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Microlitiase alveolar pulmonar: achados na tomografia computadorizada
de alta resolucdo do torax em 10 pacientes*

Pulmonary alveolar microlithiasis: high-resolution
computed tomography findings in 10 patients
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Resumo

Objetivo: Apresentar os achados na tomografia computadorizada de alta resolucdo (TCAR) do térax da microlitiase alveolar pulmonar.
Métodos: Foram estudadas, retrospectivamente, as tomografias de dez pacientes adultos, sete mulheres e trés homens, com idade média
de 38,7 anos. Os exames foram analisados por dois radiologistas, de forma independente, e as decisdes finais foram obtidas por consenso.
Resultados: Os achados mais freqlientes foram as opacidades em vidro fosco e as calcificacdes subpleurais, ambas presentes em 90% dos
pacientes estudados. Os outros achados de maior relevancia foram pequenos nodulos parenquimatosos, calcificagdo ao longo dos septos
interlobulares, cissuras nodulares, nddulos subpleurais, cistos subpleurais, consolidacées densas e padrdo de pavimentacdo em mosaico.
Conclusdes: A microlitiase alveolar pulmonar apresenta aspectos na TCAR que sdo altamente sugestivos da doenca, na maior parte dos casos
dispensando a realizacdo de bidpsias pulmonares.

Descritores: Tomografia Computadorizada por Raios X; Litiase/pulmédo; Pneumopatias.

Abstract

Objective: To present the high-resolution computed tomography (HRCT) findings of pulmonary alveolar microlithiasis. Methods: The HRCT
scans of 10 adult patients (seven females and three males; mean age, 38.7 years) were retrospectively analyzed. The films were studied
independently by two radiologists. Results: The most common tomographic findings were ground-glass attenuation and linear subpleural
calcifications, which were seen in 90% of the patients. Other relevant findings were small parenchymal nodules, calcification along the
interlobular septa, nodular cissures, subpleural nodules, subpleural cysts, dense consolidations, and a mosaic pattern of attenuation.
Conclusions: The HRCT findings presented by individuals with pulmonary alveolar microlithiasis are distinct. In most cases, such findings
can form the basis of the diagnosis, eliminating the need to perform a lung biopsy.
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de alta resolucdo do térax em 10 pacientes

Introducédo

A microlitiase alveolar pulmonar (MAP) é uma
doenca rara, de evolucio crénica, com carater fami-
liar, que acomete individuos adultos jovens, e que
gera especial interesse nos estudos radioldgicos
devido a seu padrdo de apresentacdo por imagem,
considerado patognomaonico e, na opinido de muitos
autores, dispensando, na maior parte dos casos, a
biopsia pulmonar.(-”

Mais da metade dos pacientes sdo assintomaticos
a época do diagnostico.” A doenca permanece silen-
ciosa por longo periodo, com aparecimento posterior
de dispnéia, dor toracica e tosse seca, podendo
evoluir para cianose, insuficiéncia respiratoria e cor
pulmonale.?*¥ A escassez dos sintomas clinicos
contrasta com as extensas alteracfes nos exames
radiolégicos do térax. A detec¢io da doenca,
na maior parte dos pacientes, ¢ feita em exames
de rotina, ou durante a investigacdo familiar de
um individuo portador de microlitiase alveolar.”
A tomografia computadorizada de alta resolucio
(TCAR) tem ajudado a caracterizar ainda melhor a
apresentacdo por imagem da doenca, podendo ser
de grande auxilio no diagndstico da MAP.(-467

O objetivo deste trabalho ¢ descrever as altera-
coes identificadas nas tomografias de 10 pacientes
com MAP.

Métodos

Neste estudo, foram analisadas, retrospectiva-
mente, as tomografias do térax de 10 pacientes
com MAP, provenientes de sete instituicdes dife-
rentes, localizadas em quatro estados da federacio
(Rio de Janeiro, Sdo Paulo, Goias e Parana). Destes
pacientes, sete eram do sexo feminino e trés do sexo
masculino. A faixa etdria variou entre 22 e 59 anos,
com média de 38,7 anos.

O diagndstico foi baseado nos padrdes obser-
vados nas radiografias e tomografias, considerados
patognomonicos da doenca.*® Contudo, seis
pacientes foram submetidos, também, a biopsias
pulmonares a céu aberto, que permitiram a confir-
macio histopatologica.

