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NOTAS CLÍNICAS
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RESUMEN 
Se presenta un caso de proteinosis alveolar pulmo-

nar en un varón de 27 años en el que la tomografía com-
putarizada de alta resolución muestra un típico patrón
“crazy-paving” o en empedrado, siendo esta prueba la
que orienta hacia un diagnóstico diferencial concreto, a
pesar de la inespecificidad de la presentación clínica. El
lavado broncoalveolar no es concluyente y el diagnósti-
co definitivo se hace con biopsia transbronquial.

Se revisan los aspectos más característicos de esta
rara enfermedad y del patrón “crazy-paving” o en
empedrado en la tomografía computarizada de alta
resolución.

Palabras clave. Proteinosis alveolar pulmonar.
“Crazy-paving”. Patrón en empedrado. Tomografía
computarizada de alta resolución. Lavado broncoalve-
olar.

ABSTRACT

We present a case of pulmonary alveolar pro-
teinosis in a 27 year old male, in which high resolution
computerised tomography shows a typical crazy
paving pattern. This test led to a specific differential
diagnosis, in spite of the lack of specificity in the clini-
cal presentation. The bronchoalveolar wash was not
conclusive and the definitive diagnosis was made with
a transbronchial biopsy.

We review the most characteristic aspects of this
rare disease and of the crazy paving pattern in high res-
olution CT.

Key words. Pulmonary alveolar proteinosis.
“Crazy paving” pattern. High resolution CT. Bron-
choaveolar wash.



INTRODUCCIÓN
La proteinosis alveolar pulmonar (PAP)

es una rara enfermedad de origen desco-
nocido, caracterizada por el acúmulo de
material fosfolipoproteináceo PAS positivo
derivado del surfactante en el espacio
alveolar1,2. Es más frecuente en adultos
entre 20 y 50 años con clínica de disnea y
tos no productiva3. El diagnóstico se reali-
za mediante lavado broncolaveolar (BAL)
o biopsia de pulmón bien abierta o trans-
bronquial1.

La clínica y los hallazgos en la radio-
grafía simple de tórax pueden ser indistin-
guibles de otras enfermedades respirato-
rias, pero ciertos hallazgos en la
tomografía computarizada de alta resolu-
ción (TCAR) sugieren esta patología1: áreas
dispersas de atenuación alveolar en
“ground-glass” o vidrio deslustrado con
superposición de un engrosamiento liso
lineal septal inter e intralobular conocido
como patrón “crazy-paving” o “en empe-
drado” son muy características de la PAP2-

4.

El patrón en empedrado es un hallazgo
no específico, descrito en otras patologías,
que incluyen: infecciones, neoplasias,
enfermedades idiopáticas, enfermedades
inhalatorias y enfermedades sanguíneas3-5;
sin embargo, diferencias en la localización,
otros hallazgos radiológicos acompañan-
tes y la historia y presentación clínica del
paciente pueden ser útiles para aproximar
el diagnóstico3,5.

Se presenta el caso de un varón joven
con patrón en empedrado en TCAR, clínica
respiratoria inespecífica e historia de
exposición a tóxicos inhalados. El diagnós-
tico final es PAP, al que se llega mediante
biopsia transbronquial. Revisamos las
características de esta rara enfermedad y
del patrón en empedrado en TCAR.

CASO CLÍNICO
Varón de 27 años que presenta fiebre y

hemoptisis. Entre los antecedentes personales
destacan dos episodios de neumonía bilateral
en el último año, con resolución clínica y mejo-
ría radiológica tras tratamiento convencional,
aunque con persistencia de un infiltrado alveo-
lar izquierdo en las radiografías de tórax de con-
trol.

No presenta factores de riesgo de VIH, ni
inmunosupresión. Trabaja como mecánico en
contacto con ambientes donde se usan soldadu-
ras, grasas, ácidos y otros irritantes.

La exploración física, analítica y pruebas de
función respiratoria son normales.

Se realiza radiografía de tórax que revela un
infiltrado alveolar bilateral similar a las radio-
grafías anteriores. Se decide entonces hacer
tomografía computarizada torácica con cortes
de alta resolución, que consiste en cortes finos
de 1mm de colimación a intervalos de 10 mm
del parénquima pulmonar, en inspiración y con
el paciente en decúbito supino. El estudio mues-
tra áreas de opacificación alveolar en vidrio des-
lustrado dispersos con superposición de un
engrosamiento liso lineal septal inter e intralo-
bular, conocido como patrón “crazy-paving” o
en empedrado, con extensa afectación dispersa
y parcheada del pulmón izquierdo así como
perihiliar y del lóbulo medio en el lado derecho
(Fig. 1).

Teniendo en cuenta el patrón radiológico en
la TCAR y la exposición a agentes tóxicos inha-
lados, el diagnóstico diferencial se reduce a PAP
y a neumonía lipoidea.

