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RESUMEN: Antecedentes: La microlitiasis es una afeccién pulmonar poco frecuente, caracterizada por acumulo de fosfatos de calcio
en el interior de los alveolos pulmonares, originando cuerpos nodulares conocidos como microlitos, siendo esta su principal caracteris-
tica. Destacando la poca relacién Clinico Radioldgica, dada su escasa documentacion y relativamente poco estudio, es dificil su diag-
néstico y frecuentemente es confundida con otras entidades patoldgicas. Caso Clinico: Femenina de 38 afios, hipertensa controlada
con atenolol 100 mg via oral dia, exposicion al humo de lefia, con 6 meses de tos intermitente, seca, disnea y sibilancias nocturnas, se
le practicé una tomografia que en la ventana mediastial se aprecia corazén de tamafio normal con algunas adenomegalias de pocos
milimetros para érticos y peri traqueales no sospechosos y en la ventana pulmonar hay llenado alveolar homogéneo difuso bilateral,
con engrosamiento nodular centro lobular y septal con calcificaciones finas de la pleura. La biopsia trasbronquial reporta espacios al-
veolares con presencia de concentraciones laminares en piel de cebolla baséfilos intra alveolares compatible con microlitiasis alveolar.
Discusion: Identificar estas particularidades nos permitiria realizar un abordaje temprano para evitar complicaciones iniciales de esta

enfermedad, aunque no se conoce un tratamiento curativo.
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INTRODUCCION

Las enfermedades intersticiales pulmonares por mucho
son un desafio para los clinicos, tanto en su estudio como para
clasificarlas. La microlitiasis alveolar pulmonar (MAP) es una
enfermedad poco frecuente, de causa no determinada; que se
caracteriza por la acumulacio de cuerpos nodulares calcificados
microscépicos difusos, compuestos de fosfato de calcio, cono-
cidos como calcosferitas; mientras que las paredes de los mis-
mos se hallan normales, progresando a fibrosis intersticial en
las etapas avanzadas de la enfermedad, esta entidad pulmonar
se presenta a cualquier edad, pero la mayoria de los pacientes
se encuentran en la tercera y quinta decada de la vida al mo-
mento que se realiza el diagndstico, la prevalecia varia de pais
en pais, en nuestro Honduras se cuenta con escasa informa-
cion sobre este tema.
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Femenina de 38 afios, hipertensa controlada con atenolol
100 mg via oral dia, exposicion al humo de lefia, con 6 meses
de tos intermitente, seca, disnea y sibilancias nocturnas, por
los hallazgos radioldgicos se decide ingreso. Al examen fisico
buen estado general siendo el Unico hallazgo contribuyente a la
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auscultacion pulmonar con estertores en velcro con leve acro-
paquia en miembros superiores. Durante su evaluacion intra-
hospitalaria se le practicd una tomografia que en la ventana me-
diastial se aprecia corazdn de tamafio normal con algunas ade-
nomegalias de pocos milimetros paradrticos y peritraqueales
no sospechosos y en la ventana pulmonar hay llenado alveolar
homogéneo difuso bilateral, con engrosamiento nodular centro
lobular y septal con calcificaciones finas de la pleura ademas se
le realizo una fibrobroncoscopia en la cual se observo discreta
hiperemia y edema difuso de la mucosa traqueo bronquial. La
biopsia trasbronquial reporta espacios alveolares con presencia
de concentraciones laminares en piel de cebolla basdfilos intra
alveolares compatible con microlitiasis alveolar. Las pruebas de

Figura 1. Rayos X de térax con patron de Tormenta de Arena (sandstorm) o
«tormenta de nieve» (snowstorm) en ambos campos pulmonares.
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funcién pulmonar revelan un patrén restricti-
vo moderado y su caminata de seis minutos
reporta una distancia recorrida de 360 me-
tros con desaturacion hasta 90 %. Se inicia
tratamiento con alendronatos. La paciente
es seguida por la Consulta Externa.

