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Resumo

Abstract

RELATO DE CASO * CASE REPORT

Regressdo espontanea de proteinose alveolar pulmonar:
relato de caso

Spontaneous regression of pulmonary alveolar proteinosis: a case report

Rodrigo Canellas de Souza', Daniel Kanaan?, Pedro Henrique Rodrigues Martins®, Guilherme
Abdalla Gavinho Vianna*, Viviane Brandao Amorim*, Edson Marchiori®

Relatamos o caso de uma mulher de 21 anos com histéria de seis meses de dispneia progressiva, tosse seca e perda
de peso. A tomografia computadorizada de alta resolucdo revelou padréo de pavimentagdo em mosaico com areas
focais poupadas. A paciente foi submetida a bidpsia pulmonar transbrénquica, que confirmou o diagndstico de protei-
nose alveolar. Dois anos depois, sem tratamento, houve importante melhora das opacidades pulmonares.
Unitermos: Proteinose alveolar.

The authors report the case of a 21-year-old female patient with a six-month history of progressive dyspnea, dry cough,
and weight loss. High-resolution computed tomography revealed a “crazy-paving” pattern with areas of focal sparing.
The patient underwent transbronchial lung biopsy which confirmed the diagnosis of alveolar proteinosis. Two years later,

without treatment, a marked improvement in pulmonary opacities was observed.
Keywords: Alveolar proteinosis.

Canellas R, Kanaan D, Martins PHR, Vianna GAG, Amorim VB, Marchiori E. Regressao espontanea de proteinose alveolar pulmonar:
relato de caso. Radiol Bras. 2012 Set/Out;45(5):294-296.

INTRODUCAO

A proteinose aveolar pulmonar (PAP)
€ caracterizada pelo preenchimento alveo-
lar por material proteico. Este materia pode
ser detectado pela coloracéo do acido pe-
riodico de Schiff (PAS) e tem alto teor li-
pidico®. A PAP é mais comumente diag-
nosticada em adultos entre 20 e 50 anos de
idade, ainda que sgja reportada em outras
faixas etérias.

A hipGtese mais aceita € que a PAP re-
sulte da produgéo anormal, do metabolismo
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aterado ou da depuragdo do surfactante
pelas células alveolares tipo || e macréfa
gos?. A maioria dos casos de PAP é idio-
pética, embora em alguns casos resulte da
exposicéo asilica (silicoproteinose), asso-
ciacdo com doengas hematol dgicas (por
exemplo: linfoma e leucemia) ou com o
virus da imunodeficiéncia humana.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 21 anos de
idade, apresentou-se com histéria de seis

meses de dispneia progressiva, tosse seca
e perda de peso de aproximadamente 6 kg.
Elando referiafebre ou dor no peito e ndo
tinha histérico de tabagismo. O exame fi-
sico mostrou auscultas cardiaca e pulmo-
nar normais, ndo sendo observados cianose
ou bagueteamento digital. Hemograma e
bioguimica sérica foram normais.
Radiografia de térax revelou infiltrado
reticular peri-hilar simétrico, com areas de
confluénciano lobo inferior direito (Figura
1). Tomografia computadorizada de dtare-
solugdo (TCAR) demonstrou areas esparsas

Figura 1. Radiografia de
térax em posteroanterior
mostrando opacidades bi-
laterais do espago aéreo
predominando nas regides
paracardiacas.
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Figura 2. TCAR em dois diferentes niveis mostrando o padrdo de pavimentagdo em mosaico. Areas de atenuagao em vidro fosco e espessamento septal
intralobular sdo observadas, associadas a areas focais poupadas.

Figura 3. TCAR nos mesmos niveis da Figura 2, obtida dois anos apds o primeiro exame, mostrando que as lesdes tiveram acentuada melhora.

de atenuagdo em vidro fosco e espessamento
septal inter eintralobular, caracterizando o
padréo de pavimentagdo em mosaico, com
areasfocais poupadas (Figura2). Realizou-
se hidpsia pulmonar transbronquica, e a
andlise histopatol 6gica identificou preen-
chimento alveolar por material amorfo,
granular, eosinofilico, PAS-positivo, que
preservava a arquitetura alveolar septal.
Estas caracteristicas eram compativeiscom
o diagnéstico de PAP.

