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RESUMEN

La proteinosis alveolar pulmonar es una entidad clinica caracterizada por la acumula-
cion de material proteinaceo, con alta riqueza en surfactante, mediado por una menor
aclaracion por parte de los macréfagos alveolares. En pacientes adultos, comunmente
se asocia a fendmenos autoinmunes que tienen como resultado una deficiencia del
factor estimulante de colonias de granulocitos y macréfagos, lo que implica alteracio-
nes en la maduracion y disfuncion celular, lo que provoca disminucion de la degrada-
cion del surfactante y su acumulacion en el espacio alveolar. Su diagndstico corres-
ponde a un reto para el clinico, sobre la base de los hallazgos en pruebas de funcion
pulmonar, el patron en “empedrado” (crazy paving) en la tomografia computarizada de
térax de alta resolucién y que se confirma al obtener el material proteinaceo en el lava-
do broncoalveolar. Dada su rareza, el tratamiento ideal permanece por ser elucidado
y en la actualidad el pilar del tratamiento es el lavado pulmonar total. Reportamos un
caso anecdotico de una paciente de 41 afnos con proteinosis alveolar pulmonar desde
2011, que ha requerido multiples lavados pulmonares totales, con pobre respuesta
a estos, persistencia de disnea y necesidad de oxigeno suplementario a pesar de
realizar el procedimiento, pero con tendencia progresiva a la mejoria en los ultimos 2
anos. La técnica del lavado no esta completamente estandarizada y su uso en Amé-
rica Latina es aun limitado, por lo que publicamos el protocolo utilizado en el Hospital
Santa Clara de Bogota, Colombia.

Palabras clave: Proteinosis alveolar pulmonar; Neumonologia; Protocolo; Lavado pulmonar
total; Enfermedades raras

ABSTRACT

Pulmonary alveolar proteinosis is a clinical entity characterized by the accumulation of
proteinaceous material, rich in surfactant, mediated by reduced clearance by alveolar
macrophages. In adult patients, it is commonly associated with autoimmune phenom-
ena resulting in a deficiency of the granulocyte-macrophage colony stimulating factor,
which implies alterations in cell maturation and dysfunction, causing a decrease in
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surfactant degradation and its accumulation in the alveolar space. Its diagnosis poses
a challenge to the clinician, based on the findings of pulmonary function tests and
the crazy paving pattern of the high-resolution computed tomography of the chest,
and is confirmed by obtaining the proteinaceous material in the bronchoalveolar la-
vage. Given its rarity, the ideal treatment remains to be elucidated, with whole lung
lavage currently being the cornerstone of treatment. We report an anecdotal case
of a 41-year-old female patient suffering from pulmonary alveolar proteinosis since
2011, who has required multiple whole lung lavages, with poor response to these,
with persistent dyspnea and supplemental oxygen requirement even though she has
performed the procedure, but with a progressive tendency towards improvement in the
last 2 years. The lavage technique is not completely standardized and its use in Latin
America is still limited, which is why we publish the protocol used in the Hospital Santa
Clara of Bogota, Colombia.

Key words: Pulmonary alveolar proteinosis; Pulmonary medicine; Protocol; Whole lung la-

vage; Rare disease

INTRODUCCION

La proteinosis alveolar pulmonar (PAP) en una
enfermedad pulmonar causada por la acumulacion
de surfactante en el espacio alveolar mediada por
un menor aclaramiento por parte de los macréfagos
alveolares, descrita por primera vez en 1958 por
Rosen y cols.b2

La alteracién en la funcién del macréfago es
efecto de la menor disponibilidad del factor esti-
mulante de colonias de granulocitos y macréfagos
(GM-CSF) mediada por la produccién de autoanti-
cuerpos contra esta proteina hasta en el 90% de los
casos de pacientes adultos; otras causas incluyen
mutaciones en los receptores del GM-CSEF, desor-
denes hematolégicos, infecciones, medicamentos
y factores exposicionales (silice, celulosa, metales
pesados y algunos materiales organicos).!

