NOTAS CLINICAS

Lipoproteinosis alveolar tratada con lavado broncopulmonar
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La lipoproteinosis alveolar es una enfermedad muy infre-
cuente. Una revision realizada en el Index Médico Espaiiol de
1971 a junio de 1994 solo muestra 9 casos. El depésito
intraalveolar de este material lipoproteinico produce hipoxe-
mia severa y favorece la infeccion por gérmenes oportunistas.
El tratamiento con lavado bronquial masivo (LBM) remueve
este material intraalveolar y asi mejora el intercambio de
gases y disminuye el riesgo de infecciones.

Aportamos un caso de lipoproteinosis alveolar primaria
tratado con LBM, que previo a este tratamiento y después de
iniciar tratamiento esteroide desarrollé una infeccién por As-
pergillus fumigatus. En este paciente esta terapéutica se reali-
z6 sin complicaciones y con ella se obtuvo gran mejoria clinica
y gasometria. La historia natural de esta enfermedad es poco
conocida. Se han observado remisiones espontianeas y debido
a que el LBM no esta exento de riesgos sigue existiendo
controversia sobre la indicacion de este tratamiento.

Nosotros pensamos que cuando hay hipoxemia importante
debe realizarse precozmente porque tiene pocos riesgos, mejo-
ra el intercambio de gases y probablemente disminuye el
riesgo de infecciones oportunistas.
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Alveolar lipoproteinosis treated with
bronchopulmonary lavage

Alveolar lipoproteinosis is a rare disease, a review of the
Spanish Medical Index for 1971 to June 1994 showing only
9 reported cases. The intra-alveolar deposit of lipoprotein-
type matter produces severe hypoxemia and favors infection
by opportunistic germs. Treatment with massive bronchial
lavage (MBL) removes the matter from the alveolar space,
improves gas exchange and decreases the risk of infection.

We report a case of primary alveolar lipoproteinosis treated
with MBL in which the patient developed infections by Asper-
gillus fumigatus before lavage and after starting steroid treat-
ment. The procedure was performed without complications,
with significant clinical and gasometric improvement. The
natural evolution of this disease is poorly understood. Sponta-
neous remissions have been observed, and as MBL is not a
risk-free procedures, its use in treatment is controversial. We
believe that when severe hypoxemia is present, MBL should
be used early, when the risk is slight; MBL improves gas
exchange and probably reduces the risk of opportunistic infec-
tion.

Key words: Alveolar lipoproteinosis. Bronchoalveolar lavage.
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Introduccion

La lipoproteinosis alveolar (LPA) se caracteriza por
el deposito de material lipoproteinico en los espacios
alveolares sin reaccién inflamatoria ni alteracion de la
arquitectura pulmonar'. Es una enfermedad poco fre-
cuente. Asi, en una revision realizada en el Index
Médico Espafiol de 1971 a junio de 1994 sélo encon-
tramos 9 casos publicados. La historia natural, la
respuesta a diferentes tratamientos y las complicacio-
nes son muy dificiles de valorar. Las complicaciones
de tipo infeccioso son por gérmenes oportunistas y
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favorecidas por la acumulacion de material lipopro-
teinico®3. En los casos tratados precoz y periddica-
mente mediante lavado bronquial masivo (LBM) las
infecciones son raras*’. Sin embargo, a pesar de que el
LBM disminuye el riesgo de infecciones y mejora
el intercambio de gases, este tratamiento sigue reser-
vandose para pacientes con insuficiencia respiratoria
incapacitante, en parte debido a que aproximadamen-
te un 22% de los casos presenta remisiones esponta-
neas y a que esta terapéutica no esta exenta de riesgos
y es una técnica compleja®®.

Aportamos un caso de LPA tratado mediante LBM
y que, previo a este tratamiento y después de trata-
miento con esteroides, se aislaron en frotis y culti-
vo de esputo Aspergillus fumigatus con sintomas y
signos de infeccién.
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Fig. 1. Radiografia posteroanterior de torax que muestra infiltrados alveo-
lointersticiales simétricos.

