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Proteinose alveolar pulmonar: Relato de caso

Pulmonary alveolar proteinose: Case report
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RESUMO

INTRODUGCAO: A proteinose alveolar pulmonar (PAP), é descrita como uma doenca
rara, caracterizada pelo acimulo de surfactante pulmonar, composto por glicoproteinas,
nos alvéolos. Podendo ser de origem primaria ou idiopética e secundéria a outros fatores
predisponentes, cujo tratamento se baseia em lavagem pulmonar total (LPT).
APRESENTACAO DO CASO: Paciente E.D.S., 57 anos, sexo masculino, com queixa
de fadia cronica ha 3 meses tendo realizado radiorafia de térax normal. Evoluiu com piora
da fadiga e febre baixa, sendo solicitado tomografia de térax e encaminhado para o
servico de radiologia e diagnostico por imagem.

DISCUSSAOQ: Por se tratar de uma doenca rara e de dificil diagnostico, este deve ser
baseado nos sinais e sintomas clinicos, tipicos, apds exclusdo de doencas pulmonares
mais prevalentes. CONCLUSAQ: E importante considerar a PAP como um diagndstico
diferencial em pacientes com sintomas respiratorios, devido a alta taxa de sobrevida e
tratamento eficaz com lavagem pulmonar, prevenindo infec¢des secundéarias e/ou
complicacdes.

Palavras-chave: Proteinose alveolar pulmonar, Lavagem pulmonar total (LPT),
InfeccOes secundérias.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Pulmonary alveolar proteinosis (PAP) is described as a rare disease,
characterized by the accumulation of pulmonary surfactant, composed of glycoproteins,
in the alveoli. It can be of primary or idiopathic origin and secondary to other predisposing
factors, whose treatment is based on total lung lavage (PTL). CASE PRESENTATION:
XXXXX DISCUSSION: As it is a rare disease and difficult to diagnose, it must be based
on the typical clinical signs and symptoms, after excluding the most prevalent lung
diseases. CONCLUSION: It is important to consider PAP as a differential diagnosis in
patients with respiratory symptoms, due to the high survival rate and effective treatment
with lung lavage, preventing secondary infections and / or complications.

Key Words: Pulmonary alveolar proteinosis, Total lung lavage (LPT), Secondary
infections.
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1 INTRODUCAO

A Proteinose Alveolar Pulmonar (PAP) pode ser entendida como um distarbio
raro no qual um liquido rico em proteinas e lipidios se acumula nos alvéolos, interferindo
no processo de hematose pulmonar. O acimulo de material glicoproteico (surfactante
pulmonar) se da mais por mecanismos de clareamento pulmonar ineficazes do que pelo
aumento da produgéo.

Caracteriza-se por ser uma desordem atipica, com prevaléncia estimada em 0,37
casos por 100.000 pessoas, 0 que acaba determinando um quadro pulmonar restritivo com
hipoxemia e vérias alteracdes radioldgicas. E mais prevalente em homens, e tem uma
associacdo com o tabagismo. Complicacbes da Proteinose Alveolar Pulmonar séo
incomuns, porém o0s mecanismos de defesa pulmonar estdo alterados (movimentos
ciliares, numeros de macrdfagos e relacdo CD4/CD8); portanto, infeccdes secundarias
por Nocardia, BK, Mycobacterium avium e Pneumocisty carinii 8 ocorrem com
frequéncia. (MURCH E CARR, 1989).

A PAP foi descrita pela primeira vez em 1958 (Trapnell e Whitsett, 2003) e ainda
permanece com etiologia obscura, podendo ser de origem primaria (90% dos casos) ou
secundaria a outras condicdes ou inalacdo de agentes quimicos. A maioria dos pacientes
com proteinose alveolar pulmonar desenvolve dispneia progressiva durante o esforcgo,
perda ponderal, fadiga, mal-estar ou febre baixa. Ocorre tosse, que ocasionalmente
provoca expectoracdo grossa ou viscosa, mas € menos comum. Baqueteamento dos dedos
e cianose sdo incomuns. (LEE, 2019).

De acordo com Wang, Stern e Schimdt (1997) existem duas formas da doenca: a
priméria ou idiopatica, que ocorre na auséncia de causas ou exposic¢Oes identificaveis, e
a forma secundaria. Esta forma é provocada por algumas condi¢cBes que podem ser
enquadradas em basicamente trés categorias: a) infeccdes pulmonares, b) doencas
hematoldgicas ou condicdes que alterem a imunidade do paciente e ¢) exposicdo a varios
tipos de substancias.

