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La microlitiasis pulmonar alveolar es una enfermedad in-
frecuente, de etiologia desconocida, caracterizada por la
presencia de multiples microcalcificaciones intraalveolares
y de predominio subpleural.

Presentamos un caso en el que las imagenes de tomo-
grafia computarizada de alta resoluciéon (TCAR) muestran
microcalcificaciones difusas pulmonares junto con areas
parcheadas en vidrio deslustrado asociadas a marcado en-
grosamiento de los septos interlobulillares, todo ello en
conjunto adopta un patrén “en empedrado” (crazy-paving
pattern). Este patrén no es especifico de la enfermedad, si-
no que previamente se ha descrito asociado a otras entida-
des entre las que incluyen la proteinosis alveolar, neumonia
lipoidea y el carcinoma bronquiolo-alveolar's-22,
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Alveolar microlithiasis: an
uncommon cause of the crazy
paving pattern

Alveolar microlithiasis is an uncommon disease of un-
known etiology characterized by the presence of multiple,
predominantly subpleural, intra-alveolar microcalcifications.

We present a case in which the high-resolution CT images
show diffuse pulmonary microcalcifications together with
patchy areas of ground glass attenuation associated to
marked thickening of the interlobular septa, all of which taken
together constitute the crazy paving pattern. This pattern is
not specific for alveolar microlithiasis; it has also been report-
ed in other entities, including alveolar proteinosis, lipoid
pneumonia, and bronchial alveolar carcinoma.
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Introduccion

La microlitiasis pulmonar alveolar es una enfermedad infre-
cuente de etiologia desconocida en la que se observa cimulo de
multiples microcalcificaciones intraalveolares. Lo mas significa-
tivo de la enfermedad es la marcada disociacién clinico-radiold-
gica. La mayoria de los casos descritos suelen ser asintomaticos,
mientras que las imdgenes por tomografia computarizada (TC)
demuestran la presencia de areas parcheadas en vidrio deslustra-
do, con calcificaciones micronodulares o nédulos de predomi-
nio subpleural.

Presentamos un caso de microlitiasis pulmonar alveolar en
una mujer de 30 afios de edad, en el que las imagenes por tomo-
grafia computarizada de alta resolucién (TCAR) demostraban la
presencia de microcalcificaciones difusas asociadas a un “patrén
en empedrado”. Este patrén radioldgico infrecuente e inespecifi-
co se ha descrito previamente asociado a otras entidades tales
como la proteinosis alveolar, neumonia por Pneumocystis carinii,
neumonia lipoidea y carcinoma bronquiolo-alveolar.
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Presentacion del caso

Mujer de 30 afios de edad que acude a nuestro centro por cua-
dro de malestar general, artralgias, tos productiva y discreta dis-
nea, no presenta fiebre, dolor pleuritico, hemoptisis ni anorexia.
No tiene antecedentes médicos de interés y se desconoce su ex-
posicién a tdxicos u otro tipo de alergenos; niega la ingesta de
drogas u alcohol.

En la exploracién se auscultan crepitantes basales bilaterales y
no se detectan adenopatias palpables. Los resultados de labora-
torio fueron normales, salvo aumento inespecifico de la veloci-
dad de sedimentacién globular (VSG).

La radiografia de térax muestra un patrén reticular bilateral
mal definido con mayor afectacién de bases (fig. 1), y se observa
en el perfil una linea radiolucente subpleural anterior.

Inicialmente la paciente fue tratada como en una neumonia
atipica, y unos dias después estaba practicamente asintomatica.
Los analisis seroldgicos (tuberculosis [TBC], virus de la inmunode-
ficiencia humana [VIH] y neumonia atipica) fueron todos negati-
vos. Se realizé una radiografia de térax de control que fue similar a
la del ingreso, por lo que se completd el estudio mediante TC
toracica con cortes de alta resolucion.