Observacion clinica

Varon de 43 afios, fumador de 30 cigarrillos/dia, que
referia disnea de esfuerzo de 3 meses de evolucion, y 15 dias
previos al ingreso dolor pleuritico en ambos hemitdrax,
aumento de disnea y tos con esputo blanquecino. Habia
trabajado puliendo materiales de cemento y granito durante
5 afios. En la exploracién fisica destacaba taquipnea (30
respiraciones/minuto), temperatura 38 °C, acropaquias y
crepitantes en la auscultacién pulmonar. La analitica mos-
traba hemoglobina y hematocrito normales, leucocitos
16,103/mm? (75% PMN), VSG 70 mm la primera hora.
Urea, glucosa, creatinina, GOT, fosfatasa alcalina, GGT,
GPT, LDH, albumina, espectro electroforético y sedimento
de orina normales. Mantoux 9 mm. Serologia VIH negativa.
La gasometria arterial con FIO, de 0,21PO,: 71 mmHg,
PCO,: 21, pH: 7,51, bicarbonato normal y gradiente alveo-
loarterial de O,, 62 mmHg. En la radiografia de torax exis-
tian infiltrados alveolointersticiales simétricos que afecta-
ban a ambas bases pulmonares y respetaban Iébulos superio-
res (fig. 1). Se inicié tratamiento antibidtico pero continuo el
deterioro gasométrico. En el lavado broncoalveolar (BAL) se
observo liquido de aspecto lechoso, con pocas células y la
tincién con PAS no fue concluyente de LPA. Las tinciones y
cultivos para hongos, micobacterias y Preurmocystis carinii
fueron negativas. La CVF, 120%; VEMS, 120%; VEMS/
CVF, 83; CPT, 123%; CRF, 143%, y difusién de mondxido
de carbono KCO, 45%. Ante la imposibilidad de poder
descartar infeccidn bacteriana se inicid tratamiento con cef-
triaxona, pero persistio la hipoxemia severa y las alteracio-
nes radiologicas. Con la sospecha de neumopatia intersticial
descamativa el séptimo dia del ingreso se inicié tratamiento
esteroide con 60 mg de prednisona/dia sin mejoria. El dia 20
de ingreso inici6é picos febriles (39-40 °C) y leucocitosis
(30,103/ul con 89% de neutroéfilos). La TAC toracica mostro
opacidades alveolares de baja atenuacién de predominio en
16bulos inferiores (fig..2) y algunos pequefios infiltrados
nodulares mas densos en ambos l6bulos superiores. En frotis
y cultivos de esputo se observaron repetidamente Aspergi-
{lus. Se retiraron los corticoides y se inicid tratamiento con
anfotericina liposomal, alcanzando una dosis de 3 g en 15
dias. Tras este tratamiento desaparecid la fiebre y se norma-
lizé la cifra de leucocitos, persistiendo hipoxemia severa.
Posteriormente una biopsia de lébulo inferior izquierdo,

538

Fig. 2. TAC de alta resolucion a nivel de lébulos inferiores que muestra la
existencia de una afectacién pulmonar bilateral y difusa caracterizada por
opacificacion tenue, con aspecto de “vidrio esmerilado”, que no oblitera las
marcas broncovasculares. Obsérvese la presencia de una fina reticulacién
en el seno de las dreas de opacificacion.

realizada por toracotomia, confirmé el diagnéstico de LPA
primaria (no se observaron gérmenes ni particulas refringen-
tes). Ante la persistencia de insuficiencia respiratoria (PO,
50 mmHg) se indic6 LBM. Este procedimiento se realizd
con anestesia general y utilizando un tubo de doble luz para
bronquio izquierdo del n.° 39 y tipo Robertshaw. Se hizo
lavado de pulmén izquierdo, previa confirmacion del aisla-
miento de ambos pulmones, mediante un sellado de agua de
la rama del pulmon a lavar. Una vez confirmado el aisla-
miento se mantuvo la ventilacion con oxigeno al 100% del
pulmén derecho durante 5 minutos con el fin de desgasear el
pulmén a lavar. Posteriormente se inicié el lavado con per-
fusion de suero fisioldgico calentado a 37 °C, infundiéndolo
en alicuotas de 500 ml mediante una conexion en “Y” que
permite por una de sus ramas la infusion de suero y por la
otra rama el drenaje del liquido por su propia gravedad. Con
cada alicuota de liquido infundido se realizaron percusion
tordcica y diferentes movimientos posturales con el fin de
facilitar remover el material proteinico, asi como un control
estricto de las cantidades de suero infundidas y recuperadas
para evitar posibles fugas de liquido al pulmon contralateral
o cavidad pleural, hasta que el liquido sali6 de aspecto claro.
Este mismo procedimiento se practicdé una semana mads
tarde en el pulmdn derecho. Como unica complicacion se
observé broncospasmo. La gasometria a su alta mostré PO,
de 72 mmHg. Durante un ano de seguimiento, y en la
actualidad, permanece asintomatico.