El cuadro clinico de la PAP es inespecifico y
la disnea progresiva es el sintoma principal. Las
pruebas de funcién pulmonar evidencian reduc-
cién en la capacidad de difusién de monoéxido de
carbono (DLCO) y en espirometria puede mostrar
un patrén restrictivo.? En la tomografia de térax de
alta resolucion (TCAR), se observa el caracteristico
patrén en “empedrado” (crazy paving), que presen-
ta opacidades en “vidrio esmerilado” sobrepuestas
a engrosamiento septal interlobulillar, aunque
se puede presentar en otras enfermedades y, en
los casos de etiologia autoinmune, la presencia
de anticuerpos contra el GM-CSF confirma el
diagnéstico.*®

El diagnoéstico se debe confirmar mediante lava-
do broncoalveolar con la recolecciéon del material
proteinaceo blanco lechoso con detritus amorfos
que se precipitan, que en la microscopia se obser-
van cuerpos ovales, acelulares, basofilicos en la
tinciéon de May-Griunwald-Giemsa y son positivos
a la tincién de PAS (Periodic acid Schiff).:”

El tratamiento incluye el cese del tabaquismo, la
vacunacioén contra influenza y neumococo para la
prevencién de infecciones respiratorias. Para los pa-
cientes sintomaticos, con reduccion en la capacidad
vital forzada (CVF), reduccion en la DLCO o hipoxe-
mia, el pilar del tratamiento es el lavado pulmonar
total. Actualmente, contamos con otras terapias,
como el uso de GM-CSF inhalado o subcutaneo y,
para los pacientes refractarios al tratamiento, se
pueden utilizar intervenciones adicionales, como
el uso de rituximab, plasmaféresis o el trasplante
pulmonar, con resultados muy variables en los
estudios.’ 810

Al ser una enfermedad rara, no existen estudios
clinicos aleatorizados que estandaricen la técnica
del lavado pulmonar total, con algunas descripcio-
nes en idiomas diferentes del espanol y con modifi-
caciones de acuerdo con la experiencia del centro,
sin protocolos establecidos en América Latina.
Teniendo en cuenta lo anterior, el objetivo de esta
revision es describir el protocolo del procedimiento
del lavado pulmonar total que se ha practicado
en el Hospital Santa Clara de Bogota, el cual se
ha usado para el tratamiento de varios pacientes
con PAP en la institucién y en comparacién con
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las técnicas descritas en la bibliografia revisada,
describiremos brevemente la experiencia de un
caso que se mostro refractario al procedimiento.

RESUMEN DEL CASO

Se trata de una paciente femenina de 41 anos, quien
consulta en 2011 por disnea crénica. La tomografia
de torax evidencia patrén en «empedrado» (Figura
1). Se realiz6 broncoscopia y se recolect6 el material
proteinéceo. Se realizaron tinciones de Gram, Ziehl
Neelsen, Grocott, asi como cultivos para bacterias,
micobacterias y hongos, todos con resultados ne-
gativos, pero con tincién positiva al PAS. Con la
clinica, tomografia, hallazgos del lavado, tincién
de PAS positiva, se hace diagnéstico de PAP, sin
necesidad de biopsia. Desde entonces en manejo
por neumologia con lavado pulmonar total, pero
con evolucion no satisfactoria a pesar de multiples
procedimientos. Ha presentado respuesta parcial,
habiendo requerido lavado pulmonar cada 6 meses
en promedio, 26 lavados pulmonares en total (13
derechos y 13 izquierdos) desde que se trata en
nuestra institucién y siempre se realizé el proto-
colo descrito en la Tabla 1. No se han presentado
complicaciones durante el procedimiento y en el
posoperatorio solo algunos picos aislados de fiebre.

