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Hombre de 55 anos
— Antecedentes personales:

Patologia pulmonar restrictiva conocida, con antecedentes
familiares de afectacion pulmonar similar

Disnea de minimos esfuerzos

Insuficiencia respiratoria créonica en tratamiento con
oxigenoterapia domiciliaria cronica

Hipertension pulmonar severa y cor pulmonale cronico

— Acude por episodio de reagudizacion de la disnea
con tos y expectoracion



Figura 1: Rx PAy L de torax



Figura 2: TC toracico sin CIV. Cortes axiales con ventanas de
parénquima pulmonar y de partes blandas



« RXde torax PAy L (Figura 1): Afectacion difusa, bilateral y simétrica con
multiples ndédulos de pequenio tamano, bien definidos y densos,
confluentes en la periferia pulmonar.

« TC (Figura 2). Afectacion pulmonar difusa, bilateral y simétrica con
multiples micronddulos bien delimitados, tanto centrolobulillares como
peribroncovasculares y subpleurales; los peribroncovasculares vy
subpleurales confluyen y se muestran densamente calcificados.
Engrosamiento nodular de septos interlobulillares, de predominio bibasal.
Todo ello da lugar a un patréon micronodular calcificado de distribucion
predominantemente perilinfatica.

Extensa afectacion asociada en vidrio deslustrado.



Diagnostico diferencial de patron intersticial micronodular denso /
calcificado, de predominio perilinfatico:

« Neumoconiosis:
Silicosis, antracosis, estanosis y baritosis: Pueden presentarse como un patron
micronodular de predominio perilinfatico, con mayor afectaciéon de campos superiores;
calcifican hasta en un 20% de los casos.

» Calcificacién pulmonar metastasica:
Deposito de calcio sobre parénquima pulmonar sano, en el contexto de multiples
procesos tanto benignos como malignos: Mieloma multiple, fallo renal cronico,
hiperparatiroidismo secundario, osteolisis masiva, tratamiento con calcio |V.
Opacidades nodulares en vidrio deslustrado en ocasiones calcificadas, de predominio
en campos superiores. El patréon de distribucién es variable, aunque generalmente
centrolobulillar.




» Sarcoidosis:

Presenta un patrén micronodular de predominio perilinfatico que en ocasiones puede
ser denso e incluso calcificado.

* Microlitiasis alveolar:

Depdsito de cristales de fosfato calcico en los alveolos. La clinica no suele
correlacionarse con la afectacion radioldgica. Habitualmente se trata de una forma
familiar con herencia autosOdmica recesiva. Afectacion de predominio basal, con
multiples micronddulos calcificados intraalveolares, que tienden a acumularse en los
alveolos periféricos de los lobulillos pulmonares secundarios, dando lugar a una
aparente distribucion linfangitica (subpleural, peribroncovascular y en septos
interlobulillares); en algunos casos se asocia a una extensa afectacion en vidrio
deslustrado.




» Osificacion pulmonar dendriforme/nodular:

Deposito de hueso maduro tanto en alveolos como en intersticio. Puede ser de causa
idiopatica o en el contexto de patologias pulmonares, cardiacas o sistémicas cronicas
(estenosis mitral, hipertension pulmonar, hemosiderosis o S. de Goodpasture, entre
otros).

Al paciente se le habia realizado una biopsia pulmonar por
toracotomia derecha en la infancia



Microlitiasis alveolar familiar



Figuras 3 y 4: Mujer de 55 anos y mujer de 47 anos, hermanas del paciente y
aquejadas de la misma enfermedad. Ambas RX en proyeccion PA muestran un
patron intersticial reticulo-nodular denso de distribucion difusa, aunque mas
llamativo en los campos medios € inferiores. 4 hermanos no afectados.



Entidad poco frecuente caracterizada por el depdsito de calcio en el interior
de los alveolos (microlitos)

El metabolismo del calcio no se encuentra alterado

Existe una forma esporadica que puede debutar en cualquier etapa de la
vida y una forma familiar de herencia autosomica recesiva y debut precoz

Es caracteristica la disociacion clinico-radiolégica, con escasa
sintomatoldgia en la mayoria de los pacientes

Curso evolutivo muy variable, con formas oligosintomaticas de escasa
progresion o, por el contrario, casos con un curso lento y progresivo hacia
insuficiencia respiratoria, fibrosis y cor pulmonale



*Patron radioldgico habitual:

Multiples nddulos milimétricos calcificados, de predominio en campos medios e
inferiores, centrolobulillares y sobre todo subpleurales, en septos
interlobulillares y peribroncovasculares. Esto ultimo es debido al acumulo y
confluencia de microlitos en los alveolos de la periferia de los lobulillos
secundarios, produciendo un patrén de distribucidon aparentemente perilinfatico

Extensa afectacion asociada en vidrio deslustrado, secundaria a la confluencia
de nddulos inferiores al milimetro y escasamente calcificados

El vidrio deslustrado junto con los engrosamientos septales pueden producir en
ocasiones un patron en empedrado o “crazy paving”

Hallazgos menos habituales: Fino halo radiolucido subpleural de parénquima
respetado de calcificaciones, que recibe el nombre de signo de la “pleura negra”



El diagnodstico diferencial del patron micronodular calcificado de
distribucion fundamentalmente perilinfatica es reducido. La apariencia
radioldgica y la historia familiar, junto con su habitual discrepancia
clinico-radiologica, seran claves en el diagnostico de la microlitiasis
alveolar
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