As tomografias do toérax foram realizadas em
diversos tomografos, com cortes axiais variando de
1 a 2 mm de espessura, com 10 mm de incremento,
feitos em inspiracdo profunda, desde os dapices
até as bases pulmonares. Os exames foram regis-
trados em janela de parénquima, com largura entre
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1000 e 1500 Unidades Hounsfield (UH) e centro
entre -650 e —750 UH. Foram registrados, também,
em janela para o mediastino, com largura entre
350-400 UH e centro entre 40 e 60 UH.

A analise da TCAR foi feita por dois observadores,
de forma independente, e os casos discordantes
foram resolvidos por consenso. O estudo incluiu
a avaliacdo do parénquima pulmonar, quanto a
presenca de pequenos nddulos parenquimatosos,
opacidades em vidro fosco, padrdo de pavimen-
tacdo em mosaico, calcificacdo ao longo dos septos
interlobulares, calcificacdes lineares subpleurais,
nodulos subpleurais, cissuras nodulares, consolida-
coes densas, cistos subpleurais e bolhas apicais. Os
critérios de definicdo destes achados sdo aqueles
indicados no Glossario de Termos da Sociedade
Fleischner.® A terminologia utilizada ¢ a preconi-
zada pelos Consensos de Terminologia do Colégio
Brasileiro de Radiologia® e da Sociedade Brasileira
de Pneumologia e Tisiologia.!?

Pequenos nddulos parenquimatosos foram
caracterizados como opacidades focais arredon-
dadas, com didmetro inferior a 10 mm.

Opacidade em vidro fosco foi definida como
o aumento da atenuacdo pulmonar; porém, sem
obscurecer as margens bronquicas ou vasculares.
Consolidacdes foram consideradas na presenca do
aumento homogéneo do coeficiente de atenuacdo
do parénquima pulmonar, levando a perda da indi-
vidualizacdo das estruturas vasculares e da parede
das vias aéreas. Foram denominadas densas quando
apresentavam densidade maior que a das partes
moles, quando avaliadas nas janelas mediastinais.
Padrdo de pavimentacdo em mosaico foi conside-
rado quando dreas de opacidade em vidro fosco
foram observadas, com septos interlobulares espes-
sados de permeio.

Calcificacdo ao longo dos septos interlobulares
foi caracterizada quando opacidades lineares finas,
desenhando a periferia dos lobulos pulmonares
secunddarios, foram visualizadas nas janelas para
mediastino.

Calcificacdes lineares subpleurais foram assim
descritas nos pacientes que apresentaram opaci-
dades lineares calcificadas, justapleurais, continuas e
que também eram visiveis na janela de mediastino.

Cistos subpleurais foram definidos como estru-
turas arredondadas, hipodensas, de didmetro
inferior a 10 mm, alinhadas junto a pleura. Nodulos
subpleurais, como opacidades nodulares ao longo
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da superficie pleural. Cissuras nodulares, quando
estes nddulos se distribuiam ao longo das linhas
cissurais. Bolhas apicais foram descritas quando
espacos aéreos, bem demarcados, de paredes finas,
maiores que 10 mm, foram observados nos apices
pulmonares.

Resultados

0 estudo das tomografias do torax de

10 pacientes com diagndstico de MAP mostrou
como alteracdes mais freqlientes as opacidades em
vidro fosco e as calcificacdes lineares subpleurais,
observadas em nove pacientes cada (90%).
Pequenos nddulos parenquimatosos (Figura 1)
foram evidenciados em sete pacientes (70%).
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Figura 1 - Corte com janela para pulmdo, mostrando
pequenos nddulos disseminados e opacidades em vidro
fosco. Notar, também, nodulagdes ao longo da superficie
pleural.
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Calcificacdes ao longo dos septos interlobu-
lares foram constatadas em cinco pacientes (50%).
Destes, quatro apresentavam também atenuacdo
em vidro fosco associada, configurando o padrio
de pavimentacdo em mosaico (Figura 2).