La paciente presenta hipertension pulmonar con
ecocardiograma de 2018 con presion sistélica de la
arteria pulmonar (PSAP) calculada en 70 mmHg.
En septiembre de 2020, acude a urgencias con exa-
cerbacién de los sintomas respiratorios, sin fiebre,
con saturacion de oxigeno al ingreso de 65%, con
altimo lavado pulmonar en agosto 2019; una vez
descartada una infeccién por SARS-CoV-2, se pro-
grama para nuevo lavado pulmonar. Al realizarla
se obtiene material proteinaceo espeso amarillento
(Figura 2) y se lava con 25 L. No hubo complicacio-
nes y se programa para el otro lavado una semana
después, sin complicaciones. La paciente egresé
con mejoria clinica, saturaba el 90% con oxigeno
suplementario. Refirié mejoria notable, con pocos
sintomas. Se realiza un nuevo ecocardiograma de
control en abril del 2021; se report6 PSAP 20 mmHg
con funcién sistélica normal. Mejoré de la disnea
y la limitacién funcional dejé de requerir oxigeno
para realizar sus actividades diarias, solamente lo
usa por las noches. Ingres6 en noviembre 2021 con
disnea clase 2 mMRC, saturaba el 88% aire ambien-
te. Se tom¢ radiografia de térax control (Figura 3)
que evidenci6 opacidades alveolares bibasales, pero
con notoria mejoria comparada con las anteriores.
Se programo6 para nuevo lavado pulmonar total. Se
realizé en dos sesiones; en el segundo, se lavé con
20 L. El liquido aclaré completamente (Figura 4)

Figura 1. TACAR inicial: Antes del primer lavado; se observa el patrén de «empedrado» de opa-
cidades en «vidrio esmerilado» sobrepuestas a un engrosamiento septal interlobulillar.
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TABLA 1. Protocolo del lavado pulmonar total

Elaboracién propia. UCI: Unidad de cuidados intensivos; FiO,: Fraccion inspirada de oxigeno.

Figura 2. Lavado pulmonar 2020: Material proteinico espeso y amarillento, que fue aclarando
durante el procedimiento.

por primera vez en el caso de la paciente. Se le
solicité tincién de PAS (Figura 5) en el dltimo
lavado. No hubo complicaciones y la paciente
egresé asintomatica, con saturacion del 91% sin

oxigeno suplementario, con plan de seguimiento
en consulta externa, con control tomografico y
nuevo ecocardiograma para confirmar los hallaz-
gos en el previo.
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Figura 3. Radiografia de térax control 2021: Opacidades alveolares bilaterales, pero con mayor
extension en el campo pulmonar izquierdo.

Figura 4. Lavado pulmonar 2021: Material proteinico que inicia ligeramente rosado, que aclara
completamente al terminar el procedimiento
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Figura 5. Tinciéon de PAS: Fotografia tomada al microscopio con aumento 100x. Se observa
el material amorfo que tifie rosado con la tincién. Cortesia de la Dra. Constanza Franco y Dra.
Diana Caballero, servicio de patologia, Hospital Santa Clara.

METODOLOGIA

Se realiz6 una revision narrativa de la bibliografia
en la que se utilizaron las bases de datos PubMed,
Google Scholary ScienceDirect entre el 01 de enero
de 2014 y el 30 de septiembre de 2021. Ademas,
se complementé la busqueda de bibliografia rele-
vante a través de la revisién de referencias de los
articulos seleccionados por los autores. Para la
basqueda de la bibliografia, se empleé el uso de
términos MeSH y se seleccionaron como palabras
claves “lavado pulmonar total” (whole lung lava-
ge)y “proteinosis alveolar pulmonar” (pulmonary
alveolar proteinosis) con combinaciones utilizando
como operadores booleanos AND y OR.

RESULTADOS

En la btsqueda y sintesis de la bibliografia, se
seleccionaron los articulos de acuerdo con las

preferencias del tema que se va a tratar, incluidos
articulos de revision, reportes de caso, guias y
protocolos, estudios observacionales y ensayos
clinicos.

