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Conceptos claves:

A) Qué se sabe sobre el tema: la proteinosis
alveolar es una enfermedad infrecuente causada
por la acumulacion de surfactante en los espacios
alveolares debido a diversos mecanismos. El
lavado pulmonar total es el tratamiento standard.
Pocos casos han sido descriptos que requieran
soporte vital extracorpéreo para tal tratamiento.

B) Qué aporta este trabajo: describimos un caso
de proteinosis alveolar severa en el que se realizé
un lavado pulmonar total exitoso en una sola
sesion bajo ECMO veno-venoso y que se mantiene
asintomatico tras 5 afos de seguimiento.
Mostramos la factibilidad del uso de ECMO venoso
en lugar del ECMO veno arterial.
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Resumen:

Introduccién: la proteinosis alveolar es una enfermedad rara caracterizada por la
acumulacién de material proteinaceo en los espacios alveolares. El principal mecanismo
implicado es el desarrollo de anticuerpos contra el factor estimulante de colonias de
granulocitos y macréfagos (GM-CSF), que impide la activacion del macrofago alveolar y
genera acumulacion de surfactante. Su tratamiento estandar es el lavado pulmonar total
(LPT).

Objetivo: presentar el caso de una mujer de 47 afios derivada para trasplante pulmonar
por sospecha de combinacion de fibrosis y enfisema. Se realizdé el diagnéstico
insuficiencia respiratoria por proteinosis alveolar pulmonar severa y se realizd
tratamiento con lavado pulmonar total bilateral, secuencial y en una sola sesién bajo
ECMO veno-venoso. A 5 afios del tratamiento, la paciente se encuentra asintomatica y
con fisiologia pulmonar normal.

Conclusiones: el caso resalta la importancia de evaluar cuidadosamente el diagndstico
de todos los pacientes, en especial los que son derivados a trasplante pulmonar y
muestra la factibilidad de realizar el lavado pulmonar total bajo ECMO veno-venoso sin
producir claudicacion del ventriculo derecho.

Palabras clave: Oxigenacién por membrana extracorporea ; enfermedades pulmonares
intersticiales ; insuficiencia respiratoria

Abstract:

Introduction: Pulmonary alveolar proteinosis (PAP) is a rare disease caused by
accumulation of proteinaceous material in the alveolar spaces. The most common
mechanism implied is the development of antibodies directed to granulocyte macrophage
colony stimulating factor (GM-CSF). which inhibits activation of alveolar macrophage,
thereby causing accumulation of surfactant. Standard treatment is considered to be whole
lung lavage (WLL).

Object: We present the case of a 47 years old woman referred for lung transplantation
because of combined lung fibrosis and emphysema. Diagnose was change to respiratory
failure secondary to PAP. We performed a single cession bilateral WLL under venous-
venous ECMO. After a 5 years follow up, the patients remains asymptomatic and with
normal pulmonary physiology.

Conclusions: The case highlights the importance of careful examination of previous
diagnoses, in particular of cases referred for lung transplantation and provides factibility
of performing single session bilateral WLL without causing right heart failure.

Keywords: extracorporeal Membrane Oxygenatio, lung Diseases, Interstitial, Respiratory
Insufficiency
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ECMO Y LAVADO PULMONAR TOTAL
Introduccion

La proteinosis alveolar es una enfermedad rara, caracterizada por la acumulacién de material proteinaceo en los espacios alveolares. El principal
mecanismo implicado es el desarrollo de anticuerpos contra el factor estimulante de colonias de granulocitos y macréfagos (GM-CSF), que impide
la activacion del macrofago alveolar y genera acumulacion de surfactante. En forma mas infrecuente, es secundaria a neoplasias hematolégicas,
algunas infecciones o exposicion al silice™. Su tratamiento estandar es el lavado pulmonar total (LPT)2. Raramente es diagnosticada en etapas
tan avanzadas que requieran soporte vital extracorporeo para sostener el LPT?. El LPT bajo circulaciéon extracorpérea y mas recientemente con
oxigenacion bajo membrana extracorpérea (ECMO) ha sido descripto, pero excepcionalmente realizado en modalidad de ECMO veno-venoso por
potencial claudicacion del ventriculo derecho®*®. La evolucion posterior de esos casos graves es escasamente conocida®.