Se realiza entonces fibrobroncoscopia con
BAL, que no resulta concluyente, y se completa
con biopsia transbronquial; el estudio ultraes-
tructural identifica en el interior de los alvéolos
un material granular amorfo eosinófilo PAS posi-
tivo y en la pared alveolar algún lipófago con
microvacuolas, llegando al diagnóstico de PAP.

DISCUSIÓN
La PAP es una enfermedad rara de ori-

gen desconocido, con predilección por los
hombres 2:1 y con un rango de edad entre
20 y 50 años1. Se han descrito tres formas:
congénita, secundaria a otras enfermeda-
des e idiopática1,6.

Se caracteriza por el acúmulo de un
material fosfolipoproteináceo PAS positivo
en el espacio alveolar asociado a una res-
puesta inflamatoria del intersticio adya-
cente. Se plantea como patogénesis una
excesiva producción y/o alteración del
aclaramiento del surfactante1-3.

Clínicamente se presenta con disnea,
tos y, menos frecuente, fiebre, dolor torá-
cico y hemoptisis, sobre todo si presenta
secundariamente una infección6 como ocu-
rre en el caso presentado.

El curso clínico puede ser estable pero
con persistencia de síntomas, deterioro
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progresivo o resolución espontánea6. Tie-
nen mayor riesgo de infecciones tanto por
patógenos respiratorios comunes como
oportunistas, sobre todo Nocardia1,6. El
paciente de nuestro caso en el último año
ha presentado dos episodios de neumonía
bilateral, con buena resolución clínica tras
tratamiento convencional.

Las pruebas de función respiratoria
muestran típicamente una restricción ven-
tilatoria aunque pueden ser normales2,6.

Los hallazgos clásicos en la radiografía
de tórax son una consolidación alveolar
bilateral, simétrica, perihiliar o hiliar que
recuerda al edema de pulmón, pero sin
otros signos de descompensación cardia-
ca3,6.

En la TCAR se presenta como una opa-
cidad difusa y parcheada en vidrio deslus-
trado asociada a un engrosamiento lineal
septal inter e intralobular superpuesto de
distribución central o periférica, patrón
conocido como “crazy-paving” o en empe-
drado3-5. La opacificación en vidrio deslus-
trado refleja la presencia del material PAS
positivo en los alvéolos1 y la alteración del
intersticio es el resultado de edema septal
sobreañadido y acúmulo de fosfolípido, o
exudado en los septos interlobulares, o
fibrosis2; hay autores que consideran que
el patrón intersticial es debido al acúmulo
del material PAS positivo en el espacio
aéreo adyacente al septo interlobar, mas
que a un engrosamiento del mismo4,7.

Aunque este patrón en TCAR es alta-
mente sugestivo de PAP también puede
aparecer en otras enfermedades1,4: infec-
ciones (neumonía por Pneumocystis
carinii), neoplasias (carcinoma bronquio-
loalveolar), enfermedades idiopáticas (sar-
coidosis, neumonía intersticial no específi-
ca y neumonía organizada), enfermedades
inhalatorias (neumonía lipoidea) y enfer-
medades sanguíneas (síndromes de hemo-
rragia pulmonar y síndrome de distrés res-
piratorio)3-5. No obstante, diferencias en la
localización, presencia de hallazgos radio-
lógicos adicionales y sobre todo la historia
y presentación clínica del paciente son
muy útiles para sugerir un diagnóstico
apropiado3,5.

El BAL suele ser suficiente para llegar
al diagnóstico de PAP, revelando la presen-
cia del característico material amorfo PAS
positivo, pero la prueba diagnóstica defini-
tiva es la biopsia pulmonar, bien abierta o
transbronquial, aunque no es necesaria
salvo en casos problema1. En el caso pre-
sentado no se llegó al diagnóstico con el
BAL y se realizó biopsia transbronquial
que, en general, suele ser suficiente y
menos agresiva que la biopsia abierta.

Algunos estudios han comparado las
alteraciones en la radiografía simple y la
TCAR con las pruebas de función respira-
toria y han encontrado una mayor corres-
pondencia de éstas con la TCAR, aunque
consideran suficiente para el seguimiento
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PROTEINOSIS ALVEOLAR PULMONAR Y PATRÓN EN EMPEDRADO (“CRAZY-PAVING”) EN TOMOGRAFÍA...

Figura 1. Las imágenes muestran un patrón “crazy-paving” o en empedrado con la típica opacidad
alveolar en vidrio deslustrado y, superpuesto, un fino engrosamiento lineal septal de distri-
bución parcheada y difusa.



del paciente las pruebas de función respi-
ratoria y la radiografía de tórax2.

El tratamiento depende de la forma de
PAP y se ha descrito que en la forma con-
génita es el trasplante de pulmón, en la
forma secundaria se basa en el tratamien-
to de la enfermedad subyacente y en la
forma idiopática es el BAL6.

Se han publicado los hallazgos en TCAR
antes y después del BAL en niños y se ha
observado una disminución de la opacidad
en vidrio deslustrado y del engrosamiento
septal, considerando este método diagnós-
tico radiológico como el más útil para el
seguimiento del tratamiento8.
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