DISCUSION

En 1953, el Dr. Benjamin Castle describe un pa-
ciente con llenado alveolar de material proteinaceo
que se tine con tincion de PAS y en los siguientes
5 anos acumula 27 pacientes con los mismos ha-
llazgos y se hace el primer reporte de esta nueva
enfermedad posteriormente recibiendo el nombre
de proteinosis alveolar pulmonar. Es progresiva y
fatal sin tratamiento adecuado, en la que se pro-
baron muchas terapias sin resultados favorables.!
En 1963, el Dr. José Ramirez Rivera, quien utilizé
un catéter transtraqueal posicionado en un pulmén
a la vez, e instil6 alicuotas de 100 ml de solucién
salina a 50-60 gotas por minuto, cuatro veces al
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dia por 2 a 3 veces por semana, que, a pesar de
ser estresante y tardado, mejoraba las opacidades
en las imagenes radioldgicas, la oxigenaciéon y el
DLCO." En 1964, utiliz6 un tubo de doble lumen
para instilar 3 L de solucién salina a un pulmoén ais-
lado a la vez junto con heparina o N-acetilcisteina,
y mostré que instilar grandes volimenes es un
procedimiento seguro. En las siguientes décadas,
el procedimiento se ha perfeccionado y el lavado
pulmonar total ejecutado actualmente fue descrito
por primera vez en 1994.12

Indicaciones y contraindicaciones

Se considera que la principal indicacion es disnea
con limitacién funcional, empeoramiento en las
imagenes radioldgicas e hipoxemia.> 1! El uso de
otros parametros clinicos y paraclinicos para de-
finir la realizacién del lavado es variable segin la
experiencia de cada centro y se deben descartar
otras causas de hipoxemia como infeccién o em-
bolismo pulmonar.!?

Las principales contraindicaciones para el proce-
dimiento incluyen enfermedad cardiaca grave, ha-
llazgos de fibrosis pulmonar o sepsis.'? Se sugiere
no realizar en pacientes con coagulopatia no trata-
da, particularmente cuando se documente trom-
bocitopenia con recuento plaquetario menor de
50000 /mm3 o un INR mayor de 1,5; sin embargo,
debido a lo raro de esta condicién, no hay estudios
aleatorizados que guien el procedimiento, lo que
explica la alta variabilidad entre instituciones.!!

En la mayor parte de centros, se prefiere reali-
zar el lavado pulmonar en dos sesiones (una para
cada pulmén) con una distancia temporal de 1-3
semanas entre sesiones, aunque se reportan casos
de la realizacién del lavado pulmonar bilateral en
una sola sesion.!! La mayor parte de los pacientes
requerira lavados pulmonares aislados, e incluso
una proporciéon considerable requerird un tnico
procedimiento y alcanzara remisién espontanea,
motivo por el que se prefiere como terapia de
eleccién antes que la administracion de GM-CSF
que tiene un mayor costo y la poca disponibilidad
del medicamento en la mayoria de los paises lati-
noamericano.® 12

El objetivo del lavado es remover la mayor
cantidad de material proteiniceo, habiendo
instilado la menor cantidad de solucién posible,
mientras se reducen las complicaciones rela-
cionadas con la anestesia y la hospitalizacién
posprocedimiento.

Preparacion
Se sugiere una evaluacién preanestésica adecua-
da, que incluyan pruebas de funcién pulmonar y
control radiografico, y durante la visita asesorar
cualquier consideracién sobre el manejo de via
aérea y el manejo del tubo endotraqueal de doble
lumen.% 12

La induccién anestésica y el mantenimiento
se realizan con anestésicos intravenosos para
evitar pérdida durante el lavado y contaminacién
del area con estos, con restriccién hidrica para
evitar la sobrecarga de volumen, mantenimiento
del registro hemodindmico continuo, gasometria
arterial y disponibilidad de un equipo para calen-
tar al paciente con el fin de evitar el desarrollo de
hipotermia, particularmente en los pacientes con
enfermedad cardiovascular inestable.'* ** En los
pacientes con policitemia importante, se puede
considerar la realizacién de una flebotomia antes
del procedimiento para reducir el riesgo de com-
plicaciones tromboembdlicas.!?