A paciente foi acompanhada no ambu-
latério, sem tratamento especifico, e apre-
sentou melhora significativa dos sintomas
clinicos e das opacidades pulmonares, em
TCAR feita dois anos ap6s (Figura 3).

DISCUSSAO
A PAP é uma doencga pulmonar difusa

caracterizada por acimulo de material

Radiol Bras. 2012 Set/Out;45(5):294-296

amorfo lipoproteico, PAS-positivo, nos
espagos aéreos distais™. Tipicamente, ha
pouca ou nenhumainflamag&o pulmonar e
aarquiteturapulmonar subjacente é preser-
vada®®. Trés formas de PAP sfo reconhe-
cidas: congénita, secundéria e adquirida.

A forma congénita ocorre no periodo
neonatal e parece ser resultado de mutagdes
em genes que codificam o surfactante, o
receptor do fator estimulador de coléniade
macréfagos e granulcitos (GM-CSF), ou
ser resultado de um defeito na membrana
plasmética do transportador catidnico de
aminoécidos (conhecido comointoleréncia
aproteina lisindrica)®.

A forma secundéria da PAP desenvol-
ve-se na idade adulta, geralmente como
resultado da exposicdo a altos niveis de
poeira (por exemplo: silica, auminio e ti-
tanio), doencas hematol 6gicas malignas, ou
apos transplante alogénico de medula 6s-

seel®. No nosso meio, asilicoproteinose é a
formamais comum de proteinose aveolar
secundéria®™.

A formaadquiridaestiassociadaauma
alta prevaléncia de anticorpos anti-GM-
CSF e é aformamais comum de PAPA.

Pacientescom PAPidiopaticaou secun-
déria apresentam sintomas respiratérios
moderados e ndo-especificos, como disp-
neia progressiva, que podem ocorrer ao
longo de meses ou anos, além detosse seca
ou minimamente produtiva. Sinais e sinto-
mas menos comunsincluem perdade peso,
fadiga, febre baixa, dor no peito e hemop-
tise®®. O exame fisico pode revelar crepi-
tagdes, bagueteamento ou cianose®. A
idade médiado diagndstico de PAPéde 40
+ 13 anoseumaforte associagdo com o uso
do tabaco tem sido observada®®.

Pacientes com PAP apresentam maior
predisposicdo a infeccdo pneumonica.
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Pneumonias infecciosas em pacientes com
PAP muitas vezes si0 oportunistas®.

O diagnostico de PAPgeramenteinclui
radiografiadetorax, apesar de ndo ser con-
clusiva para o diagnéstico. A radiografia
pode detectar opacidades simétricas e cen-
trais bilaterais®. Além disso, muitas ve-
zes ha uma disparidade notavel entre os
sintomas clinicos da PAP e as ateracfes
radiogréficas (*dissociagdo clinico-radiol &
gica’)®. A TCAR fornece mais detalhes
anatdmicos einformagdes sobre aextensdo
da doenga. O padrdo de pavimentago em
mosai co, que corresponde ao espessamento
septal sobreposto a areas de atenuagdo em
vidro fosco, é o achado tomogréfico mais
frequentemente associado a PAPYOW, Re-
gifes exibindo o padréo de pavimentacéo
em mosai co &0 tipicamente generalizadas
e bilaterais, muitas vezes poupando areas
bem delimitadas ou mesmo todo um lobo
pulmonar®?,

Embora o padréo de pavimentagdo em
mosaico na TCAR sgja frequentemente
detectado em pacientes com PAP, este as-
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pecto também é observado em vérias doen-
¢asinfecciosas, hemorrégicas, neoplésicas,
inalatdrias e idiopaticas, assim como no
edema pulmonar®),

Em resumo, neste trabalho é relatado o
caso de uma paciente jovem, previamente
saudavel, sem problemas cardiacos ou his-
tériaocupacional, com padrao de pavimen-
tacd0 em mosaico naTCAR. O diagnéstico
de PAP foi confirmado por bidpsia. Dois
anos depois, a paciente esta clinicamente
bem, com melhora acentuada das opacida-
des pulmonares.
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