O diagnodstico pode ser feito através de radiografia ou tomografia
computadorizada de alta resolucdo e/ou exame de uma amostra do liquido pulmonar
obtido por meio de um broncoscopio. Os testes podem revelar que o volume de ar nos
pulmdes encontra-se diminuido ou os exames podem indicar baixos niveis de oxigénio

no sangue.
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O tratamento inicial é feito com fisioterapia pulmonar e controle das infeccGes
secundarias, se existirem. Suporte respiratorio pode tornar-se necessario. Nos casos
graves ou com piora progressiva, a lavagem pulmonar esta indicada. Porém, mesmo nos
casos estaveis, esta pode ser realizada. A remissao espontanea tem sido relatada. No
entanto, a lavagem pulmonar melhora as condicBes respiratorias e aumenta a

probabilidade de remissdo. (Murayama, Fukuda e Sato, 1993).

2 OBJETIVOS

O objetivo deste trabalho € relatar o caso de um paciente com proteinose alveolar
pulmonar e disseminar informacfes sobre a doenca, de modo a identifica-la
precocemente, visando um melhor tratamento e consequentemente a diminuicdo da

morbimortalidade causada pela doenca.

3 METODOS
As informagdes contidas neste trabalho foram obtidas por meio de revisdo de
prontuario, entrevista com paciente, registro dos métodos diagndsticos, analise dos

tratamentos realizados e seus desfechos.

4 APRESENTACAO DO CASO

Paciente E.D.S., 57 anos, sexo masculino, com queixa de fadia crénica ha 3 meses
tendo realizado radiorafia de térax normal. Evoluiu com piora da fadiga e febre baixa,
sendo solicitado tomografia de térax e encaminhado para o servi¢co de radiologia e

diagnostico por imagem.

5 DISCUSSAO

A Proteinose Alveolar Pulmonar é uma doenca rara, de dificil diagndstico e
tratamento que acomete principalmente individuos do sexo masculino em uma
prevaléncia de 0,37 casos a cada 100 mil pessoas. Ocorre devido a causas autoimunes
e/ou hereditérias, e caracteriza-se por um defeito na fungcdo de macrdfagos alveolares
pulmonares e excesso na producdo de surfactante, ocorrendo acimulo desse dentro dos
alvéolos.

Deve ser suspeitada em um paciente apresentando dispnéia e tosse ndo causada
por outras doengas mais prevalentes, podendo ocorrer hemoptise, febre e dor toracica,

principalmente quando hé infeccdo secundéria associada.
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A bidpsia pulmonar cirdrgica € o padrdo ouro de diagnostico, e podera ser
realizada apos suspei¢do com um exame de imagem. O principal exame é a Tomografia
Computadorizada de Alta Resolucéo, sendo o padrdo de pavimentagdo em mosaico, com
espessamento septal sobreposto a areas de atenuacdo em vidro fosco, o achado mais
associado.

A lavagem pulmonar total (LPT) ainda é o tratamento de escolha e deve ser
realizada por profissionais capacitados, além do acompanhamento desses pacientes em
centros especializados. A LPT apresentou melhora significativa do quadro com
concomitante aumento da SpO2 e da PaO2 na gasometria arterial e aumento da sobrevida

desses pacientes em um periodo de 5 anos.

6 CONCLUSAO

Apesar de ser uma doenca rara, a Proteinose Alveolar Pulmonar torna-se uma
importante doenca pela possibilidade de melhora sintomatica e maior sobrevida dos
pacientes com o tratamento correto. E importante considerar a PAP como um diagndstico
diferencial em pacientes que apresentem dispneia progressiva, perda ponderal, fadiga,
mal-estar ou febre baixa, que ndo sejam explicados por outras etiologias. O diagndstico é
feito através de exames de imagem, sendo possivel realizar bidpsia pulmonar cirurgica,
se divida diagndstica. O tratamento tem como principios a prevencdo de infecgdes
secundarias e o suporte respiratorio para melhor oxigenacdo do paciente. Pacientes

refratarios e graves se beneficiam com a Lavagem Pulmonar Total.
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