Descripcion del protocolo
El procedimiento se realiza en sala de cirugia con
personal capacitado que incluye neumologo, tera-
pia respiratoria y anestesiélogo.!'!% Se realiza bajo
anestesia general con bloqueo neuromuscular, se
coloca tubo de doble lumen izquierdo (dado que la
colocacién del tubo derecho es més complicada y se
puede obstruir el bronquio del 16bulo superior). Se
debe observar columna de aire en ambos limenes
y generalmente el anestesiélogo hace pruebas de
resistencia para verificar la posicién del tubo que,
luego, se confirma con broncoscopia; este es un
paso fundamental para el procedimiento.® 1112 14,16

El procedimiento se realiza en posicion supina
por la mayor comodidad y evitar el desplazamiento
del tubo de doble lumen y esto es una complicaciéon
comun durante el procedimiento. Algunos autores
reportan la realizaciéon del procedimiento en de-
cubito lateral en la direccién del pulmén a lavar
para reducir la probabilidad de fuga al pulmén
contralateral.l: 12

El pulmén por lavar se selecciona mediante el
apoyo con imégenes radiolégicas y se confirma
durante el procedimiento con la evaluacién de la
distensibilidad pulmonar; el pulmén mas afectado
es el menos distensible. Una vez realizada la intu-
bacién, se practica la desnitrogenizacion de ambos
pulmones para evitar la formacién de burbujas
durante el procedimiento mediante la adminis-
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traci6on de una fracciéon inspirada de oxigeno
(Fi0O,) del 100% por 5-15 min, tiempo en el que se
calienta la solucién salina a 37 °C para reducir la
hipotermia, y se preparan entre 20 L y 40 L para
el procedimiento.® 1112 14, 16 Se prepara un sistema
cerrado con el adaptador en “Y” (Y de Turk), con
un extremo unido a las bolsas de solucién salina,
otro hacia el tubo de doble lumen en el extremo
del pulmén que se va a lavar y el otro, al sistema
de drenaje.* Al estar listo se inicia la instilaciéon
de la primera alicuota de forma lenta para evitar
formacién de burbujas y barotrauma, hasta que
se igualen las presiones y deje de entrar liquido al
sistema.'* Se cierra la llave de entrada y se abre la
llave de drenaje (que puede o no, estar conectado
aun sistema de succién). El momento de apertura
de lallave de drenaje puede ser inmediato tras ter-
minar la instilacién de la solucién, ya que, parece
ser igual de eficaz que mantenerlo algunos minu-
tos, y parece reducir la absorcién a la circulacién
sistémica y la hipervolemia secundaria.!?

Tras iniciar el drenaje se procede a iniciar la
percusion del térax para facilitar la mezcla del
material proteindceo con la solucién instilada. La
percusion se puede realizar a través de equipos de
kinesioterapia o percusion, como el que utilizamos
en nuestro centro; pero puede ser administrada
de forma manual, sin embargo, esta tltima pro-
duce un mayor desgaste del personal que realiza
el procedimiento y el paciente se queja de mayor
dolor posprocedimiento.!> 2 El primer drenaje
sera blanco lechoso, o amarillento a rojizo en caso
de presentar microhemorragias, e ira aclarando
conforme se instilan las alicuotas.

