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PALABRAS CLAVE Resumen La silicoproteinosis pulmonar es una forma muy rara de la silicosis, que puede des-
Silicosis; arrollarse con un periodo de latencia entre pocos meses y 5 afos de la primera exposicion a
Silicoproteinosis silice y cursa, invariablemente, con un rapido deterioro de la funcion pulmonar, sin respuesta
alveolar; eficaz a tratamiento alguno. Por su rareza y por su excepcional evolucién, comunicamos el
Enfermedades caso de una mujer de 55 anos, diagnosticada en nuestro hospital de silicoproteinosis, que mejord

ocupacionales
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al retirar la exposicion laboral al polvo de silice y que permanece estable, sin empeoramiento
radiologico ni de la funcion pulmonar 4 anos después del diagnostico de la enfermedad. En
nuestro conocimiento, se trata del primer caso de silicoproteinosis que cursa con una buena
evolucion.

© 2012 Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Pulmonary silicoproteinosis. A case of prolonged survival

Abstract Alveolar silicoproteinosis is a very rare form of silicosis that can develop after a
latency period of between a few months and 5 years after the first exposure to silica, and
courses invariably, with rapid deterioration of lung function, without an effective response to
treatment. Because of its rarity and its unique outcome, the case is presented of a 55 year old
woman, diagnosed with alveolar silicoproteinosis in our hospital, who improved by removing
the occupational exposure to silica dust and remains stable with no radiological or lung function
worsening four years after diagnosis of the disease. To our knowledge, this is the first case of
alveolar silicoproteinosis that had a good outcome.

© 2012 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La silicosis es una enfermedad pulmonar intersticial causada
por la inhalacion de polvo de silice cristalino, que general-

mente se presenta en su forma cronica. La silicoproteinosis
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pulmonar es una rara forma de la enfermedad, que puede
desarrollarse con un periodo de latencia entre pocos meses

0014-2565/$ - see front matter © 2012 Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.
http://dx.doi.org/10.1016/j.rce.2012.07.002


dx.doi.org/10.1016/j.rce.2012.07.002
http://www.elsevier.es/rce
mailto:paolisseth@gmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.rce.2012.07.002

eb6

P.L. Ordonez-Gomez et al

Figura 1  Corte transversal de tomografia computarizada de
alta resolucion (TACAR): patron intersticial micronodular difuso
(flechas), que afecta a ambos pulmones con predominio en cam-
pos medios y superiores.

y 5 afos de la primera exposicion a silice'. En la literatura
se indica que cursa invariablemente con un rapido deterioro
de la funcion pulmonar?. Por su rareza y por su excepcional
evolucion, comunicamos el caso de una mujer de 55 afios,
diagnosticada de silicoproteinosis pulmonar, que mejoro al
retirar la exposicion laboral al polvo de silice y que perma-
nece estable, sin empeoramiento radioldgico ni de la funcion
pulmonar, 4 afos después del diagnostico de la enfermedad.
En nuestro conocimiento, se trata del primer caso documen-
tado que cursa con una evolucion tan favorable.

Observacion clinica

Mujer de 55 anos de edad, ex fumadora desde 20 anos
antes, con antecedentes de exposicion al polvo de silice
por trabajar desde hacia 40 afos en la industria ceramica,
en la que se dedicaba a lijar figuras de barro y porce-
lana sin medidas de proteccion habitual. Presentaba una
historia de tos irritativa continua, disnea y sibilantes oca-
sionales desde 10 anos antes, sin variaciones estacionales.
Habia empeorado notablemente en el tltimo afo, en el cual
habia tenido un aumento en la intensidad de exposicion al
polvo de silice al trabajar con piezas de mayor tamafo.
La auscultacion cardiorrespiratoria era normal y las prue-
bas complementarias mostraron los siguientes resultados:
tomografia computarizada (TC) de térax de alta resolu-
cion: engrosamiento pleural apical bilateral y un patron
intersticial micronodular difuso con afectacion de ambos
pulmones y con predominio en campos medios y superio-
res (fig. 1). Laboratorio: colesterol 203 mg/dl; IgE total de
172 U/1, resto de determinaciones dentro de la normalidad.
Pruebas cutaneas con alérgenos respiratorios habituales:
negativas. Pruebas funcionales respiratorias: capacidad vital
forzada (CVF) 2.440ml, 93% del valor teorico; volumen
espiratorio forzado en el primer segundo (FEV;) 1.690ml,
76% del valor teorico, FEV1%/FVC 69, respuesta bron-
codilatadora al FEV; 19%, capacidad de difusion normal
(TLCO SB 9,80 mmol/min/kPa, 132,2% del valor tedrico,
TLCO/VA 2,19 mmol/min/kPa/l, 135% del valor tedrico).
Broncoscopia: normal. El estudio citoldgico del aspirado
bronquial y del lavado broncoalveolar mostraba un frotis