Discusion

La LPA fue descrita por Rosen et al' en 1958 y
aunque generalmente se utiliza ¢l término de protei-
nosis alveolar, el andlisis bioquimico de este material
demuestra que la mayoria de sus componentes son
fosfolipidos®®. La etiopatogenia es desconocida. Davi-
son et al? observaron que en mds del 50% de los casos
existia exposicion a particulas inorganicas o a sustan-
cias quimicas inhalables. En nuestro paciente con luz
polarizada no encontramos en pulmon particulas re-
fringentes para establecer una relacién etiopatogénica.
También se han observado focos de lipoproteinosis en
pulmones de pacientes con neoplasias o en inmunode-
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primidos con infecciones oportunistas (LPA secunda-
ria)'%13, En nuestro paciente la tinciéon con PAS mos-
tro depésitos intensos y de tipo difuso que, como
aportaron Singh et al'*, estos hallazgos sugieren LPA
primaria.

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes son dis-
nea, tos seca, dolor tordcico y fiebre*>. La tos produc-
tiva se observa en menos del 15% de los casos, habi-
tualmente fumadores, como nuestro paciente. Sélo
excepcionalmente el esputo fue la muestra que permi-
tié el diagnédstico’.

Entre las complicaciones, las infecciones oportunis-
tas, producidas fundamentalmente por Nocardia'':'3,
son muy infrecuentes y se observaron sobre todo en
pacientes con LPA de larga evolucion. Kariman et al*
realizaron cultivo de esputo y del material lipoprotei-
nico obtenido en el LBM de 23 pacientes y solo en
2 casos aislaron Nocardia y Cryptococcus. Witty et al'é
aislaron Mycobacterium avium. Las micosis son infre-
cuentes y se han descrito fundamentalmente en pa-
cientes tratados con esteroides®>!” aunque en la serie
de Du Bois et al'® el 59% de los pacientes habia
recibido esteroides sin observar ningun caso de mico-
sis. En nuestro paciente no se observaron Aspergillus
en el esputo, BAL y broncoaspirado realizados antes
de recibir esteroides, por lo que es probable que este
tratamiento favoreciese esta complicacidn. En algunos
casos se aislaron gérmenes oportunistas sin signos de
infeccidn® y, asi, la existencia de gérmenes en este
material puede ser colonizacién. La presencia de hon-
gos es muy infrecuente y por ello cuando se aislan en
pacientes tratados con esteroides, debe descartarse la
infeccion.

La radiografia suele mostrar infiltrados bilaterales
simétricos’. La TAC demuestra opacidades nodulares
mal definidas o grandes dreas de consolidacidn del
espacio aéreo. Tipicamente la opacificacidn del espa-
cio aéreo es de baja atenuacién, con aspecto de “vi-
drio esmerilado” y no oblitera las marcas broncovas-
culares. En algunos pacientes las lesiones estdn muy
bien delimitadas del pulmoén normal configurando
una apariencia geogrdfica!®. La TAC puede ser tam-
bién util para detectar dreas de mayor valor de ate-
nuacidén que sugieren infeccion?’. El diagndstico se
realiza habitualmente por toracotomia o biopsia
transbronquial®?!, Sin embargo Martin et al?? obser-
varon que cuando el material del lavado bronquial
segmentario (LBS) es lechoso, con pocas células, in-
tensa PAS positividad y débilmente positivo con azul
Alcidn, es probable el diagnéstico de LPA. Nosotros,
al revaluar el LBS observamos esas caracteristicas
sugeridas por Martin et al. En ese sentido y puesto que
el LBS estudia una zona mas amplia del parénquima
pulmonar que la biopsia transbronquial esta técnica,
ademads de la biopsia transbronquial, debe realizarse
siempre que sospechemos LPA.

La indicacion de LBM es controvertida porque es
una técnica compleja y se han observado casos de
remisiones espontdaneas*®’ pero cuando hay hipoxe-
mia importante debe realizarse precozmente porque
mejora espectacularmente el intercambio de gases,

3

disminuye el riesgo de infecciones oportunistas y, rea-
lizado con minuciosidad, entrafia pocos riesgos.
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