
Proteinosis pulmonar alveolar
Alveolar pulmonary proteinosis
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La proteinosis pulmonar alveolar (PPA) es una rara enfermedad descripta inicialmente por Rosen en 19581. 
Se caracteriza por el acúmulo de surfactantes en los alvéolos pulmonares generando imágenes con patrón 
de “empedrado loco”, que consiste en vidrio esmerilado con engrosamiento septal interlobular2. Han sido 
descriptas diferentes etiologías, que incluyen neoplásicas, idiopáticas, por inhalación y trastornos sanguí-
neos, aunque la mayoría de los casos tendría un origen autoinmune con presencia de autoanticuerpos diri-
gidos contra el factor estimulante de colonias granulocito-monocito (GM-CSF)3.
En nuestro país, recientemente han sido descriptos 4 de 7 pacientes con diagnóstico de PPA con anticuer-
pos positivos para GM-CSF4-5. Conocer la etiología de la enfermedad podría contribuir con las estrategias 
terapéuticas de los pacientes.
La presencia de estos anticuerpos no solo afecta el normal metabolismo de los surfactantes pulmonares, 
sino también a algunas funciones de la inmunidad innata6. Se ha comunicado que estos pacientes presentan 
neumonías por Pneumocystis carinii y, en un caso, nocardiosis cerebral7,8.
El estudio de la Dra. Ernst y sus colaboradores evalúa los niveles de dos quimiocinas que participan en el re-
clutamiento de los neutrófilos. Una alteración de los niveles fisiológicos de estas quimiocinas podría afectar 
la respuesta inmune innata de estos pacientes. Sus resultados demostraron un incremento significativo en 
la concentración de IL-8 y de MCP-1 en pacientes con PPA, comparados con un grupo control e incluso 
comparados con los niveles hallados en otras enfermedades pulmonares intersticiales. Esto podría relacio-
narse con el aumento de células inflamatorias en el espacio alveolar de los pacientes con PPA.
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