PAG. 198

ORIGINAL

MAYO-JUNIO 1991

Microlitiasis Alveolar
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Introduccion

Presentamos a continuacion y a propdsito de un caso,
una entidad clinico-radiolégica, que por su rareza', en
nuestro medio 1x100.000, y falta de referencia en la
literatura médica, nos parece importante su conocimiento,
a pesar de scr desconocida su ctiologia y carecer de
tratamiento especifico.

Palabras clave
Dolor torécico. Hipertensién pulmonar. Microlitiasis
alveolar.

Material y métodos

Paciente de 30 afios, ingresada por primera vez en
nuestro Hospital a los 24 afios por clinica de .R.A..

Referia como antecedentes, cl haber sido estudiada a
los 12 afos por retraso pondoestatural, siendo diagnosti-
cadamediantebiopsiapulmonar,de Microlitiasis Alveolar,
habiendo permanecido asintomaética hasta los 24 afios. No
referia otros anteccdentes personales ni familiares de in-
terés.

El motivo de su primer ingreso se produjo a causa de
un episodio de infeccidn respiratoria aguda, comenzando
con disnea de mediano esfuerzo, ortopnea y minimos
edemas en E.E.LI. que no habian mejorado con el trata-
miento ambulatorio. El dia de su hospitalizacién, present
un cuadro angoroide tipico, motivo por el que fue remitida
a nuestra Unidad. A su ingreso presentaba un E.C.G. en
ritmo sinusal, son signos de importante Hipertension
pulmonary hipertrofia de V.D., siendo achacado el episo-
dio de Angor a la H.T. Pulmonar (figura 1).

El estudio R.X. realizado a su ingreso (figura 2),
presentaba una veladura de campos medios-inferiores,
cstando los campos supcriores ocupados por pequeiias
microlitiasis®>. Se instaur6 tratamiento con O, a elevadas
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Figura l.

concentraciones (PO, al ingreso 49.6), nifcdipina y A.B.
con lo que mejor6, ddndose dc alta con una PO, basal de
70,2.

Durante los tltimos aiios, el grado funcional ha em-
peorado de manera manifiesta, precisando hospitaliza-
ciones en numerosas ocasiones, motivadas por cuadros dc
Insuficiencia Cardiaca Derecha y IL.R.A.

En la actualidad, la paciente cuenta con 30 afios, 18
desde ser diagnosticada, presentando un grado funcional
de N.Y.H.A.deIV/IV,enestado caquéctico, a pesar de los
soportesnutritivos, precisando concentraciones de0,>50%
mantenidas las 24 H. del dia, estando en una situacién
terminal, y con progresiéon en cuanto a las imagencs
radioldgicas (figura 3).

Discusion

Enfermedad pulmonar, definida por primera vez por
PUHR cn 1933, consistente en una calcificacién pulmonar
difusa,que vistaaR.X.asemejacn fasesdccomienzoauna
T.B.C. miliar muy tupida®. Tal imagen nodulillar {ina, cs
motivada por innumerables concrementos calcdreos
intraalveolares, cuya abundancia contrasta con la buena
tolerancia que en ocasiones su portador denota.
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Figura 2. Figura 3.

Figura 2 bis.

La etiologia de csta enfermedad cs incierta®, exis-
tiendo en algunos casos una transmision familiar con
cardcter autosémico recesivo®. No sc¢ han encontrado
transtornos especificos del calcio.

Se localiza fundamentalmente en las bases y desde el
punto de vista histol6gico, son calciocsferitas intraalve-
olares de 0,5-2mm. dc didmetro, con una reaccién perio-
citica alveolar, cuya composicion cs de Fosfato célcico
que posec una cnvoltura orgdnica que contiene sales [¢-
rricas, transformando al pulmén cn una masa pétrea y de
diseccidndificil, cursando en fases avanzadas con fibrosis
pulmonarintersticial tardia y la consiguiente Hipertension
Pulmonar. Cuando esto aparece, surgen entonces los sin-
tomas: disnea, cianosis, poliglobulia, hipoxemia, bloqueo
alveolo-capilar y al final cuadro de «cor pulmonale cro-
nico».

Porregla general, suele conwrastar la tolerancia con las
imdgenesradioldgicas,descubiertaenunestudiorutinario,
teniendo un curso latente, que en ocasiones supera los 20
afos.
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Figura 3 bis.

Estos dcpdsitos se encuentran exclusivamente en el
pulmén, y sc ha interprctado como unareaccidn especifica
o incspecifica del alveolo, cuya exudacién de muco-
polisacdridos se calcifica cn vez dc absorberse. La calci-
ficacion de células descamadas inicialmente del alvcolo,
podria considerarsc como la lesion inicial.

En cuanto al pronéstico de la enfermedad, cste es
malo, la supervivenciano suele ser mayor de 20 afios y no
se conocc tratamiento especifico.

Conclusion

Como sc puede ver, ¢l proceso de esta rara ¢ infre-
cuente cnfermedad, es progresivo con una duracién
aproximada de 20 afos, desembocando c¢n un Cor pul-
monalc crénico, estando la clinica y el grado funcional
supeditados a la Hipertension Pulmonar. Como sc puedc
deducir, no existe tratamiento especifico, salvo la oxige-
noterapia y todas aquellas medidas que contribuyan a
disminuir la Hipertensién Pulmonar y el fallo cardiaco
derecho.
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