Consolidagdes densas (Figura 3), nodulos subpleu-
rais, cissura nodular e cistos subpleurais (Figura 4)
foram observados em cinco casos cada (50%). Bolhas
apicais foram identificadas em apenas um paciente
(10%).

As alteracdes tomograficas tiveram distribuicio
predominante nas porcdes inferiores e poste-
riores dos pulmdes, ocorrendo desta forma em
nove pacientes (90%). O predominio apical ocorreu
em apenas um dos casos estudados. Estes achados
estdo representados no Tabela 1.

Discusséo

A MAP ¢ uma doenca rara, de evolugdo cronica,
com etiologia e patogénese ainda pouco definidas,
que se caracteriza basicamente pela presenca de
inumeros pequenos calculos (denominados calcife-
ritos, calcosferitos ou microlitos) dentro dos espagos
aéreos.'>” Na literatura, nos relatos com maior
casuistica, ndo ha predilecio por sexo.® Neste
estudo, dos dez pacientes analisados, sete eram
do sexo feminino. A faixa etaria ¢ muito variavel,
acometendo desde recém-nascidos até pacientes
na nona década, com idade média no momento do
diagnostico de 35 anos.*>'" No presente estudo, as
idades variaram de vinte e dois a cinqiienta e nove
anos, com média de 38,7 anos.
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Figura 2 - a) Corte com janela intermediaria, evidenciando opacidades em vidro fosco com espessamento de septos
interlobulares de permeio, caracterizando o padrio de pavimentacio em mosaico; e b) Corte com janela para mediastino,
mostrando que existem calcificacdes ao longo dos septos interlobulares e nas regides sub-pleurais.
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Figura 3 - Corte com janela para mediastino, onde se
observa confluéncia de nédulos formando consolidacdes
com densidade cdlcica, predominando nas regides
posteriores dos pulmdes. Notar, também, nodulos
calcificados ao longo da superficie pleural.

Figura 4 - Corte com janela para pulmao, demonstrando
opacidades em vidro fosco e espessamento de septos
interlobulares. Notar, também, a presenca de cistos e de
nodulos subpleurais.

A doenca tem alta incidéncia de ocorréncia
familiar (em torno de 1/3 dos casos), sugerindo a
existéncia de um fator hereditario autossomico
recessivo."»® Nesta casuistica, dois casos ocor-
reram em gémeos monozigoticos. Entretanto, as
familias dos outros pacientes ndo foram adequa-
damente investigadas, a fim de excluir outros casos
familiares.

Os achados na TCAR de pacientes com microli-
tiase alveolar sdo muito variados, sendo que a maior
parte das publicacdes referem-se a relatos de casos
isolados.
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Tabela 1 - Distribuicdo dos achados tomograficos.
Numero Percentual
de casos (%)
Opacidades em vidro fosco 9 90
Calcificacoes lineares 9 90
subpleurais
Pequenos nodulos 7 70
parenquimatosos
Nddulos subpleurais 5 50
Cissura nodular 5 50
Calcificacdo ao longo dos 5 50
septos interlobulares
Consolidacoes densas 5 50
Cistos subpleurais 5 50
Pavimentacdo em mosaico 4 40
Bolhas apicais 1 10

As opacidades em vidro fosco sdo um achado
freqiiente nos relatos na literatura.!:»+671112 Este foi
o achado mais expressivo desta casuistica, estando
presente em 90% dos casos. A atenuacdo em vidro
fosco deve-se, provavelmente, a presenca dos
pequenos calculos ocupando o espago aéreo.

Calcificacdes lineares subpleurais também foram
encontradas em 90% dos pacientes analisados neste
estudo. Este achado, apesar de comumente visto
nos exames tomograficos dos pacientes com MAP,
¢ motivo de controvérsia na literatura. Embora
alguns autores as descrevam como calcificacdes
pleurais,">' nio foi encontrada nenhuma pesquisa
confirmando histopatologicamente a presenca de
calcificacdes pleurais. Desta forma, parece que a
melhor explicacdo ¢ o acumulo de calculos intra-
alveolares na periferia dos lobulos pulmonares
secunddrios, demarcando a superficie pleural e
produzindo o aspecto de pseudo-calcificagdes pleu-
rais.(4,l1,15-17]

