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Resumo: Proteinose alveolar pulmonar (PAP) é uma doença rara caracterizada pelo acúmulo de surfactante 
nos alvéolos devido à catabolismo ineficiente dos macrófagos sobre essa substância, limitando as 
trocas gasosas. Revisar a literatura mais recente sobre a proteinose alveolar pulmonar. A pesquisa 
para essa revisão de literatura foi realizada por meio de artigos publicados entre 2018 e 2023 nas 
plataformas Pubmed e Scielo. Foram utilizados os descritores “Pulmonary alveolar proteinosis´ e 
´Surfactant Accumulation Disorder´. Foram selecionados 9 artigos para esta análise. A PAP pode 
ser autoimune, congênita e secundária. A congênita é mais comum em crianças e resulta de 
mutações nos receptores de GM-CSF ou nos de proteínas surfactantes. Possui sintomas 
inespecíficos, como dispneia progressiva, tosse e raramente pode cursar com hemoptise, febre e 
dor torácica. No exame físico, apresenta crepitações pulmonares, cianose e baqueteamento 
digital. Devido à inespecificidade dos sintomas, os exames de imagens e laboratoriais são 
fundamentais. A radiografia de tórax pode apresentar opacidade alveolar bilateral com 
distribuição peri-hilar e basilar sem broncogramas aéreos, enquanto a TC de tórax mostra 
espessamento intralobular e opacidade em vidro fosco difuso. A broncoscopia com lavado 
alveolar é o padrão ouro de diagnóstico de PAP, que normalmente se apresenta com aspecto 
leitoso e opaco. Ao exame citológico, pode-se observar macrófagos junto de substância amorfa e 
celularidade predominantemente linfocítica. A biópsia pulmonar não é necessária para o 
diagnóstico de PAP, mas pode ser útil em algumas situações. Entre as opções de tratamento, a 
principal é a lavagem pulmonar total (LPT) na PAP autoimune, porém tratamentos alternativos, 
como suplementação de GM-CSF, imunobiológicos e plasmaférese, podem ser considerados em 
casos refratários. Em pacientes de etiologia congênita, a LPT pode gerar benefícios, mas não é 
curativa. O tratamento em crianças representa um desafio devido à raridade da doença, à 
heterogeneidade dos casos descritos e à limitada disponibilidade dos centros especializados. A 
PAP é rara e complexa, caracterizada pela limitação das trocas gasosas. O quadro clínico é 
inespecífico, marcado pela presença de tosse e dispneia progressiva, que dificulta o diagnóstico. 
Quanto ao tratamento, a LPT representa o método principal, porém terapias adicionais podem ser 
consideradas. Na forma congênita, que afeta predominantemente as crianças, a LPT pode 
apresentar benefícios, embora não seja curativa. São necessários mais estudos para avançar no 
manejo diagnóstico e terapêutico, especialmente em crianças, visando melhorar a qualidade de 
vida dos pacientes pediátricos afetados por essa condição.
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