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Caso clinico

Microlitiasis alveolar pulmonar: Uso de gammagrafia osea
en la valoracion diagnéstica. Reporte de 5 casos
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RESUMEN. La microlitiasis alveolar pulmonar es una entidad clinica poco frecuente, habiendo s6lo 11 casos reportados en México hasta 2011.
Esta patologia se caracteriza por el acimulo de calcio dentro de los espacios alveolares. El gammagrama 6seo se realiza con un radiofarmaco
que se fija a los cristales de hidroxiapatita de calcio, por lo que resulta util para corroborar la naturaleza calcica de las lesiones.
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Pulmonary alveolar microlithiasis, use of bone scintigraphy in the diagnostic evaluation. Report of 5 cases

ABSTRACT. Pulmonary alveolar microlithiasis is an uncommon clinical entity, there has only been 11 case reports in Mexico until 2011. This
disease is characterized by alveolar occupation with a calcic component. Bone scintigraphy uses a radiopharmaceutical that fixates to calcium
hidroxiapatite, reason why it is useful to detect the calcium component in the pulmonary lesions.

Key words: Pulmonary alveolar microlithiasis, pulmonary microcalcinosis, bone scintigraphy.

INTRODUCCION

La microlitiasis alveolar pulmonar (MAP) fue descrita
macroscépicamente por primera vez en 1686 por
Malpigi, después en 1916 Harbitz lo describi6 radiol6-
gicamente. Es en 1933 cuando el patélogo Puhr le da
el nombre de MAP." Se trata de la acumulacion difusa
de cuerpos nodulares calcificados microscopicos (0.05
a 3.0 mm) dentro de los espacios alveolares (con con-
tenido de calcio, fésforo, magnesio y aluminio), con-
servando la integridad de la pared.2 Se ha descrito una
forma familiar y una forma esporadica, y dentro de los
mecanismos fisiopatolégicos existe una teoria sobre la
alteracion metabolica inherente a la anhidrasa carbéni-
ca, especialmente en la superficie alveolar, haciéndola
particularmente alcalina, promoviendo asi la formaciéon
de sales calcicas. Aunque recién se describio el papel
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de una mutacién en el gen SCL34A2 que codifica un
cotransportador de sodio y fosfato tipo 1IB, expresado en
tejido pulmonar fetal y adulto en las células alveolares
tipo 1.2 Se ha demostrado la mutacion en este gen en
varias familias con un patrén de herencia autosémica
recesivay se postula que factores ambientales pueden
favorecer su aparicion.

La edad de presentacion de esta enfermedad puede
ser cualquiera, pero es mas frecuente entre la tercera y
quinta década de la vida y el sexo masculino se afecta
con mayor frecuencia. Los hallazgos radiograficos y la
presentacion clinica no se correlacionan del todo, por lo
general, los pacientes presentan minima o nula sintoma-
tologia, siendo las més frecuentes disnea y tos. Cuando
la enfermedad se encuentra en un estadio avanzado
las principales manifestaciones clinicas son cianosis
central, hipertension arterial pulmonar e hipocratismo
digital. En la radiografia de térax se observan mltiples
nddulos puntiformes de densidad calcica, cominmente
conocido como patron en tormenta de arena, disemi-
nados en ambos campos pulmonares con predileccion
por los dos tercios basales. Conforme avanza la enfer-
medad el patrén deja de ser puntiforme y puede llegar
aformar grandes areas de consolidacion pulmonar.* La

Este articulo puede ser consultado en versién completa en http://www.medigraphic.com/neumologia
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Figura 1. Corte histol6gico en microlitiasis alveolar pulmonar
(MAP). Los espacios aéreos contienen multiples calcificacio-
nes laminadas con formacion de estriacion radial.
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Figura 2. Imagenes de rastreo de cuerpo entero en pro-
yeccion anterior y posterior de gammagrafia 6sea donde
se observa captacion anormal del radiotrazador en ambos
campos pulmonares.
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tomografia de alta resolucion confirma el predominio
hacia los I6bulos inferiores y segmentos posteriores, y
se reporta que a partir de los 5 mm pueden observarse
nbdulos de naturaleza célcica que histopatolégicamente
se han correlacionado con calcificacién osteodistrofica
(figura 1).°* La gammagrafia ésea con metilendifosfato
(MDP) es utilizada para valorar el recambio éseo dentro
de sus estructuras, ya que el radiofarmaco utilizado
(MDP) se incorpora por quimioabsorcién a los cristales
de hidroxiapatita presentes en las estructuras 6seas.
Asi, todas aquellas estructuras productoras de calcio
tienen en su interior estos cristales, que especificamente
en MAP nos permite corroborar la naturaleza calcica
de las lesiones.®’