Caso Clinico

Una mujer de 40 afios, fumadora, fue derivada a nuestro centro para ser evaluada como potencial candidata a recibir un trasplante pulmonar por
sospecha de sindrome combinado de enfisema-fibrosis. La disnea llevaba 4 afios de evolucién y habia sido progresiva hasta clase funcional 1V. Al
ingreso se encontraba lucida, en buen estado general, con dedos en palillo de tambor y una saturacién de oxigeno por saturometria de pulso de
87% respirando a través de una mascara con reservorio. La tomografia computada de térax evidencié imagenes tipicas de proteinosis alveolar:
patrén en crazy paving difuso y bilateral, con menor afectaciéon del manto y consolidaciones en ambos I6bulos inferiores (figura 1). Se realizé un
lavado broncoalveolar que confirmé el diagndstico, con el aspecto macroscoépico tipico y la citologia caracteristica. Los anticuerpos anti GM-CSF
fueron negativos. Se decidié proceder a conexion a asistencia respiratoria para proceder a un LPT. La presion arterial de oxigeno era de 62
mmHg bajo una fraccion inspirada de oxigeno del 100%. Dado la severidad del cuadro, realizamos un LPT bajo soporte con ECMO veno-venoso
en forma bilateral y en una sola sesién. Se realizé una canulacién periférica yugular con canula numero 22, una canulaciéon femoral con una
canula nimero 25 y se instaur6 un flujo de 4 litros por minuto. Se infundieron 18 litros de solucién salina al pulmén derecho y 17 litros al pulmén
izquierdo (figura 2). El procedimiento se realizd sin inestabilidad hemodinamica, bajo monitoreo hemodinamico con vias arterial y central. La
paciente logré desvincularse del ECMO a las 36 hs y de la asistencia respiratoria mecanica a los 5 dias. No presenté complicaciones. La clinica, la
radiologia y los estudios funcionales mostraron mejoria progresiva durante los meses siguientes. A 5 afios del tratamiento, se encuentra en clase
funcional I, con minima alteracion radioldgica (figura 3) y una capacidad de difusion (DLco) del 80% del valor predicho.

Figura 1: tomografia previa al LPT. Figura 2: fotografia del material del LPT. Figura 3: tomografia a 5 afios del LPT
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Discusion

Formas severas de proteinosis alveolar, aunque bien descriptas,
son infrecuentes®. EI LPT ha sido bien descripto bajo soporte vital
con circulacion extracorporea y mas recientemente ECMO?*®. La
decision de realizar LPT bajo ECMO veno-venoso en lugar de veno-
arterial puede ser controversial por el potencial fallo del ventriculo
derecho, pero en este caso fue bien tolerado. La modalidad veno-
venosa es de aplicacion mas sencilla y con menores complicaciones
que la modalidad veno-arterial®. El motivo de la mejoria progresiva
posterior no es desconocido. Si bien podria atribuirse al abandono
del tabaquismo, también ha sido previamente hipotetizado que los
lavados pulmonares totales bajo ECMO son mas agresivos,
permitiendo mayores intervalos libres de recaida3. Al no presentar
anticuerpos anti GMS-CSF deberiamos considerar causas
secundarias de proteinosis alveolar'. Tras 5 afios de seguimiento,
parece improbable que sea secundaria a enfermedades
hematolégicas. La paciente se desempefiaba trabajando en un
lavadero de ropa: la exposicion a detergentes que potencialmente
podrian alterar el recambio de surfactante como causa de
proteinosis alveolar nos resulta interesante pero meramente
especulativa.
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Conclusion

El caso presentado resalta la necesidad de evaluar el diagndstico
de todos los pacientes, en especial aquellos que son derivados
como potenciales candidatos a recibir un trasplante pulmonar.
Ademas, deja otro antecedente acerca de la factibilidad y el éxito a
largo plazo de realizar el lavado pulmonar total en una sola sesién
bajo ECMO veno-venoso en casos de proteinosis alveolar severa.
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