proteinaceo con abundante celularidad, constituida por
macrofagos y células bronquiales sin atipia, junto a nume-
rosos cuerpos amilaceos, PAS positivo, compatible con el
diagndstico histopatoldgico de proteinosis alveolar (fig. 2).
El estudio microbioldgico de ambas muestras fue negativo
(ausencia de bacilos acido alcohol resistentes, cultivo de
micobacterias negativo, se aislo flora habitual de vias altas).

Se inici6 tratamiento con broncodilatadores y corti-
coides inhalados y se recomendd cambiar de lugar de
trabajo. En el seguimiento durante 4 afos en consul-
tas externas, la paciente refiere encontrarse mejor, con
menos tos y sin documentarse deterioro clinico, radio-
logico o funcional respiratorio. En el ultimo control:
CVF 2.310ml, 89,4% del valor teodrico, FEV; 1.710ml,
78,4% del valor tedrico, FEV1%/FVC 73,9, respuesta
broncodilatadora al FEV; 14,5%, capacidad de difu-
sion normal (TLCO SB 8,570 mmol/min/kPa, 117,3% del
valor teodrico, TLCO/VA 1,88 mmol/min/kPa/l, 117,8%
del valor tedrico).

Discusién

La silicosis es una de las enfermedades ocupacionales mas
conocidas, que continlia ocasionando importante morbili-
dad en el mundo. Las fuentes de la exposicion laboral a la
inhalacion de silice son muy numerosas, ya que el polvo de
este mineral esta presente en un amplio nimero de sec-
tores industriales. La manipulacion en distintos ambientes
laborales de materiales que contienen silice entre sus com-
ponentes, como la industria ceramica en el caso actual, ha
facilitado la aparicién de nuevos casos de silicosis?.

En los Estados Unidos, segun datos recientes de los
Centers for Disease Control and Prevention (CDC), se
ha estimado la incidencia anual de casos nuevos de silicosis
entre 3.600 y 7.300. En las personas menores de 65 anos,
el estudio demuestra que entre los anos 1968 y 2005, hubo
una reduccion del 90,2% en el nimero anual de afios de vida
potenciales perdidos atribuibles a la silicosis®.

Por otro lado, en determinados sectores industriales
emergentes se ha comprobado una prevalencia muy alta de
silicosis, el 18%, entre los trabajadores en activo de la indus-
tria del granito®. En el caso de los trabajadores del lavado
de tejido vaquero con arena de silice, que se emplea para
darle un aspecto envejecido, se han descrito recientemente
epidemias de silicosis®.

Una forma aguda de silicosis, la silicoproteinosis, puede
ocurrir después de una exposicion relativamente corta a
niveles muy altos de silice. La enfermedad se manifiesta
tras pocos anos de la exposicion inicial y causa un deterioro
rapido que invariablemente conduce a una insuficiencia
respiratoria aguda'?. Fue descrita en 19697. Se suele
presentar como una forma aguda de la enfermedad con una
exposicion masiva al polvo de silice, el cual en su forma
cristalina interactia con los macrofagos alveolares, las
células epiteliales y los fibroblastos, generando mediadores
inflamatorios tipicos como citocinas, eicosanoides y espe-
cies reactivas al oxigeno y nitrdgeno, reclutando células
inflamatorias en la superficie alveolar.

Los hallazgos patologicos de la silicoproteinosis difieren
sustancialmente de los de la silicosis cronica y se pare-
cen a aquellos de la proteinosis alveolar pulmonar (PAP),
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Figura2 A)Lavado broncoalveolar con tincion de Papanicolaou: escasa celularidad compuesta por macrdfagos y células epiteliales
con abundantes globulos de material proteinaceo PAS positivo. B) Gran aumento (60x) se observa globulo basofilo (flecha grande)

rodeado de macradfagos (flecha pequena) y material proteinaceo.

como sucedid en nuestra paciente. La PAP es una rara
enfermedad de origen desconocido, caracterizada por el
acumulo en el espacio alveolar de material lipoproteina-
ceo amorfo derivado del surfactante, positivo para acido
peryddico de Schiff (PAS) y sin alteracion en la estructura
pulmonar®. Se ha propuesto que un defecto de la funcién
macrofagica, concretamente la capacidad de procesar los
tensoactivos, quizas participa en la patogenia de la PAPS.