El procedimiento se repite con alicuotas de
1000 ml en promedio, ya con la velocidad que
permita el sistema de infusién, manteniendo la
percusion solo cuando se realiza el drenaje. Se debe
llevar conteo y monitoreo estricto de la cantidad
de liquido que entra y sale, porque pérdidas ma-
yores de 1000 cm? pueden indicar que hay fuga del
sistema, ya sea hacia el pulmoén contralateral o al
espacio pleural.® * Esto puede deberse al desplaza-
miento del tubo de doble lumen y puede requerir
reposicionar y confirmar con nueva broncoscopia,
por lo que hay que estar atentos a la salida de bur-
bujas a través del lumen contralateral ® 14

Los ciclos se repetiran hasta obtener el drenaje
de liquido mas claro posible. En promedio, la ma-
yoria necesita 20 L por procedimiento y pueden
requerir hasta 40 L.'"

Cambios fisiologicos durante el lavado pulmonar
total

Durante la fase de llenado, la sangre es fisiol6gi-
camente enviada del pulmén no ventilado hacia
el ventilado debido a vasoconstricciéon pulmonar
hipéxica y por los cambios de presién inducidos
por la instilacién de la solucién. Este cambio del
shunt fisiolégico tiene como resultado una mayor
oxigenacién, dado que aumenta la saturacién de
hemoglobina, y asi mismo cuando se completa
el drenaje, la saturacién de oxigeno vuelve a
descender debido a la reduccion de la presion de
la via aérea y la perfusiéon pulmonar al pulmén
no instilado.!” Ademas, la sobrecarga de liquido
durante la fase de llenado puede causar aumento
de la resistencia vascular pulmonar, lo que causa
sobrecarga del ventriculo derecho, especialmente
en pacientes con hipertensién pulmonar o disfun-
cién ventricular izquierda.

Cuidados posprocedimiento
Una vez terminado el procedimiento, se succiona el
liquido remanente en el pulmoén. Luego, se realiza
ventilacion y reclutamiento de ambos pulmones, y,
si se evidencia salida de liquido a través del tubo,
se vuelve a succionar. Posteriormente, se practica
reclutamiento del pulmén al que se le realiz6 lava-
do pulmonar y succién a necesidad.'? 14 16

Es importante recordar que el material protei-
naceo drenado es surfactante pulmonar y durante
el lavado se pierde este, incluso el necesario para
mantener la tensién superficial, lo que facilita el
colapso alveolar, motivo por el que el reclutamiento
poslavado es rutinario.!’ 12

Segun las condiciones del paciente se puede
considerar la extubacién y pasar a vigilancia a
la unidad de cuidados intensivos durante 12 h a
24 h, o en pacientes con serio compromiso de la
oxigenacion o inestabilidad hemodindmica, pos-
procedimiento se sugiere realizar cambio de tubo
de doble lumen a tubo orotraqueal convencional
y continuar el manejo posoperatorio en la unidad
de cuidados intensivos con ventilacion mecanica
protectora, con diuréticos de asa o sin estos, utili-
zando estrategias terapéuticas indicadas en otras
causas de edema pulmonar.'?

Variaciones en la técnica

Algunos centros reportan la realizaciéon del pro-
cedimiento de forma bilateral, que se inicia con
el pulmén mas afectado y, al obtener el liquido
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claro, comienzan con el otro pulmén. Se trata de
un procedimiento mucho mas largo, con duracio-
nes hasta de 8 h, con posterior cambio del tubo
orotraqueal a uno convencional y posterior manejo
en la unidad de cuidados intensivos.!! Este método
tiene la ventaja de reducir los costos hospitalarios,
el tiempo requerido para el egreso y mejorar el
confort del paciente mas tempranamente. Silva y
cols., en 2014, publicaron una serie de 3 casos de
lavado pulmonar bilateral, de forma con su proto-
colo particular establecido.'®

También existen reportes de paciente con PAP
en falla respiratoria, los cuales no toleran la ven-
tilacion unipulmonar, por lo que se ha realizado
el procedimiento con oxigenacién de membrana
extracorpérea.® 1115, 16

Se pueden realizar estudios microbiolégicos del
material drenado para estudio de Nocardia, Acti-
nomyces, micobacterias y hongos, como Aspergillus
y Cryptococcus, ya que, debido a la disfuncién de
los macréfagos alveolares, existe predisposicion a
estas infecciones.’

