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RESUMO

Os autores propéem uma revis@o atualizada da literatura
acerca do tema Microlitiase Alveolar Pulmonar (MAP), a propésito do
relato de um caso. E uma entidade rara, de etiologia ainda obscura, de
freqliente ocorréncia familiar, caracterizada pela presenca de micrélitos
infra-alveolares. Trata-se de uma paciente de 33 anos com queixas
crénicas de dispnéia de esforgo e tosse seca. N&o tinha antecedentes
pessoais ou familiares dignos de mengao. Ao exame, hipocratismo de
pés e maos, cianose e estertores crepitantes predominando nas bases
e campos médios pulmonares. O Rx de térax mostrou micronédulos
calcificados, semelhantes a "tempestade de areia", difusamente
distribuidos, formando uma densa opacidade nos dois tergos inferiores.
Esses achados radioldgicos cléssicos, junto com a dissociagao clinico-
radiolégica, corroboram o diagnéstico de MAP. O estudo funcional
respiratério mostrou uma disfungdo do tipo restritivo. Os casos
avancados podem desenvolver hipertenséo pulmonar e cor pulmonale.
N&o ha até o momento nenhum tratamento disponivel eficaz. A doenga
mostra-se irresponsiva ao uso de corticoides. A paciente foi submetida
aos 15 anos de idade a uma lavagem bronco-alveolar com fins
terapéuticos. O resultado foi frustrante. Em casos como esse podemos
discutir a possibilidade de um transplante pulmonar.

PALAVRAS-CHAVE: Microlitiase alveolar puimonar.

ABSTRACT
PULMONARY ALVEOLAR MICROLITHIASIS: A CASE REPORT
Pulmonary alveolar microlithiasis (MAP) is a rare disease of
undeterminad ethiology, with a frequent familial pattern, characterized
by the presence of microliths within the alveoli of the lungs. The case
reported refers to a 33-year-old woman with chronic dyspnea and
cough. The patient had no significant personal or familial antecedents.
Physical examination revealed clubbing of the fingers and cyanosis. A
friction rub was heard over both basal and medial lobes. The

Médxca Ex-Residente de Medicina Interna - FURG - RS.
Professor Titular do Dep. de Medicina Interna - FURG - RS.

VITTALLE, Rio Grande, 7: 95-100, 1995, 05



radiographic study of the chest revealed calcified micronodules similar
to a “sandstorm” diffusely distributed creating a dense opacity on the
middle and lower thirds of the lungs. This radiographic pattern with the
chest radiographic-clinical dissociation confirms the diagnosis of MAP.
The pulmonary function tests demonstrated a restrictive type
disfunction. Advanced cases can develop pulmonary hypertension and
cor pulmonale. No therapy is available for MAP. The evolution of the
disease can't be modified by the use of corticosteroids. When the
patient was 15 years old she was submitted to a therapeutic
bronchopulmonary lavage. Results were poor. In these cases we can
discuss the possibility of a lung transplant.

KEY WORDS: Puimonary aiveolar microlithiasis.

CONCEITO HISTORICO

A Microlitiase Alveolar Pulmonar (MAP) é uma rara doenga de
causa indeterminada, caracterizada pela presencga de micrélitos (calciferitos)
no interior dos alvéolos pulmonares. A doenga foi descrita pela primeira vez
em 1918 por Harbitz’, mas foi em 1933 que recebeu a atual denominacéo,
por Puhr®. Um estudo realizado em 1978 aponta haver menos de 100 casos
relatados na literatura mundial, enfatizando a raridade da doenga. Uma
reviséo dos pacientes examinados na Mayo Clinic entre os anos de 1935 e
1981 identificou oito casos de MAP, dos quais sete nio haviam sido
publicados previamente.

EPIDEMIOLOGIA

A doenga foi identificada em gémeos prematuros natimortos,
indicando que a condig&o pode originar-se intra-GUtero. No Japao, o pico de
incidéncia ocorre entre quatro e nove anos de idade, mas nos paises
ocidentais a maioria dos casos relatados apresenta uma média de idade em
torno de 35 anos. Sears et al."® relataram um caso de uma mulher de 80
anos. N&o foi estabelecida predominancia de sexo.

ETIOLOGIA

A etiologia da doenga permanece obscura, embora uma ocorréncia
familiar seja relatada em mais de 50% dos casos. Essa ocorréncia familiar é
quase completamente restrita aos irméos. Em apenas dois casos a doenga
foi diagnosticada em um pai e filho. Alguns investigadores tém postulado que
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a doenca é devida a um erro inato do metabolismo alveolar. Qutros apontam
fatores ambientais, tais como exposicéo a inalagéo e ocupagéo, mas apenas
um caso de doengca foi relatado em um paciente fortemente viciado em rapé,
contendo acima de 9% de calcio.

Kent et al* sugerem que a MAP possa ser uma resposta
exsudativa peculiar a uma variedade de insultos, incluindo pneumonias e
febre reumatica. Teorias baseadas em um distirbio metabolico também s&o
propostas, mas a comprovacao torna-se dificil, visto que os casos estudados
apresentam composicao sérica normal em relag&o ao célcio e fosforo.