En estudios recientes se ha sugerido una relacién etio-
logica con la exposicién a polvo de silice’. En este
sentido, los resultados del trabajo de Abraham y McEven'®
son consistentes con la hipdtesis de que la protei-
nosis alveolar pulmonar, en la mayoria de casos, se
asocia con la exposicion a pequeias particulas inorgani-
cas de diversos tipos. Los autores estudiaron mediante
microscopia Optica, microscopia electronica y radiolo-
gia los pulmones de 24 pacientes con PAP, hallando un
aumento de material constituido por particulas inorganicas
pequenas.

En la revision de 13 pacientes de Marchiori et al.?, la tos
seca Y la disnea fueron las manifestaciones clinicas mas fre-
cuentes, en el 54% de los casos, como sucedié también en el
caso actual. Desde el punto de vista radiologico, en 12 de los
13 pacientes (92%), habia consolidacion del espacio aéreo
bilateral, con broncograma aéreo. En el Unico paciente
que no mostrd consolidacion pulmonar, se documentaron
opacidades en vidrio deslustrado y pequefos nédulos cen-
trolobulillares en los pulmones. Como en nuestra paciente,
el diagnostico de silicoproteinosis se baso en los hallazgos
clinicos, radiolégicos y anatomopatologicos'"'2.

El prondstico de los pacientes con silicoproteinosis es
muy pobre, ya que rapidamente desarrollan cianosis, cor
pulmonale y un rapido deterioro del estado general, que
invariablemente conlleva a un fracaso respiratorio agudo y
muerte. Por lo general, la supervivencia después del diag-
nostico de la enfermedad es inferior a 4 afos, en los que
infecciones flngicas y micobacterianas pueden complicar el
curso clinico de la enfermedad’s.

No existe un tratamiento especifico para ninguna de las
formas de silicosis®. En el caso de la silicosis aguda, en el
afno 1992, Goodman et al." presentaron un caso de silico-
sis aguda, que mejord tras el tratamiento con corticoides.
Se trata del primer caso reportado en la literatura, aun-
que sus resultados no se han confirmado posteriormente. Los

lavados de pulmon por medio de un tubo endotraqueal de
doble luz proporcionan alivio a muchos pacientes con disnea
e hipoxemia progresiva y también proporcionan beneficios
prolongados® 3.

Para establecer el diagnostico de silicosis se considera
suficiente la concurrencia de una historia laboral de expo-
sicion a silice cristalina junto con unas manifestaciones
clinicas, funcionales y radiologicas tipicas, asi como la exclu-
sion de otras causas de enfermedad pulmonar intersticial
difusa®. La practica de otros procedimientos diagnésticos
solo estaria indicada en casos excepcionales: cuando cur-
san con clinica atipica o cuando la historia laboral esta poco
documentada’.

Esta situacion puede haber contribuido a infradiagnos-
ticar casos de silicoproteinosis pulmonar que, como el
actual, presentaran una evolucion mas favorable. Nosotros
abogamos por la realizacion mas frecuente del lavado bron-
coalveolar en los pacientes con sospecha de silicosis, para
aumentar la posibilidad de diagnosticar nuevos casos de sili-
coproteinosis, que de otra forma pasarian desapercibidos o
se diagnosticarian mas tarde.

En el caso de nuestra paciente, la exposicion habia sido
prolongada con sintomas leves durante 10 afos, aunque con
un evidente empeoramiento en el afo previo al diagndstico,
con relacion a una mayor intensidad de exposicion laboral al
polvo de silice, compatible con silicosis aguda o agudizada.
La evolucion posterior resulto favorable con broncodilatado-
res y corticoides inhalados, aunque la clave fue la retirada
de la exposicion a silice. Para el diagnéstico de silicopro-
teinosis alveolar, ademas de la exposicion a silice, fueron
determinantes los hallazgos en la anatomia patoldgica que
condujeron inicialmente a un diagndstico histopatologico de
proteinosis alveolar.

En definitiva, presentamos el primer caso documentado
de silicoproteinosis pulmonar, que cursa con una evolu-
cion favorable y se sugiere la necesidad de replantear las
normativas de diagnostico de la silicosis, recomendar la utili-
zacion precoz de la broncoscopia con lavado broncoalveolar
para el diagndstico precoz de nuevos casos de silicoprotei-
nosis. El hecho de no identificar la exposicion conduce a
no diagnosticar las formas leves, hasta que la enfermedad
progresa gravemente. El control del polvo respirable y el
diagnostico precoz de los casos constituyen las principales
medidas terapéuticas.
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