También se ha reportado el uso de ultrasonogra-
fia dindmica para guiar el procedimiento y observar
cémo cambia la ecogenicidad del pulmén de estar
aireado a un patron de consolidacién tras instilar
la solucién o evidencia atelectasia completa con
el drenaje. La guia ecografica podria reducir el
estrés pulmonar y ayuda a prevenir volutrauma y
barotrauma, asi como investigar fugas de liquido.!®

Desde 1988, Bingisser y cols. describieron el uso
de ventilaciéon manual durante el procedimiento
y en 2012, Bonella y cols. agregaron percusiones
intermitentes (tanto en instilacién como drenaje)
como estrategia para reclutar mayor cantidad de
material proteinico en el procedimiento con la
menor cantidad de solucién.!® En 2021, Grutters y
cols. modificaron la técnica de Bonella y realizaron
hiperinflacién manual después de cada 3 alicuotas,
con percusiones intermitentes. Asi encontraron
que se redujo la cantidad de solucién necesaria para
el lavado con un promedio de 15 L con la mayor
cantidad de material drenado (91%) después de 3
ciclos de esta maniobra.®

En el trabajo de Akasaka y cols. en 2014, se dise-
16 un modelo matematico para predecir la cantidad
de proteinas que iban a ser eliminadas durante el
lavado pulmonar, con el fin de predecir o modificar
el tiempo de llenado y drenaje. Sin embargo, el cél-
culo no modific6 el nimero de ciclos ni el tiempo de
retencion de liquido en comparacion con la terapia

estandar, y las mediciones de diferentes proteinas
aumentarian los costos del procedimiento.?

Un reporte de un paciente con mala respuesta
al lavado, similar a nuestra paciente, utilizan la
combinacién de terapias, lavado pulmonar con
ciclos de GM-CSF inhalado posterior al procedi-
miento por hasta 6 meses, con lo que presenta
mejoria evidente; sin embargo, esta intervencién
farmacolégica no es facilmente accesible y sus
costos limitan notoriamente su administracion, tal
como en el caso que se reporta en este documento.?!

También se realiza lavados segmentarios a tra-
vés de broncoscopia flexible en pacientes que no
toleran la ventilacién unipulmonar o en pacientes
pediatricos, pero con volimenes de liquido meno-
res, y con una menor eficacia.!® 22

Seguimiento y eficacia

Dada la alta heterogeneidad de esta enfermedad,
la mejoria entre los diversos parametros clinicos es
diferente y variable. En 2015, se realiz6 un estudio
retrospectivo de 120 pacientes adultos con PAP en
China; de estos, 80 requirieron lavado pulmonar,
se les realiz6 seguimiento por 8 anos, y se encontr6
que, luego del procedimiento, mejor6 la presién
arterial de oxigeno (Pa0,), la CVE, la capacidad
pulmonar total, la DLCO y la distancia recorrida
en la caminata de 6 min (6MWT), con los cambios
maés significativos en la DLCO con un aumento
promedio de 10 puntos, y en la 6MWT se mejoré
un promedio de 100 m, con ningin paciente que
falleciera en el periodo de seguimiento.?

En 2016, se publicé un metaanalisis que evalu6
la eficacia del lavado, incluidos doce estudios, que
informaba sobre una mejora significativa de la
DLCO, CVE, PaO, y el volumen espiratorio for-
zado en el primer segundo (VEF1), sin cambios
en la presion arterial del di6xido de carbono ni la
saturacion arterial de oxigeno.?