DISCUSION

La microlitiasis alveolar una patologia
con baja incidencia mundial, catalogada
como rara entre las enfermedades pulmo-
nares intersticiales difusas, con origen des-
conocido que caracterizada por depositos
intra alveolares de compuestos de calcio y
sales de fosfato llamados calcoferitas o mi-
crolitos dentro de los espacios alveolares
mientras que las paredes de los mismos se
encuentran normales ademas se pueden
acompafiar de otras calcificaciones extra
pulmonares como por ejemplo en las géna-
das, pericardio y rifiones." El nimero de ca-
sos descritos en el mundo varia de acuerdo
con las referencias bibliograficas, con una
incidencia de acuerdo al género variable, se
reporta de 2:1, mujeres a hombres.* Esta no
tiene preponderancia por edad, ni raza pero
la mayoria de los pacientes se encuentran
entre la tercera y quinta década de la vida
al momento que se realiza el diagndstico."?

Se han descrito dos origenes uno espo-
radico y otros casos presentan una forma fa-
miliar al heredar. En el 2007 se identifico la mutacion homocigota
de manera autosdmica recesiva la mutacion del gen SLC34A2
en el brazo corto del cromosoma 15 (4p15) que codifica un co
transportador NaPi-1l (estabiliza los fosfatos)'? que es una pro-
teina de membrana que se expresa predominantemente en los
pulmones y glandulas mamarias de los mamiferos, menos reco-
nocida en el intestino, rifidn y prostata, siendo el Unico transpor-
tador de fosfato, expresado en los neumocitos tipo Il. Cuando el
surfactante pulmonar es degradado o reciclado, quedan en el
espacio alveolar fosfatos, producto del metabolismo de los fos-
folipidos y al estar presente la mutacién sobre la proteina trans-
portadora, se puede encontrar reducida la eliminacion de estos
fosfatos, con la consecuente formacién de microlitos.*”

Los pacientes que padecen de esta entidad, permanecen
asintomaticos, aflorando con disnea y tos seca, hemoptisis,
sibilancias auscultando crepitaciones en bases pulmonares,
a medida que avanza la enfermedad, pero también se puede
encontrar datos de hipoxemia cronica y cianosis central y pe-
riférica, se ha observado que no existe una correlacién en la
clinica con los hallazgos radiolégico con frecuencia se descu-
bre en forma incidental.'® Ademas, se describen astenia, dolor
toracico, palpitaciones y pérdida de peso.* Con el avance de
la enfermedad se desarrollo de fibrosis pulmonar, insuficiencia
respiratoria, cor pulmonale y posteriormente la muerte. Regu-

-a
Figura 3. Cortes histoldgicos de la biopsia tras bronquial donde se observan los Calcosferitos en los
sacos alveolares.
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Figura 2. Ventana pulmonar hay llenado alveolar homogéneo difuso bilateral, con engrosamiento nodular
centro lobular y septal con calcificaciones finas de la pleura.

larmente se confunde con la tuberculosis miliar, observando en
la radiografias de térax calcificaciones micro nodulares con el
patrén denominado Tormenta de Arena (sandstorm) o «tormen-
ta de nieve» (snow storm)*en las bases pulmonares, se puede
observar ocupacion de los bordes cardiacos y diafragmaticos
con aumento de la luminiscencia de entre el parénquima y las
costillas, llamando a este signos como Pleura Negra(del inglés
black pleural line)."*7® En la tomografia se revela opacidades
en Vidrio Despulido, densa calcificacion pulmonar adyacente,
quistes subpleurales y grasa extrapleural; las cisuras pueden
aparecer densas, engrosadas y nodulares; asi mismo las li-
neas septales en ocasiones se pueden observar; la presencia
de bulas se desarrolla en las etapas avanzadas de la fibrosis'?
se asocian con engrosamiento de los septos se conocen como
patron de «crazy-paving» o «patrén en empedradoy, presenta-
cion poco frecuente. Otros hallazgos observados en estadios
avanzados de la enfermedad son la presencia de neumotoérax
espontaneo, menos frecuente nddulos calcificados, quistes de
aire subcondral*.

