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Microlitiasis alveolar pulmonar, informe de un caso pediatrico con

revision de los casos en México

Peter Grube-Pagola,* Daniel Carrasco-Daza,* Lorenzo Pérez-Fernandez,** Julian E Alvarado-Rodriguez**

a microlitiasis alveolar pulmonar es una afec-
cion pulmonar infrecuente que se caracteriza
por ndédulos microscopicos compuestos por fos-
fato calcico en las luces alveolares.! El origen
de la microlitiasis alveolar pulmonar hasta hace unos afios
era desconocido, pero se tenia conocimiento de un patron
familiar autosémico recesivo.? Presentamos el caso de un
paciente pediatrico con microlitiasis alveolar, asi como la
revision de la bibliografia de los casos en México.

CASO CLIiNICO

Un lactante de dos afios y diez meses, masculino, naci-
do por cesarea a las 36 semanas de gestacion debido a
sufrimiento fetal agudo y sin datos de asfixia perinatal.
Habita en medio rural con exposicion al humo de leia.
Desarrollo psicomotor normal, padecid varicela al afio
de edad. Inicié su padecimiento actual a los tres meses
de edad con tos en accesos, seca, sin disnea ni cianosis,
de predominio matutino, relacionado con rinorrea hialina
escasa y fiebre no cuantificada, cuadro que mejor6 con
tratamiento sintomatico y antibidticos con recidivas cada
15 a 30 dias. A los 18 meses sufrio exacerbacion de los
datos mencionados y se agregd vomito de contenido gas-
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trico. Acudi6 con un médico particular quien sospechd,
tras una radiografia de torax, tuberculosis, por lo cual
inicid tratamiento antifimico durante tres meses. Acudié
al Instituto por persistencia de los sintomas. A su ingreso
se encontraron: tiro intercostal bajo ocasional y en la
radiografia de torax (figura 1) patron intersticial bilateral
difuso de tipo reticulonodular; se decidid continuar con
tratamiento antifimico como prueba terapéutica con ba-
ciloscopias y PPD negativos.

Figura 1. Radiografia de térax anteroposterior al ingreso. Imagen
sugerente de afeccion intersticial bilateral, difusa, simétrica, con
patrén reticulonodular. Sin adenopatia hiliar.

Siete meses después ingresé con datos de dificultad
respiratoria y diagnostico de neumonia adquirida en la
comunidad. Se le realizé nueva radiografia de térax con
los mismos hallazgos, ademas de un nodulo puntiforme de
aspecto calcico, la TAC de térax (figura 2) mostrd patron
micronodular difuso bilateral y simétrico. Ademas, en el
lobulo superior derecho se observo imagen sugestiva de
fibrosis y destruccion del parénquima pulmonar, por lo
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Figura 2. TAC de térax de alta resolucion con patrén micronodular,
difuso, bilateral y simétrico, con imagenes nodulares confluentes en
la proyeccién del segmento posterior del 16bulo superior derecho
que sugieren fibrosis y destruccion del parénquima pulmonar.

que se decidid una toma de biopsia pulmonar por escision;
durante la cirugia se observo induracién en el parénqui-
ma del 16bulo superior derecho sugestiva de destruccion
pulmonar cronica, por lo cual se le practico lobectomia
superior derecha. Macroscopicamente, el espécimen era
conico con vértice superior, superficie opaca, fibrosa, de
aspecto nodular (figura 3), marrén violaceo. Al corte era
de consistencia arenosa con zonas amarillo ocre y marron
grisaceo. Los cortes histolégicos mostraron abundantes
depositos de calcificaciones concéntricas laminares in-
traalveolares (figuras 4 y 5), que se extendian focalmente
en el intersticio, positivas con la tincion de von Kossa. En
el resto del parénquima se observo proliferacion linfoide
bronquial y bronquiolar con obliteraciéon luminal y for-
macion de centros germinales (figura 6); en otras zonas
se observaron macrofagos lipoidizados. El diagnostico
histolégico fue microlitiasis alveolar pulmonar con bron-
quiolitis folicular.

DISCUSION

La microlitiasis alveolar pulmonar es una enfermedad
pulmonar poco frecuente, se distingue por la acumulacion
en los espacios alveolares de nddulos microscdpicos en
forma de concreciones laminares y compuestos por fosfato
calcico. La describid, en 1856, Friedrich y la denomind:
corpora amylacea o cuerpos laminares concéntricos en el

Figura 3. Fotografia macroscépica. lzquierda: aspecto externo;
derecha: aspecto al corte.

Figura 4. Microfotografia a gran aumento en la que se aprecian
abundantes litos intralveolares.

parénquima pulmonar. El termino microlitiasis alveolar
pulmonar lo acufié Puhr, en 1933.% En la Gltima revision,
Mariotta y colaboradores encontraron 576 casos. La en-
fermedad es mas comun en paises europeos como Turquia,
Bulgaria y Francia, entre otros.* En México se han informa-
do once casos, sdlo uno de ellos en un paciente pediatrico,
el resto corresponde a poblacidon adulta; el primer caso
descrito en México fue en 1982 por Orea, y en sdlo dos de
los once casos informados hubo patrén familiar.>”’
Clinicamente, los pacientes pueden ser desde asinto-
maticos hasta cursar con insuficiencia respiratoria, los

Patologia Revista latinoamericana Volumen 47, nim. 3, julio-septiembre, 2009 243



Grube-Pagola P y col.