En otro reporte de 10 pacientes en la India en
2020, se evidenci6é una mejoria franca de la oxige-
nacién, pero solo estabilizacién o leve mejoria de
los otros parametros de funcién pulmonar.? Otro
reporte de cincuenta lavados pulmonares realizado
en un centro de referencia en Tailandia, reporté
mejoria de oxigenacion, DLCO, asi como de los
hallazgos radiograficos, con un 42% de los pacien-
tes que presentaron mejoria parcial y un 47% con
mejoria completa posterior al procedimiento.?

También se ha encontrado relacién en la eficacia
del procedimiento con respecto al tabaquismo, por



Protocolo lavado pulmonar total

363

lo que aumenté el nimero de lavados necesarios
para lograr remision o estabilizacion de la enfer-
medad.'” La sobrevida posterior al procedimiento
ronda entre el 63% al 94%, por lo que es parte del
pilar del tratamiento de los pacientes con PAP'7 26

Complicaciones

Las complicaciones mas frecuentes reportadas
son fiebre (18%), hipoxemia (14%), sibilancias
(6%), neumonia (5%), fuga de liquido (4%), derra-
me pleural (3,1%) y neumotérax (0,8%).% 1113 27
Entre estos, resulta particularmente relevante la
hipoxemia, la cual esta relacionada con reingreso
al hospital en los siguientes 30 d luego del proce-
dimiento hasta en el 5% de los casos y requirieron
tratamiento con FiO, alta y reclutamiento con
presion positiva al final de la espiracién (PEEP),
pero tratando de evitar el barotrauma (neumoto-
rax).! 2 También se ha documentado exacerbacion
de los sintomas en los primeros 30 d después del
procedimiento junto con infecciones respiratorias,
aunque no se ha asociado a infecciones oportu-
nistas.!'” 28 Puede haber mal posicionamiento del
tubo de doble lumen, lo que causa fuga del liquido
al otro pulmoén, pero en manos experimentadas y
tras la confirmacién con broncoscopia es raro que
suceda. Instilar rdpidamente grandes volimenes
puede causar barotrauma con hidroneumotérax o
derrame pleural importante, que puede requerir
manejo con tubo de térax o toracentesis.® !

Otro efecto importante es la hipotermia, que
se reduce a monitorizar la temperatura corporal
usando medios fisicos y calentando las alicuotas
antes de la instilacion, con lo que se evita la apa-
riciéon de arritmias intraoperatorias y otras com-
plicaciones derivadas de la hipotermia.®

Se ha descrito que hasta el 10% de los pacientes
resisten el lavado pulmonar total, no presentan
mejoria notoria y requieren mayor cantidad de
lavados, asi como la necesidad de requerir las otras
terapias.?? Nuestra paciente cabe en este grupo,
aunque ha presentado mejoria clinica evidente en
los tltimos 2 anos de tratamiento.

CONCLUSIONES

La proteinosis alveolar pulmonar es una enferme-
dad poco frecuente, que, por lo general, es poco
conocida por los médicos de atencién primaria, lo
que puede retrasar el diagnéstico y, aunque tiene
varias alternativas de tratamiento, son costosas

y poco accesibles en la mayor parte de América
Latina. Se han descrito casos en los que responden
a tratamiento con factores estimulantes, pero el
lavado pulmonar total sigue siendo el estandar
del tratamiento y, a pesar de que el procedimiento
es costoso, debido a la rapidez de la mejoria del
paciente y al mantenimiento a largo plazo, sigue
siendo costo efectivo. A pesar de esto, es un proce-
dimiento poco conocido y muchos médicos tienen
temor de realizarlo dadas las implicaciones men-
cionadas, la necesidad de insumos especificos, como
el tubo de doble lumen, y de personal entrenado en
el procedimiento y el manejo perioperatorio, lo que
indica que es preciso estandarizar algunas estrate-
gias terapéuticas por lo que decidimos escribir este
protocolo con objeto de simplificar la informacién
disponible para el procedimiento, con un enfoque
facilmente replicable en la mayoria del territorio
latinoamericano.
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