: Portnoy et al.® relataram um caso de sindrome do "Milk-Alkali"
associado a MAP, sugerindo que o0s micrélitos formaram-se
secundariamente & mineralizagdo das células epiteliais descamadas, e que
essa condi¢éo possa ser adquirida. Uma vez que os sais de calcio sdo mais
soliveis em acido e mais facilmente precipitados em solugdes alcalinas, tem
sido postulado que a MAP possa resultar de alteragcdes indefinidas na
membrana alveolar ou nas secregdes alveolares, as quais promovem
alcalinizagdo da interface alveolar e assim predispéem a deposicdo e
precipitacdo de fosfato e carbonato de calcio no interior dos alvéolos.

PATOLOGIA

Os micrélitos variam de 0,01 a 2,8mm de didmetro. Sdo quase
invariavelmente intra-alveolares, ocupando 2/3 do alvéolo. Todavia, ha
evidéncias de que possam ser formados nas paredes alveolares e, apos,
passarem para o espago alveolar. A andlise quimica revela eminentemente
calcio e fésforo. O esbogo geral dos calciferitos assemelha-se com o corpo
amilaceo da glandula prostatica.

No¢s estagios iniciais da doenga, as paredes alveolares parecem
perfeitamente normais. Nos estagios tardios, a fibrose intersticial associada
com formagao de células gigantes espessa as paredes alveolares.

RELATO DO CASO E MANIFESTAGCOES CLINICAS

O presente caso refere-se a uma paciente de 33 anos, branca,
natural e residente em Rio Grande-RS, que procurou o Servigo Ambulatorial
do Hospital Universitario da FURG em maio de 1992 Referia dispnéia
crénica aos esforgos e tosse seca.

A maioria dos pacientes (cerca de 70% na casuistica de Sosman
et al."") sdo assintomaticos no momento em que a doenca é descoberta.
Geralmente o primeiro sintoma a manifestar-se & a tosse. Ocasionalmente,
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algum microlito pode ser expelido durante a tosse. Nos casos avangados
surge dispneéia aos esforcos. A medida que a doenca progride, pode instalar-
se insuficiéncia respiratéria.

A paciente em questdo exibia cianose perioral e hipocratismo
digital de pés e mé&os. No exame pleuro-pulmonar observou-se murmiirio
vesicular diminuido, particularmente nas bases, e presenca de_estertores
crepitantes nas bases e campos medios pulmonares. Esses achados s3o
caracteristicos dos estagios tardios da doenga. Também podem desenvolver
hipertensédo pulmonar e cor pulmonale, com hipertrofia e dilatacao
ventricular direita.

RADIOLOGIA

Os achados radiologicos da MAP sao t3o caracteristicos que
frequentemente o diagnéstico baseia-se somente nas anormalidades
radiolégicas, visto que nenhuma outra doenca exibe achados tio tipicos.

O padréo radioldgico é variavel de acordo com a severidade da
afecgéo, todavia o padrdo fundamental é constituido por micronodulagées
finas, semelhantes a "tempestade de areia”, difusamente envolvendo ambos
os pulmdes com predominio nos 2/3 inferiores. A opacidade pode ser tao
intensa e confluente que ao Rx de térax normalmente os pulmdes mostram-
se uniformemente brancos, com obliterag&o total do mediastino e contornos
diafragmaticos.

Esses achados caracteristicos foram também identificados no
NOSSO Caso.

Em mais da metade dos casos, o diagndstico clinico-radiolégico
inicial & de tuberculose miliar.

O espessamento pleural descrito provavelmente é devido a um
efeito visual produzido pela concentracdo de microlitos no parénquima
subpleural. Pode-se observar pneumotérax espontaneo e enfisema.

FUNCAO PULMONAR

Usualmente os estudos da fungdo pulmonar s3o normais nos
estagios iniciais. Poderao variar, dependendo da presenca ou auséncia de
fibrose intersticial.

A redugao no volume residual ocasionada pela presenca fisica dos
micrélitos no espaco alveolar constitui achado comum. Investigadores
observaram diminui¢do na capacidade ventilatéria maxima e capacidade de
difuséo. Severa hipoxemia & observada em alguns pacientes.
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No caso descrito, a avaliagdo funcional respiratéria determinou
moderada reduc&o da capacidade vital, com fluxo aéreo marcadamente
teduzido, indicando tratar-se de acentuada insuficiéncia ventilatoria
obstrutiva com componente restritivo moderado.

DIAGNOSTICO

O diagnostico, tal qual no nosso caso, é realizado com base no
classico padrio radiologico, corroborado pela dissociagdo surpreendente
clinico-radiolégica. Na opinido da maioria dos auteres, a confirmagéo do
diagnéstico com bidpsia pulmonar raramente € justificada, podendo resultar
em graves complicagdes. Néo foi realizada nesse caso.

A analise quimica do sangue nao tem utilidade, ja que esta
invariavelmente dentro dos limites da normalidade.

TRATAMENTO

Nao h4, até o momento, nenhum tratamento eficaz para a doenga,
a qual mostra-se irresponsiva ao uso de corticides. Discute-se a utilidade
da lavagem bronco-alveolar, & qual nossa paciente foi submetida aos 15
anos de idade. Os resultados foram frustrantes e n&o interferiram na
progressao natural da doenga.

PERSPECTIVAS

Os autores consideram a possibilidade de transplante pulmonar
nesses casos.
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