Hasta 2001 se habian reportado 424 casos a nivel
mundial, de los cuales el 37% estaban en Europa (prin-
cipalmente Turquia), el 36% en Asia, 10.3% en Norte
y Centroamérica, 4.4% en Africa, 3.7% en América
del Sur y 0.9% en Oceania. Para 2012 se calculaba
que ya existian alrededor de 600 pacientes.® No existe
tratamiento para estos pacientes y tienen tendencia a
la progresion funcional pulmonar con oxigeno suple-
mentario como medida paliativa.® La unica opcién es
el trasplante pulmonar.’©

PRESENTACION DE LOS CASOS

Se incluyen cinco pacientes en este articulo con el diag-
néstico de MAP corroborado por histopatologia. Previo
a la toma de biopsia se les practic6 gammagrafia 6sea
con el siguiente protocolo: dos horas después de la admi-
nistracién endovenosa de 1,110 megabecquereles (MBq)
de 99mTc-MDP, se realiz6 rastreo de cuerpo entero en
proyeccion anterior y posterior con equipo Symbia T2
SPECTI/CT (del inglés single photon emisién computed
tomography) de Siemens, con colimador de baja energia-
alta resolucion, matriz 256 x 1024, zoom 1, velocidad de
adquisicion 13 cm/min. A continuacion con el mismo equi-
po se realizé SPECT/CT de térax para la caracterizacion
de los hallazgos y su correlacion anatémica.

Figura 3.

Imagenes de fusion SPECT/CT
con ventana para pulmoén en los
ejes axial, sagital y coronal que
muestran captaciéon moderada
y anormal del radiotrazador con
predominio en segmentos pos-
teriores de l6bulos inferiores de
ambos parénquimas pulmonares.
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Figura 4. Corte histolégico en MAP (acercamiento). La forma-
cion calcica dentro del espacio aéreo ocupa casi la totalidad
del alvéolo, pero no toca sus paredes, hallazgo cominmente
observado en esta patologia.
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Figura 5. Imagenes de rastreo de cuerpo entero en pro-
yeccién anterior y posterior de gammagrafia 6sea donde
se observa captacion anormal del radiotrazador en ambos
campos pulmonares.

Paciente 1. Masculino de 32 afos de edad que
inicid hace tres afios con taquicardie, se le realizo
radiografia de torax observando alteracion pulmonar
inespecifica, por lo que es derivado al Instituto Na-
cional de Enfermedades Respiratorias Ismael Cosio
Villegas (INER). Durante su protocolo diagnéstico y
con la sospecha de MAP se le realiz6 gammagrafia
6sea, la cual muestra concentraciéon moderada y
difusa del trazador a nivel de ambos campos pul-
monares (figura 2). EI SPECT/CT de térax evidencio
incremento generalizado del patron de atenuacién a
nivel pulmonar bilateral asociado a concentracion mo-
deraday difusa del radiotrazador, ademas de discreto
engrosamiento septal y multiples malformaciones
quisticas en su periferia (figura 3). La toma de biopsia
guiada por broncoscopia corrobor6 el diagnéstico de
MAP (figura 4).

Paciente 2. Femenino de 20 afios de edad con ante-
cedente de acidosis tubular aguda asociada a litiasis e
hipocalciuria a los tres afios de edad, diabetes insipida
alos 16 afos, tuberculosis pulmonar a los 18 afios, neu-
mopatia intersticial e hipertension pulmonar leve, varias
hospitalizaciones por sindrome de insuficiencia respira-
toria aguda asociada en algunas ocasiones a neumonia
nosocomial. La radiografia de térax present6 campos
pulmonares con patrén reticular bilateral difuso. Ante la
sospecha de MAP se solicitd rastreo corporal 6seo con
99mTc-MDP. El estudio gammagrafico mostré6 ambos
campos pulmonares con aumento en la concentracion
del radiotrazador de manera difusa y ligeramente mas
intensa en pulmén derecho (figura 5); el SPECT/CT pre-
sentd incremento en el patron de atenuacion de ambos
parénquimas pulmonares de forma difusa de predominio
hacia sus segmentos basales y posteriores, con algunas
imagenes nodulares y confluentes, asi como captacion
del trazador a nivel pulmonar de manera difusa, con
predominio en una zona hiperdensa del segmento su-
perior del I6bulo inferior derecho, las pleuras parietales
muestran calcificacion difusa (figura 6).

Paciente 3. Femenino de 49 afios de edad con diag-
néstico de enfermedad intersticial pulmonar. En 2009

Figura 6.

Imagenes de fusion SPECT/CT
con ventana para pulmén en los
ejes axial, sagital y coronal que
muestran captacion moderada
y anormal del radiotrazador con
predominio en segmentos pos-
teriores de lébulos superiores e
inferiores de ambos parénquimas
pulmonares.

30

Neumol Cir Torax, Vol. 77, No. 1, Enero-marzo 2018



NCT

se le practico toma de biopsia guiada por broncoscopia
reportada como MAP. Fue referida al INER donde se le
realizd tomografia pulmonar de alta resolucion (TCAR)
mostrando engrosamiento septal interlobulillar, asi como
cavitacion en lébulo inferior derecho. Como comple-
mento diagnostico se llevd a cabo gammagrama 6seo,
con hallazgo de zona focal de leve captacion en quinto
arco costal derecho, y concentracion intensa y difusa en
ambos campos pulmonares. No se observé eliminacion
del trazador por rifién derecho (figura 7).

