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Proteinose alveolar pulmonar: Relato de caso

Pulmonary alveolar proteinosis: Case report
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RESUMO

A proteinose alveolar pulmonar (PAP) é rara e caracterizada por
preenchimento alveolar com material lipoproteindceo. A proteinose
alveolar ¢é caracterizada por um alvéolo com material eosinofilico,
acelular, finamente granular, com fendas de colesterol. Este relato de
caso descreve um paciente do sexo masculino, 2 anos, portador de
hipogamaglobulinemia. O paciente foi internado com quadro compativel
com Stevens- Johnson apds uso de amoxicilina e clavulanato para quadro
de otite média aguda. Posteriormente, foi encaminhado a unidade de
terapia intensiva devido 2 piora respiratéria clinica e radioldgica. Bidpsia
pulmonar: proteinose alveolar com alvéolos distendidos por material
proteindceo, eosinofilico e grumoso com infiltrado linfo- histiocitdrio
local. A proteinose alveolar pulmonar ¢ rara e o diagndstico correto
deve ser realizado para que seja realizado tratamento adequado e
acompanhamento da evolugao. Deve-se atentar para complicagoes,
especialmente infec¢des oportunistas.
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ABSTRACT

Pulmonary alveolar proteinosis (PAP) is rare and it is characterized by
alveolar filling with lipoproteinaceous material. Alveolar proteinosis is
characterized by an alveolus with eosinophilic, acellular, finely granular
material, with cholesterol cracks. This case report describes a 2-year-
old male patient with hypogammaglobulinemia. The patient was
hospitalized with Stevens-Johnson-compatible condition after use of
amoxicillin and clavulanate for acute otitis media. Subsequently, he
was referred to the intensive care unit due to worsening clinical and
radiological breathing. Lung biopsy: alveolar proteinosis with alveoli
distended by proteinaceous, eosinophilic and lumpy material with local
lymphohistiocytic infiltrate. Pulmonary alveolar proteinosis is rare and
the correct diagnosis must be made in order to carry out an appropriate
treatment and follow-up of the evolution. Attention should be paid to
complications, especially opportunistic infections.
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INTRODUCAO

A proteinose alveolar pulmonar (PAP) ¢é rara e
caracterizada por preenchimento alveolar com material
lipoproteindceo. A prevaléncia é de 3,7 casos por milhao de
pessoase acomete mais o sexo masculino!.

A PAP ¢ dividida em trés categorias etioldgicas:
autoimune, secunddria e genética (também chamada de
congénita ou hereditdria). A PAP auto-imune ¢ a forma
mais comum, caracterizando-se pela presenca de anticorpos
anti GM-CSE A PAP secunddria é associada a doengas
hematolégicas, neoplasias, inalagées tdxicas e infecgoes. A
PAP genética, mais rara, ocorre geralmente em criangas por
distdrbios de producio do surfactante - mutagio do gene
da proteina B da substincia surfactante, da proteina C da
substancia surfactante ou dos genes ABCA3 e NKX2-1".

Do ponto de vista fisiopatoldgico, a proteinose alveolar
é caracterizada por um alvéolo com material eosinofilico,
acelular, finamente granular, com fendas de colesterol.
Por vezes, podem ser identificados pneumdcitos do tipo
IT destacados, macréfagos espumosos ou granulécitos
neutrdfilos, bem como corpos lamelares®.

Particularmente em criangas, o padrio histolégico
de PAP apresenta-se como aumento da celularidade de
pneumdcitos tipo II e fibras de coldgeno ou macréfagos
alveolares.

Clinicamente, em 70% a 90% dos casos, os pacientes
desenvolvem dispnéia que aumenta lentamente (inicialmente
a0 esforco) e tosse seca. Outros sintomas sio taquipneia,
insuficiéncia respiratéria global e, com menos frequéncia,
febre, perda de peso, fadiga e dor no peito. Entre as criangas,
45% tiveram infeccdes (micoplasma, influenza ou virus
sincicial respiratério) antes da PAP decorrente de mutagoes
no GM- CSF-Ra, 26% tiveram tosse, 5% tiveram febre. A
PAP causada pela deficiéncia na produgio de surfactante
geralmente se apresenta com sindrome do desconforto
respiratdrio idiopdtico (SDR) ou hipertensio pulmonar
idiopdtica em um recém-nascido maduro’.