Las imagenes demostraron la presencia de puntiformes y di-
fusas calcificaciones bilaterales, de predominio subpleural, en
pleura mediastinica y en los septos interlobulillares. Los seg-
mentos posteriores e inferiores estaban mayoritariamente afec-
tos (fig. 2). También se visualizaron nddulos calcificados a ni-
vel de segmentos anteriores (fig. 2B). El estudio detallado de
alta resolucién demostré un “patrén en empedrado” o crazzy-
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Fig. 1. En la radiografia de térax anteroposterior se visualizan mar-
cadas opacidades lineales reticulares bilaterales y difusas, con
mayor afectacion de bases pulmonares.

paving con marcado engrosamiento de los septos interlobulilla-
res asociado a areas parcheadas de aumento de la densidad en
“vidrio deslustrado” o ground-glass, con mayor afectacién de los
segmentos posterobasales (figs. 3A y B). A nivel de los 1ébulos
superiores también se evidencian pequefios quistes subpleurales
(fig. 3C).

Se le realizé un lavado alveolar (BAL) y una biopsia transbron-
quial que confirmaron el diagndstico de microlitiasis pulmonar
alveolar, observandose mintsculas calcificaciones intraalveolares,
también denominadas microlitos o calcosferitos (fig. 4).

Discusion

La microlitiasis pulmonar alveolar se trata de una enfermedad
pulmonar crénica infrecuente caracterizada por la presencia de
numerosas calcificaciones esféricas intraalveolares o “microli-
tos” con o sin fibrosis intersticial’. Analisis quimicos revelan
que estan compuestos de fosfatos y carbonatos de calcio y mag-
nesio?; la etiopatogenia todavia se desconoce. Los ultimos estu-
dios demuestran cierta predisposicion familiar con una herencia
autosémica recesiva®3. Anteriormente también se pensé en la
existencia de un error del metabolismo del calcio, pero los nive-
les del calcio y fésforo en sangre se mantenian normales!. Otros
estudios proponian desde un aumento de la alcalinidad de la
mucosa a una disminucién en el aclaramiento mucociliar, que
condicionaban la precipitacién de los fosfonatos y carbonatos
calcicos a nivel intraalveolar®.

La enfermedad es especialmente prevalente en Turquia, repre-
sentando el 33% de la literatura®. Generalmente afecta a adultos
de mediana edad (30-50 afios) y sin clara predisposicién sexual.

Lo mas caracteristico de la enfermedad es la disociacién clini-
co-radioldgica, siendo un hallazgo incidental en la mayoria de
los casos*®. La enfermedad presenta una evolucién progresiva
con aumento gradual de la disnea en relacién con la fibrosis,
pudiendo terminar en trasplante pulmonar.

Aunque los microlitos suelen depositarse en el pulmén, tam-
bién existe la posibilidad de que se trate de una alteracién sisté-
mica. Se han descrito casos asociados a nefrolitiasis, afectaciéon
gonadal y de nervios simpdticos periféricos e incluso en asocia-
cién con la artritis reumatoide’”’.

Los microlitos pueden encontrarse en el esputo, pero no son
diagnésticos, ya que también pueden observarse en pacientes
con enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC) y TBC.
El diagnéstico definitivo se realiza mediante biopsia o lavado
broncoalveolar (BAL),

En cuanto al tratamiento suele ser paliativo con oxigenotera-
pia continua, difosfonatos, esteroides y agentes quelantes.

Los hallazgos radioldgicos son patognomonicos. La radiologia
simple muestra microndédulos bilaterales y difusos, descritos co-

Fig. 2. Corte axial de tomografia computarizada toracica convencional con ventana de mediastino. (A) Se evidencia la presencia de
multiples calcificaciones puntiformes localizadas en mediastino anterior, pleura mediastinica y en el espacio subpleural posterior. En
cortes axiales inferiores (B) se observa ademas moderado engrosamiento de los septos interlobulares con finas calcificaciones, y
con mayor predisposicion de los segmentos posteriores, asi como nédulo calcificado anterior (flecha).
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Fig. 3. Las imagenes tomogréficas de alta resoluciéon demuestran la presencia de areas mal definidas de aumento de densidad en vidrio des-
lustrado o ground-glass, con moderado engrosamiento de los septos interlobulillares, principalmente en los segmentos anteriores, adoptando
en conjunto un “patrén en empedrado” o crazy-paving pattern (A). Secciones inferiores (B) demuestran la mayor afectaciéon de las bases pul-
monares. (C) También pueden visualizarse pequefios quistes subpleurales (flechas).