0 aspecto de calcificacdo ao longo dos septos
interlobulares também foi um ponto comum deste
trabalho com os dados da literatura. Este aspecto foi
observado em cinco pacientes, o que corresponde
a 50% da amostra. O aspecto cdlcico dos septos
também ocorre devido ao acimulo dos célculos na
periferia do lébulo pulmonar secundario, uma vez
que ndo ha evidéncias histologicas de calcificagdes
nos septos interlobulares, e nem de comprometi-
mento intersticial nas fases iniciais da doenca.®”"

O padrido de pavimentacdo em mosaico acon-
teceu em quatro pacientes, o que representa 40%
da nossa amostra. Neste estudo, este aspecto pode
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ser também observado nas imagens com janela
para mediastino, uma vez que existe calcificacdo ao
longo dos septos interlobulares. Ndo ha relato na
literatura de nenhuma outra doenca com manifes-
tacdo tomografica semelhante, sendo este achado
considerado muito especifico, e até mesmo patog-
noménico da MAP na TCAR.”)

Pequenos nddulos foram identificados em 70%
dos pacientes. Os pequenos nodulos na TCAR corres-
pondem nas radiografias do térax aos micronodulos
densos (<1 mm) muito finos, bem definidos e difu-
samente espalhados pelo parénquima, tornando os
pulmdes homogeneamente hipotransparentes, o
que caracteriza o padrdo descrito por alguns autores
como aspecto de ‘tempestade de areia’, considerado
tipico da doenca. Quando este padrio ¢ identificado
nas radiografias do torax, apenas excepcionalmente
a biopsia pulmonar se faz necessaria.'¥ Na TCAR,
muitas vezes ndo ¢ possivel definir a densidade
calcica dos nddulos. Isto provavelmente acontece
pelas suas pequenas dimensdes. Quando confluem,
a presenca do calcio fica melhor caracterizada.

A confluéncia dos pequenos nodulos pode formar
areas de consolidacdo parenquimatosa. Pela presenca
do cdlcio, as consolidacdes podem ter densidade maior
que a das partes moles. Estas consolidacdes ocorrem
predominantemente ao longo das bordas cardiacas e
nas regides postero-inferiores dos pulmades, e tendem
a ser simétricas.!">*7112 ConsolidacGes densas com
broncogramas aéreos de permeio foram encontradas
em 500 dos pacientes estudados, predominando
nas regides postero-inferiores. A literatura pouco
menciona este achado.© Desta forma, a MAP deve
ser considerada um diagndstico diferencial para as
consolidacdes densas, juntamente com a toxicidade
pulmonar por amiodarona, calcificacdo pulmonar
metastatica, silicoproteinose, talcose e amiloidose.!"

Outro achado bastante referido em trabalhos
que utilizaram a TCAR como exame de imagem,
foram os cistos subpleurais. A presenca destes
pequenos cistos de paredes finas, localizados nos
espacos subpleurais, pode determinar a formacio
de uma faixa radiotransparente periférica, entre o
parénquima calcificado e as costelas, que ¢ descrita
nas radiografias do térax como o sinal da ‘pleura
negra’(471) Neste estudo, observamos a presenca
de cistos subpleurais em 50% dos casos. Um paciente
apresentou, também, bolhas apicais.

Em conclusdo, a TCAR do tdrax auxilia no
diagnostico da MAP, uma vez que pode demons-
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trar padrdes caracteristicos da doenca. Os achados
tomograficos mais freqiientes foram as dreas de
atenuacdo em vidro fosco difusas e as calcificacdes
lineares subpleurais, presentes em 90% dos pacientes
estudados. Qutras alteracdes encontradas na TCAR,
por ordem decrescente de freqliéncia, foram os
pequenos nddulos parenquimatosos, as cissuras
nodulares, os nddulos subpleurais, as calcificacdes
ao longo dos septos interlobulares, as consolidagdes
densas, e os cistos subpleurais. O achado de calcifi-
cacdo ao longo dos septos interlobulares, associado
a atenuacdo em vidro fosco, configurando padrio
de pavimentacdo em mosaico, observado na janela
para mediastino, pode ser considerado patognomo-
nico da MAP, uma vez que este aspecto, presente
em 40% dos casos de nossa amostra, ainda nio foi
descrito em nenhuma outra doenca.
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