes transplantados podem apresentar, no
pós-operatório, alterações pulmonares compatíveis
com proteinose alveolar. Estudos indicam que os re-
ceptores de transplante pulmonar têm alteração nas
funções fagocítica e quimiotáctil dos macrófagos,
além de dificuldade na apresentação de antígenos
aos linfócitos. Além disto, em animais experimentais
já foi demonstrado que com o uso de fármacos imu-
nossupressores há um aumento na produção de
surfactante pulmonar, podendo levar à criação de um
microambiente alveolar com concentração excessi-
va de surfactante16.

O uso da TCAR é essencial para a demonstra-
ção adequada dos aspectos morfológicos da doen-
ça17. Na PAP primária em adultos, as alterações
tomográficas mais características são as opacida-
des em vidro fosco com distribuição geográfica e o
espessamento liso dos septos interlobulares que, as-
sociados, resultam no aspecto de pavimentação em
mosaico2, 18, 19.  Na nossa casuística estas alterações
foram encontradas em todos os 6 pacientes com PAP
primária. Aspecto de espessamento intersticial
intralobular estava presente em todos estes casos.
Holbert e cols 20, em seu estudo de 27 pacientes com
a forma primária da doença, também observaram o
padrão de vidro fosco em todos eles, sendo que em
85,2% destes havia espessamento de septos inter-
lobulares. Eles citam ainda que o espessamento
intersticial intralobular é visto ocasionalmente nos
estudos tomográficos, estando presente em 7,4% dos
seus pacientes.

As opacidades em vidro fosco também estiveram
presentes nos seis pacientes com PAP secundária,
mas em apenas 3 casos elas estavam associadas a
espessamento de septos interlobulares, em dois deles
resultando no padrão de pavimentação em mosaico.
Nenhum dos trabalhos consultados cita a prevalência
destas alterações nos casos de PAP secundária.

Opacidades em vidro fosco e espessamento liso
dos septos interlobulares foram vistos na TCAR de
todos os seis casos relatados por Murch e Carr 21. Os
septos interlobulares espessados estavam presentes
somente dentro das áreas de padrão de vidro fosco e
correspondiam a edema septal na biópsia pulmonar a
céu aberto. Este mesmo aspecto foi identificado em
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nossos casos de PAP primária, só havendo espessa-
mento dos septos interlobulares nas áreas de atenua-
ção em vidro fosco. Em nenhum de nossos casos a
lesão acometia os pulmões de forma homogénea; em
todos eles áreas de parênquima normal eram
identificadas adjacentes às áreas comprometidas.

Em seu estudo de sete pacientes, Lee e cols22

encontraram o padrão de vidro fosco em 96% dos
210 cortes estudados. Eles citam que embora haja
um predomínio das opacidades em vidro fosco, o
espessamento de septos interlobulares também é
frequentemente visível, sendo encontrado em 197
(94%) dos 210 cortes estudados, mas em geral apenas
nas regiões onde havia o padrão de vidro fosco. Foi
observado ainda que as opacidades reticulares pre-
dominaram sobre o padrão de vidro fosco em apenas
7% de 197 cortes, sendo isto mais comum nos pacientes
que já tinham sido submetidos a lavagem pulmonar
total.

No que se refere à distribuição das lesões, a bilate-
ralidade foi encontrada em todos os casos e, ao con-
trário das formas secundárias, não houve predomínio
em nenhuma região pulmonar específica, seja ela cen-
tral ou periférica. Na maioria dos trabalhos consul-
tados, as opacidades também não predominaram em
nenhum lobo ou região específica4, 8, 22.

Dos seis casos de PAP secundária analisados, 5
apresentavam alterações tomográficas não obser-
vadas na forma primária da doença como, por exem-
plo, placas pleurais (1 caso), derrame pleural (1 caso),
nódulos centrolobulares (2 casos), linfonodomegalias
(2 casos) e padrão de vidro fosco sem associação
com espessamento de septos interlobulares (3 casos).
Além disto, em três casos de PAP secundária, sendo
dois associados à silicose e em um à SIDA, houve
um predomínio das lesões nas regiões póstero-infe-
riores dos pulmões.

Achados sugestivos de fibrose, como faveolamento,
distorção arquitetural e bronquiectasias de tracção, não
estavam presentes nas tomografias de nenhum dos
nossos pacientes. Em dois casos, um de silico-
proteinose e outro de PAP primária, a fibrose foi evi-
denciada apenas nos estudos anatomopatológicos, mas
sem expressão nas tomografias. Segundo Parker e
Novotny 23  e Clague e cols 24, a fibrose pulmonar é

incomum mesmo nos casos fatais, e há poucas des-
crições na literatura de sua associação com a PAP.
Holbert e cols 20 citam que 30% dos seus 27 pacientes
tinham sinais tomográficos de fibrose, mas em apenas
7% esta era importante, acometendo mais de 70% do
parênquima pulmonar naquele corte.

Nos nossos dois casos de silicoproteinose, além
da história de exposição ocupacional a sílica, as alte-
rações tomográficas observadas não eram caracte-
rísticas da PAP primária. O padrão de distribuição
das lesões, com predomínio nas regiões posteriores
dos pulmões, é semelhante ao observado em outras
doenças relacionadas à inalação de substâncias, como
por exemplo a silicose e a pneumonia por hipersen-
sibilidade. A presença de nódulos centrolobulares
reflecte a etiologia inalatória e bronquiolocêntrica da
silicoproteinose. Outras alterações encontradas na
TCAR destes dois pacientes, que não são comuns na
PAP primária, foram as linfondomegalias hilares e a
presença de opacidades em vidro fosco sem associa-
ção com espessamento de septos interlobulares.