Na radiografia do tdrax, nota-se a presenca de infiltrados
alveolares difusos bilaterais, principalmente simétricos, as
vezes irregulares com broncogramas aéreos, o que fornece as
primeiras pistas da doenca intersticial pulmonar devido ao
preenchimento alveolar. Geralmente, as regioes perimediastinais
sa0 mais afetadas que as regi6es subpleurais. A persisténcia dos
infilerados turvos apds o tratamento com antibidticos é uma
observagio frequente. Em neonatos com SDR aguda, todos os
estdgios radiolégicos (incluindo um “pulmio branco”) podem
se desenvolver progressivamente’.

Adultos e criangas mais velhas o suficiente para realizar
espirometria ttm um padrio restritivo, embora os testes
iniciais também possam ser normais.

A lactato desidrogenase (DHL) é aumentada em 82%
dos pacientes com a doengaautoimune. De interesse, este
marcador responde prontamente a mudancas na gravidade
da doenga e melhora apés as terapéuticas. Da mesma forma,
existem outros marcadores,como CEA, niveis das proteinas
surfactantes A, D, 30, KL-6.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 2 anos, portador de
hipogamaglobulinemia, em uso regular de imunoglobulina
humana a cada 3 semanas. Internado com quadro compativel

com Stevens-Johnson apés uso de amoxicilina e clavulanato
para quadro de otite média aguda.

Apés 31 dias, foi encaminhado 4 unidade de terapia
intensiva devido & piora respiratéria clinica e radioldgica.
Teve uma parada cardiorrespiratéria revertida apés minutos,
tendo sido intubado inicialmente e, posteriormente, foi
realizada traqueostomia. Durante a internagio, apresentou
ainda, diarreia persistente e multiplas lesoes de pele.

ParAmetros de ventilagio: 0,5 a 60%, pico de pressao
inspiratéria (PIP): 21 cmH,O, pressao expiratéria final
positiva (PEEP): 8 cmH20O, frequéncia respiratéria (FR):
20 respiragdes por minuto.

Paciente estava em uso de corticoide e broncodilatador
de longa duracio, por viainalatéria.

Propedéutica: lavado broncoalveolar: citologia 428
células, citometria (74% neutréfilos/ 6% linfécitos/ 20%
macréfagos). Nao foram notados macréfagos fagocitando
lipides. Bidpsia pulmonar: proteinose alveolar com alvéolos
distendidos por material proteindceo, eosinofilico e grumoso
com infiltrado linfo-histiocitirio local.

Foram realizadas lavagens broncoalveolares em pulmao
direito e quatro dias apdsno esquerdo.

Exames: beta-2 microgloblina: 2,2, lactato desidrogenase
(LDH): 863, reticulécitos: 2,5%, zinco: 87,7, células natural
killer (NK): 17,97%. O diagnéstico foi proteinose alveolar
confirmada em bi6psia.

Figura 1. Radiografia de térax.

Discussio

Do ponto de vista clinico, sio descritas duas formas da
proteinose alveolar na idade pedidtrica, na forma adquirida,
observamos semelhanca com o que é descrito em adultos,
instalagio progressiva de um quadro de insuficiéncia
respiratéria com padrio restritivo preponderante, com
hipoxemia grave e alcalose respiratdria’.

Os sintomas respiratérios sio habitualmente precedidos
por atraso de crescimento, vomitos, diarreia e infecgoes
piogénicas. Esta forma é mais frequente no sexo masculino,na
razdo de 3/1, pode ser primdria ou idiopdtica, ou secunddria
a agressoes multiplas, porpd, agentes quimicos, infecgdes ou
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Figura 2. Tomografia computadorizada do térax.

doengas hematol6gicas. Nas formas primdrias hd geralmente
atingimento difuso do parénquima pulmonar enquanto, nas
formassecundarias, este é frequentemente focal’.

Jd aforma congénita, ¢ muito rara e se apresenta no periodo
neonatal com quadro de insuficiéncia respiratéria rapidamente
progressiva e refratdria a intervengio terapéutica’.
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Sabe-se que a dosagem de anti-GM CSF seria relevante
nesse caso, no entantoapesar de realizada a proposta, nio foi
encontrado laboratério que realizasse o exame.Foi sugerida
prova terapéutica com Sargramostin (Leukine), porém
nao foi conseguida importagio da medicacio. A pesquisa
genética para definicdo etioldgica da proteinose pode ser
realizada pela andlise dos genes SFTPB, SFTPC, ABCA3
e NKX2-1. Diante dos dados, a conduta viavel consiste
no acompanhamento com pediatria epneumologia, o qual
foi proposto.

CONCLUSAO

7

A proteinose alveolar pulmonar ¢ rara e o diagndstico
correto deve ser realizado para queseja realizado tratamento
adequado e acompanhamento da evolugio. Deve-se atentar
paracomplicacoes, especialmente infecgbes oportunistas.
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