NOTA RADIOLOGICA

Caso Clinico-Radiologico Adulto
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Historia Clinica

Paciente de 49 afios, sexo femenino, no fu-
madora, consulta por disnea y tos seca de tres
meses de evolucién. En el examen fisico desta-
can crepitaciones en ambas bases pulmonares e
hipocratismo digital. Los exdmenes de laborato-
rio y el perfil inmunolégico fueron normales.
La evaluacion funcional respiratoria mostrd una
alteracion ventilatoria restrictiva moderada con
una capacidad vital forzada de 56%, capacidad
de difusion de mondxido de carbono (DLCO)
severamente disminuida (49%) y gases arteriales
con hipoxemia grave en ejercicio, compatible
con alteracion de la difusion, alvéolo-capilar de
O, (Figuras 1 a 4).
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Figura 3. TAC toracica.

,Cual es su diagnéstico?
Jldentifica signos radiolégicos caracteristicos?

*  Servicio de Radiologia. Instituto Nacional del Térax.
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Figura 4. Tomografia computada de torax.
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Descripcion radiologica

La radiografia de torax posteroanterior de-
muestra una enfermedad pulmonar difusa, de
distribucion predominantemente basal y segmen-
taria, caracterizada por aumento heterogéneo de
la densidad radiologica de caracter inespecifico.
La tomografia computada de torax muestra areas
de parénquima de limites mal definidos con dis-
tribucién heterogénea, aspecto geografico, pre-
dominantemente centrales y algunas lesiones dis-
cretas corticales, con tenue aumento de la den-
sidad radiologica a modo de “vidrio esmerilado”,
acompanada de engrosamiento de tabiques peri
e intralobulillares, dando una especto que simula
un “empedrado a capricho” (crazy paving).

Discusion

El aspecto radiolégico de la tomografia com-
putada de toérax de alta resolucion que se deno-
mina “empedrado a capricho”, y en la literatura
anglosajona “crazy paving”, es la traduccion
radiologica de lo que histolégicamente corres-
ponde a relleno alveolar por material lipopro-
teinaceo, responsable de la imagen de “vidrio
esmerilado”. Esto se acompafia de engrosamiento
de tabiques peri e intralobulillares, lo que no se
demuestra histologicamente, por lo que este efec-
to visual se explicaria por mayor acimulo de
este material en los alvéolos adyacentes a los
tabiques y no por engrosamiento de estos. Este
patron tomografico es tipico de la proteinosis
alveolar, pero no es especifico, ya que puede
observarse también en carcinoma bronquiolo-
alveolar, neumonta lipoidea, hemorragia pulmonar,
edema pulmonar y neumonia bacteriana. Por esto
es importante complementar el estudio con
broncoscopia, lavado broncoalveolar y biopsia
pulmonar.

La paciente fue sometida a una fibrobron-
coscopia y el liquido recuperado del lavado
broncoalveolar fue de aspecto lechoso. La biop-
sia pulmonar por videotoracoscopia confirmo el
diagnodstico de proteinosis alveolar. El manejo
de la paciente se ha basado en lavados bron-
quiales repetidos por fibrobroncoscopia, presen-
tando solo respuesta parcial con deterioro pro-
gresivo de la funcion pulmonar, siendo actual-
mente usuaria de oxigeno domiciliario.

La proteinosis alveolar es una enfermedad
pulmonar difusa rara caracterizada por la acu-
mulacion de material lipoproteinaceo en alvéolos
y via aérea distal'?. Se presenta mas frecuente-
mente en la edad media de la vida, en el sexo
masculino y en fumadores®. Las formas de pre-
sentacion son: congénita, secundaria y adquiri-
da'3, La congénita es causada por mutaciones
en genes que codifican la proteina B o C del

58

surfactante o la cadena beta del receptor para
factor estimulante de colonias de granulocitos y
macrofagos (GM-CSF), este factor es el encar-
gado de regular la depuracion (clearance) del
surfactante a nivel alveolar®. La forma secunda-
ria se asocia a condiciones en las que se produ-
ce dafio en la funcién o numero de macréfagos
alveolares, como ocurre en la silicosis, enfer-
medades hematologicas o neoplasicas, y enfer-
medades inmunolédgicas. La forma de presenta-
cion adquirida, que es la mas frecuente, es una
enfermedad autoinmune caracterizada por la pre-
sencia de anticuerpos anti GM-CSF.

Desde el punto de vista clinico es una enfer-
medad de curso variable, con disnea y tos de
inicio insidiosos, con mayor predisposicion a las
infecciones®. En la evaluacion funcional respira-
toria se demuestra una enfermedad restrictiva,
con DLCO disminuida e hipoxemia de reposo
que se exacerba en el ejercicio®. El aspecto le-
choso y opaco del LBA es caracteristico®?. El
diagnostico se realiza mediante biopsia quirdrgi-
ca pulmonar®. El manejo de estos pacientes se
basa en lavados pulmonares repetidos, lo que
mejora la funcién pulmonar y el prondstico vi-
tal?. Existen casos publicados en la literatura de
lavado bronquial segmentario por fibrobron-
coscopia con resultados alentadores®, y se ha
ensayado la eficacia terapéutica del GM-CSF
con resultados aun por definir’.
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