ElI SPECT/CT de térax mostré concentracion intensa
y difusa del trazador a nivel de parénquima pulmonar,
de predominio posterior y basal, asociado con incre-
mento del patron de atenuaciéon de ambos pulmones,

AMTERIOR = POSTERIOR

Figura 7. Imagenes de rastreo de cuerpo entero en proyeccion
anterior y posterior de gammagrafia 6sea donde se observa
captacion anormal del radiotrazador en ambos campos
pulmonares. No se observa eliminacion por rifibn derecho.

Figura 8.

Imégenes de fusion SPECT/CT
con ventana para pulmén en los
ejes axial, sagital y coronal que
muestran captacion moderada
y anormal del radiotrazador con
predominio en segmentos pos-
teriores de l6bulos superiores e
inferiores de ambos parénquimas
pulmonares.
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llegando en algunos segmentos a ser francamente
célcico, engrosamiento septal, algunas zonas con
pérdida de la relacién broncovascular de forma difusa
con predominio en segmentos posteriores y una zona
de atrapamiento aéreo de bordes irregulares y pared
gruesa (figura 8).

Paciente 4. Masculino de 38 anos de edad, seis
afnos de evolucion con disnea y cianosis progresiva
exacerbada por cuadro de infeccidn de vias respiratorias
tres semanas previas al estudio. Se realizdé CT obser-
vando incremento difuso del patréon de atenuacién del
parénquima pulmonar. El gammagrama 6seo presento
incremento difuso e intenso de predominio basal en
ambos campos pulmonares (figura 9). El SPECT/CT

ANTERIGR POSTERIGR

Figura 9. Imagenes de rastreo de cuerpo entero en pro-
yeccién anterior y posterior de gammagrafia 6sea donde
se observa captacién anormal del radiotrazador en ambos
campos pulmonares.
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Figura 11. Imégenes de rastreo de cuerpo entero en pro-
yeccién anterior y posterior de gammagrafia 6sea donde
se observa captacion anormal del radiotrazador en ambos
campos pulmonares.

Figura 10.
Imagenes de fusiébn SPECT/CT
con ventana para pulmon en los
' ejes axial, sagital y coronal que
muestran captacion moderada
y anormal del radiotrazador con
predominio en segmentos pos-
y teriores de I6bulos inferiores de
ambos parénquimas pulmonares.

mostro captacion intensa del trazador en ambos pulmo-
nes, los cuales presentaron incremento en su patrén de
atenuacion, con densidades calcicas asi como discreto
neumotdrax en apice derecho (figura 10).

Paciente 5. Femenina de 43 afios con disnea de cinco
afos de evolucion, se deriva a hospital de tercer nivel
donde se realiza diagnéstico de MAP. Es referida al INER
para su caracterizacion donde se realiza gammagrama
0seo0, en el cual se observa intensa captacién en ambos
campos pulmonares de forma generalizada (figura 11). El
SPECT/CT de térax mostr6 incremento intenso y difuso
del radiotrazador en parénquima pulmonar asociado
a incremento diseminado del patrén de atenuacion y
formacion de bronquiectasias (figura 12).

DISCUSION

La MAP es una entidad clinica poco frecuente, su
diagnostico casi siempre es incidental al sospechar
otras patologias, por o mismo no se cuenta con mu-
cha informacion al respecto. La discordancia entre la
sintomatologia y la imagen radiolégica hace que el
diagnostico no sea sencillo, debiéndose de considerar
como posibilidades diagnésticas tuberculosis pulmonar,
histoplasmosis, neumoconiosis, proteinosis alveolar o
enfermedad metastasica pulmonar. El diagnéstico es
estrictamente histopatoldgico y los estudios de imagen

Figura 12.

Imagenes de fusion SPECT/CT
con ventana para pulmoén en los
ejes axial, sagital y coronal que
muestran captacion moderada
y anormal del radiotrazador con
predominio en segmentos pos-
teriores de I6bulos inferiores de
ambos parénquimas pulmonares.
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como la radiografia de térax y la TCAR suelen tener
hallazgos documentados en un estadio avanzado de la
enfermedad. La gammagrafia 6sea ha demostrado ser
de utilidad diagnéstica en al menos estos cinco casos
presentados con una sensibilidad del 100% y un VPP
del 100%, ya que son los Unicos en la institucion a los
gue se les ha realizado gammagrafia 6sea. Aunque
se requiere mayor investigacion al respecto, con este
articulo podemos concluir que el diagnéstico oportuno
de MAP puede realizarse mediante gammagrafia 6sea
confirmando la presencia de calcio intraalveolar sin ne-
cesidad de procedimientos invasivos, agilizando el inicio
de tratamiento paliativo y seguimiento del paciente, por
lo que deberia incluirse en la valoracion diagnoéstica
integral de este padecimiento.
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