Em um dos pacientes estudados, a PAP estava
associada à SIDA. Israel e Magnussen25 citam que
nestes casos há dois factores que podem levar à
proteinose alveolar: a imunossupressão e as infec-
ções oportunísticas. Em pacientes com SIDA, as in-
fecções por Pneumocystis carinii podem causar
confusão no diagnóstico com a PAP, pois ambas doen-
ças apresentam material proteináceo PAS positivo e
resistente a diastase nos espaços alveolares. Além
disto, os aspectos tomográficos podem ser bastante
semelhantes, sendo que na PPC as alterações mais
comuns são as opacidades em vidro fosco esparsas
ou difusas, com predominância central ou peri-hilar,
podendo se associar à cistos com paredes finas ou
cavidades septadas26. A associação de PAP e PPC
não é um evento raro. Nhieu e cols27 estudaram 26
lavados broncoalveolares provenientes de pacientes
com PPC e constataram a associação de PAP em
seis dos dezanove pacientes com SIDA e em três
dos sete sem SIDA.

O diagnóstico definitivo de pneumocistose depende
da demonstração dos protozoários no interior dos alvé-
olos. O uso de anticorpo para apoproteínas específicas
do surfactante não diferencia estas duas entidades28.
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Segundo Ruben e Tálamo28, a presença de material
espumoso intra-alveolar é mais sugestiva de PPC, en-
quanto que na PAP seu aspecto é mais granular e se
cora mais intensamente pelo PAS. Em nosso caso, o
exame histopatológico foi compatível com PAP, não se
observando protozoários no material estudado.

Quanto ao caso associado ao LES, os dados en-
contrados na literatura são escassos. Não encontra-
mos nenhum relato da associação de PAP com esta
doença. Vários trabalhos descrevem a associação
de PAP com fármacos imunossupressores16. A asso-
ciação da PAP com exposição ao asbesto já havia
sido citada na literatura11.

Dois pacientes apresentaram infecções associa-
das, sendo estas consideradas como complicações
da PAP primária. Em um paciente, o Streptococcus

pneumoniae foi isolado em três amostras de hemo-
culturas, mas apenas após a primeira LPT. Outro
paciente já havia sido internado previamente com qua-
dro respiratório sem evidências de infecção e as-
pecto tomográfico sugestivo de PAP. Foi submetido
a LPT e, uma semana após, apresentou criptococose
pulmonar e no sistema nervoso central. Vale a pena
ressaltar que a associação de PAP e criptococose,
embora bastante rara, já havia sido descrita29.

Na nossa casuística, a comprovação diagnóstica
foi obtida através de lavado broncoalveolar em 3 pa-
cientes e por biópsia pulmonar a céu aberto em 8 casos.
Em um paciente, o diagnóstico só foi possível através
de necrópsia. Trabalhos mais antigos, como os de Du
Bois e cols30 (1983) e Prakash e cols1 (1987), citam
que, respectivamente, 70% e 76% dos seus pacientes
foram diagnosticados através de biópsia pulmonar por
toracotomia. Em 1995, Asamoto5 confirmou o
diagnóstico de PAP através de biópsia transbrônquica
em 89,7% dos seus 68 pacientes. Entretanto, estudos
mais actuais15, 31 citam que o LBA é o melhor método
para confirmação do diagnóstico de PAP.

Quanto ao aspecto histopatológico, de uma ma-
neira geral não houve diferenças significativas entre
as formas primária e secundária da doença. Em to-
dos os casos foi encontrado material proteináceo
intra-alveolar que se corava pelo PAS, sendo que
em alguns havia ainda septos interlobulares espes-
sados. Em dois casos, sendo um da forma primária e

outro da secundária, foram observados sinais de
fibrose não identificáveis nos estudos radiológicos.

As formas primárias e secundárias da PAP geral-
mente têm um aspecto histológico semelhante2. Singh
e cols32 citam que a coloração do material intra-
-alveolar pela apoproteína especifica do surfactante,
através do método da imunoperoxidase, permite a di-
ferenciação das duas formas, visto que os casos pri-
mários se coram de maneira uniforme enquanto que
nos casos secundários isto se dá de forma focal ou
pouco intensa.

Ao contrário da silicose, a silicoproteinose está
associada com pequena deposição de colagénio e
fibrose9 e o seu diagnóstico é baseado na demonstra-
ção da presença de material proteináceo intra-alveolar
associado a partículas de sílica10. Entretanto, a ausên-
cia de cristais de sílica no exame histopatológico é um
facto também  relatado na literatura33.

Desta forma, na nossa casuística o padrão ob-
servado nos 6 casos de PAP primária foi semelhan-
te, com opacidades em vidro fosco, espessamento
de septos interlobulares, padrão de pavimentação em
mosaico e espessamento do interstício intralobular.
Consolidações foram vistas nos 6 casos de PAP se-
cundária, e em nenhum dos casos de PAP primária.
Apenas 2 dos 6 casos de PAP secundária apresen-
taram padrão de pavimentação em mosaico, sendo
que ambos tinham consolidações associadas.
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