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RESUMO

Introdução: A Microlitíase Alveolar Pulmonar (MA) é uma condição rara e pouco
compreendida, caracterizada por microcalcificações nos alvéolos pulmonares. Este artigo
busca entender a MA, fornecendo uma revisão dos achados radiológicos e discutindo sua
evolução clínica com base em um relato de caso. Descrição do Caso: Apresenta-se o caso de
uma paciente com 23 anos, diagnosticada com MA aos 7 anos. Filha de pais consanguíneos, a
paciente apresentou notável progressão da MA. No último exame, relatou acentuada dispneia,
refletida em uma significativa deterioração da função pulmonar. A avaliação radiológica
destacou aumento das calcificações alveolares, espessamento dos septos interlobulares,
micronódulos pulmonares, áreas de vidro fosco e calcificações subpleurais. Diante da
gravidade, a paciente foi encaminhada para avaliação para transplante pulmonar. Discussão:
A MA é caracterizada por microcalcificações nos alvéolos, sem distúrbios no metabolismo do
cálcio. A apresentação clínica varia, com pacientes assintomáticos por anos, mas a progressão
pode resultar em deterioração pulmonar e insuficiência respiratória. A análise radiológica
destaca a importância da imagem no diagnóstico e monitoramento, evidenciando padrões
como a "tempestade de areia" em radiografias e características específicas em tomografia
computadorizada. Conclusão: A MA é uma condição rara com variabilidade na progressão. O
caso clínico ilustra a complexidade da doença e destaca a importância da avaliação
multidisciplinar.

P a lavras-chave: microlitíase alveolar; achados radiológicos;
evolução clínica; microcalcificações alveolares; função pulmonar.



ABSTRACT

Introduction: Pulmonary Alveolar Microlithiasis (PAM) is a rare and poorly understood
condition characterized by microcalcifications in the pulmonary alveoli. This article aims to
fill gaps in the understanding of PAM by providing a review of radiological findings and
discussing its clinical evolution based on a case report. Case Description: We present the
case of a 23-year-old patient diagnosed with PAM at the age of 7. The patient, born to
consanguineous parents, exhibited notable progression of PAM. In the latest examination, she
reported significant dyspnea, reflected in a substantial deterioration of lung function.
Radiological evaluation highlighted increased alveolar calcifications, thickening of
interlobular septa, lung micronodules, areas of ground-glass opacities, and subpleural
calcifications. Given the severity, the patient was referred for lung transplant evaluation.
Discussion: PAM is characterized by microcalcifications in the alveoli, without disturbances
in calcium metabolism. Clinical presentation varies, with some patients remaining
asymptomatic for years, but progression can result in pulmonary deterioration and respiratory
failure. Radiological analysis underscores the importance of imaging in diagnosis and
monitoring, revealing patterns like the "sandstorm" in X-rays and specific features in
computed tomography. Conclusion: PAM is a rare condition with variability in progression.
The clinical case illustrates the complexity of the disease and highlights the importance of
multidisciplinary assessment.

Keywords: pulmonary alveolar microlithiasis; radiological findings; clinical evolution;
alveolar microcalcifications; lung function.



LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS

MA Microlitíase Alveolar

mMRC Modified Medical Research Council

VEF1 Volume Expiratório Forçado no Primeiro Segundo

CVF Capacidade Vital Forçada

VR Volume Residual

TCAR Tomografia Computadorizada de Alta Resolução
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1 INTRODUÇÃO

A microlitíase alveolar (MA) representa uma condição pulmonar extremamente rara,

caracterizada pela presença de microcalcificações nos alvéolos pulmonares, cuja evolução e

implicações clínicas permanecem, em grande parte, pouco compreendidas. Esta condição

exibe uma variabilidade significativa em sua apresentação clínica, manifestando-se de

maneira assintomática em alguns pacientes, enquanto, em casos mais graves, pode resultar em

dispneia progressiva, impondo um impacto substancial na qualidade de vida.

O diagnóstico e manejo da MA demandam uma abordagem multidisciplinar,

envolvendo radiologistas, pneumologistas e patologistas, devido à complexidade das

manifestações clínicas e à necessidade de uma avaliação minuciosa dos achados radiológicos.

Destaca-se que a MA pode ser frequentemente descoberta incidentalmente, por meio

de exames radiográficos de tórax, e, embora sua aparência radiológica seja notável, a relação

entre os achados de imagem e a gravidade clínica ainda é um campo em evolução.

Este artigo busca preencher lacunas no entendimento atual da MA, fornecendo uma

revisão aprofundada dos achados radiológicos associados à doença. Além disso, almeja

oferecer informações valiosas sobre a evolução da MA e suas implicações clínicas,

baseando-se em um relato de caso específico.
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1.1 JUSTIFICATIVA

Compreender melhor a correlação entre os aspectos clínicos e radiológicos da MA é

essencial para aprimorar estratégias de diagnóstico precoce e abordagens terapêuticas mais

eficazes diante dessa condição rara e desafiadora.
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1.2 OBJETIVOS

Este artigo busca auxiliar no entendimento atual da MA, fornecendo uma revisão dos

achados radiológicos associados à doença. Além disso, tem como objetivo destacar a

evolução da MA e suas implicações clínicas, baseando-se em um relato de caso específico.
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2 DESCRIÇÃO DO CASO

Apresenta-se o caso de uma paciente do sexo feminino, com 23 anos de idade, que

recebeu o diagnóstico de microlitíase alveolar (MA) aos 7 anos, por meio de uma biópsia

pulmonar com histologia compatível. Destaca-se que a paciente é filha de pais consanguíneos

(pais irmãos).