Se han descrito multiples métodos diagndstico, pero la
biopsia, trasbrosnquial o a cielo abierto, es el que define la pre-
sencia o no de esta entidad' al momento del diagnéstico el 60
al 80 % son asintomaticos?87%. Otro estudio mas directo es el
estudio directo de esputo en busca especifica de microlitos* "
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En estos pacientes se encuentran niveles de creatinina, nitro-
geno ureico, glucemia, uroanalisis generalmente son normales,
ocasionalmente en el hemograma se encuentra poliglobulia.
Los niveles séricos de calcio, el magnesio estan también dentro
de los parametros de normalidad, Recientemente se reportan
elevaciones de los niveles séricos de las proteinas Ay D del
surfactante pulmonar, considerandose que podria llegar a ser
una herramienta para el seguimiento de los pacientes. Cuando
se cuenta con tejido pulmonar para la evaluacion histopatoldgi-
ca encontramos las lesiones caracteristicas de MAP que con-
sisten en depdsitos de calcificaciones esféricas (calcosferitas )
en los espacios alveolares cuales representan concentraciones
laminares de fosfato de calcio que dan una imagen de aros de
cebolla, también conocidas como microlitos, tienen un diame-
tro variable entre 1 a 3 mm, acompafiada de fibrosis intersticial
areas de osificacion, minima reaccion inflamatoria el andlisis
quimico de las calcosferitas demuestra que esta constituidas
por calcio y fosforo. La inflamacion intersticial y la presencia
de fibrosis daran como consecuencia una disminucion progre-
siva significativa de los volimenes pulmonares. Los hallazgos
histopatoldgicos en el presente caso coincidieron con todos los
criterios descritos en la literatura.'?

En algunos estudios se respalda en lavado bronquial, me-
dida que no reportd mejorias clinicas ni beneficios importantes
para el paciente, a pesar que se observara que el liquido extrai-

do fuese de aspecto arenoso*, Se ha planteado los trasplantes
pulmonares como alternativa en casos avanzados y tratamiento
con di fosfatos (etidranato), cortico esteroides, quelantes de cal-
co0.”® Con dudoso éxito'248213Se ha utilizado etidronato sédico,
compuesto conocido por inhibir la formacién de hidroxiapatita,
que se ha repostado mejoria de los infiltrados pulmonares* Mu-
chos pacientes requieren uso de O, domiciliario a medida que la
enfermedad progresa.®'. La enfermedad prosigue o evoluciona
en forma variable, pero llegando a desarrollar cor pulmonarle,
fallo ventricular derecho y respiratorio o a la fibrosis pulmonar.’*

CONCLUSIONES

La microlitiasis alveolar pulmonar es una infrecuente pa-
tologia de las vias respiratorias bajas, caracterizado por la pre-
sencia depositos de calcio dentro de los alveolos, generando un
patron radiolégico de tormenta de arena, poca sintomatologia
respiratoria y una progresion a fibrosis pulmonar. Su diagnds-
tico se efectiia con la determinacién de los calcoferitas en la
biopsia trasbronquial, no existe un tratamiento que revierta es-
tas alteraciones, pero se ha observado relativa mejoria con el
uso de alendronatos.

Contribucion de los autores: Los autores contribuyeron
en igual medida en el manejo del caso asi como en la recolec-
cién y analisis de la informacién para el presente articulo.
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ABSTRACT: Background: Microlithiasis is a rare pulmonary disease, characterized by accumulation of calcium phosphates inside
the pulmonary alveoli, originating nodular bodies known as microliths, this being its main characteristic. Highlighting the scarce Clinical
Radiological relationship, given its poor documentation and relatively little study, it is difficult to diagnose and is often confused with
other pathological entities. Clinical case: Female aged 38, controlled hypertension with atenolol 100 mg orally day, exposure to wood
smoke, with 6 months of intermittent cough, dryness, dyspnea and nocturnal wheezing, a tomography was performed in the mediastial
window is appreciated normal-sized heart with some adenocarcinomas of a few millimeters for non-suspect orthysts and peri-trachea,
and in the pulmonary window there is bilateral diffuse homogenous alveolar filling, with nodular thickening of the lobular and septal
centers with fine calcifications of the pleura. The transbronchial biopsy reports alveolar spaces with presence of lamellar concentra-
tions in intra-alveolar basophilic onion skin compatible with alveolar microlithiasis. Discussion: Identifying these particularities would
allow us to perform an early approach to avoid initial complications of this disease, although there is no known curative treatment.

Keywords: Microlithiasis, Pulmonary, Lung.
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