-_—

Fig. 4. Hallazgos anatomo-patoldgicos confirman la presencia de
calcificaciones intraalveolares concéntricas (flechas), diagnosticas
de microlitiasis pulmonar alveolar.
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mo sandstorm, con opacidades reticulares lineales y con mayor
afectacidn de las bases pulmonares!!-4.

También puede visualizarse una linea radiolucente subpleural
entre la pleura parietal y las costillas, conocida y descrita por
Felson como black pleural line'*.

Felson sugirié que dicha linea se trataba de una ilusién visual
creada por las diferentes densidades entre el parénquima calcifi-
cado y la superficie pleural. Posteriormente algunos autores pro-
pusieron que podria correlacionarse con la existencia de pe-
quefios quistes subpleurales?®. Sin embargo, un estudio reciente
realizado con resonancia magnética (RM) demuestra que dicha
linea puede producirse por una fina lamina de grasa extrapleural
situada entre las costillas y parénquima calcificado?®. También
pueden observarse pequefias bullas y dreas de panalizacién.

Las imagenes por TCAR-22 muestran dreas de alta atenuacién
en “vidrio deslustrado” o ground-glass, con cierta predisposicion
por las bases pulmonares y segmentos posteriores. Parecen co-
rresponder a ciumulos de microlitos inferiores a 1 mm, aunque
también se pueden observar nddulos calcificados mayores de
1 mm?®2°. Cuando estas areas en vidrio deslustrado se asocian a
engrosamiento de los septos, adoptan lo que se conoce como
“patrén en empedrado” o crazy-paving pattern. Este hallazgo ge-
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neralmente se ha asociado a patologias tales como la proteinosis
alveolar y la neumonia por Pneumocystis carinii, entre otras??? y
con menor frecuencia a la microlitiasis alveolar.

Otros hallazgos incluyen la presencia de pequefios quistes
subpleurales, neumotdrax, puntiformes calcificaciones pleurales
y areas de engrosamiento pleural.

Por ultimo, la gammagrafia con 99mTc-MDP es de utilidad
en los casos dudosos y de posible afectacidn sistémica, observan-
dose un aumento en la captacién del isétopo?3.

En cuanto al diagndstico diferencial habria que diferenciar
entre calcificaciones pulmonares distréficas (calcificaciones so-
bre tejidos necréticos o fibrosos, por ejemplo enfermedades gra-
nulomatosas como TBC, neumoconiosis, calcificaciones pulmo-
nares vasculares, etc.) o calcificaciones metastdsicas (depdsito
de calcio sobre tejidos normales y asociado a alteracién del me-
tabolismo del calcio, por ejemplo en hiperparatiroidismo, hi-
pervitaminosis D, mieloma multiple, sarcoidosis, metdstasis o
insuficiencia renal crénica). Los hallazgos radioldgicos correla-
cionados con la exploracién clinica y resultados de laboratorio
ayudan en el diagndstico®.

En resumen, la microlitiasis pulmonar alveolar es una enfer-
medad infrecuente de causa desconocida, con cierta predisposi-
cién familiar y con importante disociacidn clinico-radioldgica.
En las imagenes por TC se demuestra la presencia de areas par-
cheadas en vidrio deslustrado con calcificaciones micronodula-
res o nddulos groseros, de predominio subpleural. Infrecuente-
mente se observa la asociacidn con afectacién intersticial, como
en nuestro caso, adoptando un patrén en empedrado o crazy pa-
ving.
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