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Introducdo/Fundamentos

A proteinose alveolar pulmonar (PAP) é uma doenca rara, com apresentacdo clinica
inespecifica, sendo a maioria dos casos secundarios a autoimunidade, ocasionando um
acumulo alveolar de surfactante. A evolugdo da PAP varia desde a resolugdo espontanea a

insuficiéncia respiratéria aguda.
Objetivos

Descrigédo de uma patologia incomum, ampliando o conhecimento para estimular o diagnostico
e fomentar futuros estudos.

Delineamento/Métodos
Relato de caso
Descricao do Caso

J.F.C.R. 31 anos, sexo feminino, iniciou quadro de dor toracica, tosse seca e dispneia.
Passado de meningite aos 27 anos. Negava doencas pneumoldgicas, exposi¢des relevantes e
tabagismo. Sintomas apresentaram piora progressiva, sendo internada em hospital terciario,
realizado TC de térax com evidéncia de opacidades difusas, bilaterais, associadas a
espessamento de septos interlobulares, pavimentacdo em mosaico. Submetida a
broncoscopia, sem alteracdo. Optado por transferéncia para hospital quaternario, sendo
novamente submetida a broncoscopia com lavado broncoalveolar (LBA), com diagnéstico
inconclusivo. Realizado entdo bidpsia pulmonar a céu aberto, com diagndstico

anatomopatolégico de PAP.
Discusséo

A PAP é caracterizada por uma disfuncdo na producédo ou na depuracdo de surfactante e
apoproteinas, que acomete predominantemente vias aéreas terminais. Possui etiopatogénese
variavel desde congénita, como também hereditdria ou autoimune (associadas ao Fator
estimulante de coldénias de granulécitos-macrofagos, GM-CSF), além de doencas
hematoldgicas e exposicdes.

Suas manifestacdes clinicas sdo quase exclusivamente pneumoldgicas, destacando-se a
dispneia insidiosa, muitas vezes sem alteragdo ao exame fisico. Dentre 0s sintomas
extrapulmonares predominam-se febre e perda de peso, que geralmente se relacionam a
infeccBes sobrepostas ou a doenca de base.

O padrao tomografico supracitado, apresentado pela paciente, € o mais comum. Para o
diagnéstico, além da clinica, faz-se necessario no minimo LBA. Em média 10 a 20% dos casos
requerem biopsia por toracostomia para elucidacgéo.

Conclusdes/Consideracdes finais

O desafio diagnostico deste relato de caso ultrapassa a baixa incidéncia da doenca. Destaca-
se 0 ndo pertencimento da paciente ao perfil epidemiolégico mais comum (homens entre 40 -



50 anos), a auséncia de exposicdo ou histérico familiar, além de dois LBA inconclusivos.
Apesar disto, diante do padrdo tomografico, persistido a investigacdo, que possibilitou o
diagndstico.

Descritores

Proteinose Alveolar Pulmonar, Diagnéstico.
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