Figura 5. Microfotografia de un microlito, se observan las lamina-
ciones concéntricas. En el recuadro tincion de von Kossa.
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Figura 6. Microfotografia en la que se aprecia la luz del bronquiolo
obstruida debido a foliculos linfoides.

sintomas principales que acompafian a esta enfermedad
son tos y disnea; aunque cuando la afectacion es extensa y
difusa pueden manifestarse como sintomas de insuficiencia
respiratoria e, incluso, cardiopatia pulmonar.®!° En nifios,
los sintomas son poco comunes; sin embargo, la tos es
el sintoma principal. Se han descrito algunos casos en
los cuales también hay hemoptisis, asi como neumonitis
intersticial linfoide, aunque la mayoria de los pacientes se
ha diagnosticado debido al tamizaje realizado a familias
en las cuales se conoce el antecedente de microlitiasis
alveolar pulmonar.!!-!2

Hasta hace algunos afios, el origen de la microlitiasis
alveolar pulmonar era desconocido y unicamente estaba
bien establecido un patron familiar de tipo autosémico
recesivo. Los estudios moleculares describen una mutacion
en el gen SCL34A2 localizado en el cromosoma 4p15. Este
gen codifica un transportador de fosfato dependiente de
sodio, el cual se encuentra afectado también en la micro-
litiasis testicular.>!? Otra alteracion descrita y relacionada
con depdsitos de calcio y microlitiasis alveolar pulmonar
es la nefrocalcinosis.'

Las radiografias de torax muestran generalmente
infiltrado bilateral con micronddulos de calcosferitas
habitualmente menores de 1 mm de diametro, conocido
como patrén en “tormenta de arena”.!* El diagndstico
diferencial por imagen en nifios es principalmente con
tuberculosis miliar, neumonia por varicela, infecciones
fingicas pulmonares, hemosiderosis pulmonar alveolar,
pneumoconiosis, proteinosis alveolar y metastasis.!!

Los pulmones varian de consistencia de arenosos a
duros debido a las calcosferitas, lo que hace dificil rea-
lizar el corte y ocasionalmente se requiere descalcificar.
Histoldgicamente, los alvéolos estan ocupados por cal-
cosferitas, que son concreciones laminares con aspecto
de capas de cebolla, estan compuestas por fosfato calcico,
miden entre 250 y 750 pm; las paredes alveolares pueden
ser normales o mostrar diversos grados de fibrosis.'*!* El
diagnostico diferencial histologico debe realizarse con
otros cuerpos intralveolares o calcificaciones pulmonares
como son: cuerpos amilaceos, cuerpos azules, cuerpos de
Schaumann, calcificaciones y osificaciones distroficas, asi
como calcificaciones metastasicas.'®

En México se han informado hasta la fecha once casos,’
de los cuales encontramos informacion de diez casos. El
primero fue reportado por Orea y colaboradores y se tratd
de un paciente masculino de 56 afios de edad, valorado
en el Instituto Nacional de Cardiologia. Cursé con disnea
de grandes esfuerzos que evoluciond hasta disnea de mi-
nimos esfuerzos; en la radiografia de torax tenia imagen
micronodular muy fina. El diagnéstico se realizé mediante
lavado bronquial y biopsia transbronquial.®

Los otros dos casos los reportaron Argiielles y col. y su
importancia estriba en que se traté de dos hermanos, de
38 y 36 afios de edad, hombre y mujer, respectivamente.
El primero sufria esporadicamente tos y se valord por
traumatismo en hemitdrax, las placas mostraron multiples
opacidades micronodulares de tinte calcico, distribuidas
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uniformemente en ambos campos pulmonares, el diag-
nodstico se hizo mediante biopsia pulmonar. La mujer era
asintomatica pero con estudios de imagen similares a los
de su hermano.’

Vargas y col. tienen el mérito del seguimiento de siete
casos, dos hombres y cinco mujeres, con edades entre 3 y
53 afios, que fueron atendidos en el transcurso de 15 afios
en el Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.
Dos de estos casos fallecieron por insuficiencia respira-
toria grave en su primer afio de control; los cinco casos
restantes padecieron hipoxemia cronica, y dos de ellos
poliglobulia. Seis casos se diagnosticaron mediante biop-
sia pulmonar a cielo abierto y un caso mediante biopsia
transbronquial."”

Nosotros concluimos que esta enfermedad es poco
comun en nuestro medio, como lo demuestran los escasos
reportes en la bibliografia. Es importante saber que puede
afectar a pacientes pediatricos, como nuestro caso, y que
puede confundirse por hallazgos de imagen con tuber-
culosis, la cual es mas comun en nuestro medio; por lo
que ante tuberculosis de dificil diagnostico, es necesario
realizar un lavado y una biopsia transbronquial adecuados
para descartar microlitiasis alveolar pulmonar.
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