Ao longo do curso temporal, observou-se uma notável progressão da MA na

paciente. No momento da avaliação mais recente, a paciente referiu uma acentuada piora na

dispneia ao longo dos últimos anos, resultando em um índice mMRC de 3, indicativo de

dificuldade respiratória ao caminhar 100 m ou após andar poucos minutos no plano.

Ao exame físico, observaram-se estertores basais bilaterais, com saturação de O2 de

92% ao ar ambiente.

A avaliação radiológica proporcionou uma visão detalhada da evolução marcante da

MA. A tomografia computadorizada de tórax evidenciou um aumento tanto no número quanto

nas dimensões das calcificações alveolares, um espessamento mais acentuado dos septos

interlobulares, um aumento notável nos micronódulos pulmonares, uma maior extensão das

áreas de vidro fosco e um maior grau de calcificações subpleurais.

Adicionalmente, os testes de função pulmonar revelaram uma significativa

deterioração na capacidade pulmonar. Os resultados da espirometria indicaram reduções

notáveis nos volumes expiratórios forçados no primeiro segundo (VEF1), na capacidade vital

forçada (CVF), na capacidade pulmonar total (CPT) e no volume residual (VR) ao longo do

período de acompanhamento. Tais descobertas sublinham a progressão da disfunção

pulmonar, refletindo a gravidade da condição.

Diante da significativa deterioração da função pulmonar, da gravidade dos sintomas e

da progressão radiológica, a condução clínica estratégica agora envolve uma avaliação

aprofundada visando determinar a viabilidade e a necessidade de um transplante pulmonar,

destacando a complexidade e a gravidade do quadro clínico apresentado pela paciente.
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3 DISCUSSÃO

A principal característica da microlitíase alveolar (MA) é a presença generalizada de

microcalcificações nos espaços alveolares, sem qualquer distúrbio conhecido no metabolismo

do cálcio. Os pacientes podem permanecer assintomáticos por muitos anos, e geralmente

apresentam sintomas entre a terceira e quarta décadas de vida. A apresentação clínica

normalmente revela um distúrbio pulmonar com padrão restritivo. Pacientes adultos

frequentemente demonstram deterioração progressiva da função pulmonar, e o óbito

geralmente ocorre na meia-idade devido à insuficiência respiratória associada ao cor

pulmonale.

As radiografias de tórax geralmente evidenciam áreas difusas e bilaterais de

calcificações micronodulares, frequentemente descritas como "tempestade de areia". Essas

calcificações predominam nos terços médios e inferiores dos pulmões, frequentemente

resultando na obscurecimento das margens cardíacas e do diafragma. Adicionalmente, um

achado distintivo consiste na presença de uma linha pleural escura (black pleural sign),

manifestando-se como uma região de maior transparência entre o tecido pulmonar e as

costelas.

Ao empregar a tomografia computadorizada de alta resolução (TCAR), é possível

uma análise mais detalhada, evidenciando numerosas microcalcificações com distribuição

subpleural e peribrônquica, geralmente apresentando cerca de 1 mm. Além disso, a TCAR

destaca características adicionais, como um padrão de pavimentação em mosaico, septos

interlobulares calcificados, pequenos cistos subpleurais/enfisema, sinal de pleura negra e

opacidades em vidro fosco, sendo estas últimas mais frequentes em crianças. Esses achados

radiológicos proporcionam uma compreensão mais abrangente da extensão e natureza das

calcificações associadas à microlitíase alveolar.

A progressão radiológica da MA pode incluir um aumento no número e tamanho das

calcificações alveolares, bem como um maior espessamento dos septos interlobulares. A

presença de opacidades em vidro fosco pode se tornar mais pronunciada.
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4 CONCLUSÃO

A microlitíase alveolar (MA) é uma condição rara do pulmão com achados

radiológicos distintivos, cuja progressão pode variar de paciente para paciente. Este caso

clínico ilustra a complexidade da MA, destacando a importância da avaliação multidisciplinar

e da consideração de opções terapêuticas avançadas, como o transplante pulmonar, em casos

de progressão grave da doença.
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5 CONSIDERAÇÕES FINAIS

Este trabalho buscou aprofundar o entendimento dos aspectos radiológicos

relacionados à MA. A análise dos achados de imagem, destacando tanto a radiografia

convencional quanto a tomografia computadorizada, proporciona uma visão abrangente da

complexidade e evolução dessa condição rara.
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FIGURA 1

Radiografia de tórax com aquisições posteroanterior e perfil demontrando áreas difusas e

bilaterais de calcificações micronodulares, com aspecto de “tempestade de areia”,

predominando nos terços médios e inferiores dos pulmões.
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FIGURA 2

Tomografias de tórax da paciente com 13 anos (a, b), 19 anos (c, d) e 23 anos (e, f),
demonstrando a evolução radiológica da doença, com aumento no e nas dimensões das
calcificações alveolares, um espessamento mais acentuado dos septos interlobulares, um
aumento notável nos micronódulos pulmonares, uma maior extensão das áreas de vidro fosco
e um maior grau de calcificações subpleurais.


