MICROLITIASE ALVEOLAR PULMONAR EM GEMEOS
UNIVITELINOS — RELATO DE DOIS CASOS*

Sizenildo da Silva Figueirédo?, Luiza Helena Vilela Ribeiro?, Bruno Barcelos da Nobrega,
Kim-Ir-Sen Santos Teixeira®, Mauricio Sérgio Brasil Leite*, Albino Alegro Oliveira®

Resumo

Os autores apresentam dois casos de microlitiase alveolar pulmonar em gémeos monozigéticos. Os princi-

pais achados obtidos em exames radiogréaficos e de tomografiacomputadorizada (técnicade altaresolugao)
sao enfatizados, com base em breverevisao literaria.
Unitermos: Pulm&es. Microlitiase alveolar pulmonar. Tomografia computadorizada.

Abstract

Pulmonary alveolar microlithiasis in monozygotic twins — report of two cases.

The authors reporttwo cases of pulmonary alveolar microlithiasis affecting monozygotic twins. The main
findings observed on plain x-ray films and high-resolution computed tomography arediscussed and com-
pared with datafrom abrief literaturereview.
Key words: Lungs. Pulmonary alveolar microlithiasis. Computed tomography.

INTRODUCAO

A microlitiase alveolar pulmonar
(MAP) é umadoengarara, caracterizada
pelapresencadeinimeros pequenos cal-
culos(calcosferitas) dentro dosespagosal -
veolares. A etiologiaeapatogéneseain-
da s desconhecidas@, emborahipdteses
tenham sido propostas. Nota-se ocorrén-
ciafamiliar em cercade metade dos casos
relatados®®), sugerindo um fator heredi-
tério autossdmico recessivo®?. A maioria
dos pacientes é assintomati cae estes sdo
diagnosti cadosincidental mentepor radio-
grafias detdrax em estudosderotina”®.
A pobrezade achadosclinicosgeralmente
contrastacomasanormalidadesradiogré-
ficas, aparentementeassustadoras. O pa-
dréofundamental baseia-senapresencade
micronodulagBes muitofinas, difusas, em
ambos os pulmdes®19. Este aspecto de
multiplos“gréosdeareid’ épredominante
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nasbases, causando obliteragdo dasmar-
genscardiacase diafragméticas.
Segundo Fraser?, cercade 300 casos
tinham sido publicadosaté 1997, eembo-
racaracteristicasclinico-radiol 6gicaste-
nham sido bem descritas, hapoucosrela-
tossobreachadosdetomografiacomputa-
dorizada*1?, especialmenteemrelacio a
técnicade ataresolugdo (TCAR). Apre-
sentamos 0 acometimento de gémeosuni-
vitelinosadultos por MAP, enfocando os
aspectosimagenol égicosdestaafeccao.

RELATO DOSCASOS

Pacientes do sexo masculino, gémeos
univitelinos, 30 anos deidade, agriculto-
resem canaviais, encaminhadosao Servi-
¢o de Diagndstico por Imagem do Hospi-
tal dasClinicasdaFaculdadedeMedicina
daUniversidade Federa de Goiés, parain-
vestigagao diagndstica. Clinicamente as-
sintométicos, tinham alterac6esnasradio-
grafiasdetodrax realizadas paraadmissdo
contratual emumaempresa. A auscultanéo
foram evidenciadasanormalidadesenédo
apresentavam antecedente de tabagismo.

Asradiografiasobtidasdeambos (A e
B) mostravam multiplasopacidadesmicro-
nodul aresbem definidas, dedensidadecadl -
cica, distribuidas al eatoriamente nos cam-
pospulmonares, com predominio nasba-
sese causando obliterac&o doscontornos
mediastinais. O caso A, adiciona mente,
apresentavaareasfocaisde hipertranspa-
réncia(bolhas) nosapicespulmonares (Fi-

gural), eocaso B, discreto padréo reticu-
lar superposto, maisevidente nostercos
médio-apicais(Figura?2).

Osexamesde TCAR foramrealizados
em aparelho SiemensSomaton AR. Foram
otidas imagens em inspiragdo méaxima
usando-se colimagéo de2 mmcom 10 mm
deincremento, 130 kV, 90 mA, tempo de
aquisicdo de2 s, matriz 512 < 512. Redli-
zou-sereconstrugcdo comalgoritmodealta
freqUénciaespacial (6sseo) etodasasima-
gensforam fotografadas com nivel deja-
nelade—400a—600 UH eaberturade1.200
a 1.300 UH.

Nasimagensdo caso A observamos pa-
rénquimapul monar difusamentehiperate-
nuante, com aspecto devidro fosco (Figu-
ra3). Asdensidades micronodul arescal-
cificadas predominaram nasregidesdor-
saisdoslobosinferiores, maisacentuadas
aesquerda(Figura4). Bolhasapicaisesta-
vam presentesbilateralmente, assim como
pequenos ci stos seqiienci al mente dispos-
tosaolongo daspleurasparietal emedias-
tinal (Figura 5). CalcificagBes lineares
pleurais posteriores e justapericardicas
também foram observadas.

No caso B observamos hiperatenuagdo
difusabilateral (padréo emvidrofosco) nos
tercosinferiorescom micronddulosmais
concentrados aesquerda, areasde espes-
samento do intersticio septal (Figura6),
com predominio apical e pequenaquan-
tidade de cistos subpl eurais apicaispara-
mediastinais, maisproeminentesadireita
(Figura7). Calcificagbeslinearespleurais
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Figura 1. Caso A. Radiografia de térax revela multiplos micronédulos disper-
sos em ambos os campos pulmonares, com predominio nas bases, oblite-
rando margens cardiacas. Os apices estao acentuadamente radiolucentes

(bolhas apicais).

Figura 2. Caso B. Radiografia de térax mostra alteragdes similares as do
caso A, exceto pela auséncia de bolhas apicais evidentes. H4 um padrédo
reticular superposto ao padrao micronodular difuso (mais evidente nos ter¢os

médio-apicais), configurando uma aparéncia “em tempestade de areia”.

Figura 3. Caso A. Corte tomografico revela aumento difuso da densidade
pulmonar (padréo em vidro fosco), com multiplos micronédulos calcificados
dispersos aleatoriamente.

posteriores ejustapericardicas, um pouco
mais grosseiras a direita, também foram
observadas (Figura8).

Em func&o da atividade profissional
pregressa dos pacientes, considerou-se
também apossibilidadedebagagosecomo
diagndstico diferencial. Realizou-sebiop-
siaacéu aberto do paciente A, como ob-
jetivo de estabel ecer o diagndstico defini-
tivo. Aoexamehistopatol 6gicoforamevi-
denciados micrdlitos arredondados, con-
centricamentelaminados, intra-alveol ares.
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Naamostrando havia areas septais com
espessamento, escleroseouinfiltradoin-
flamatorio (Figura9).

DISCUSSAO

A MAP éumararaalteragéo pulmonar
caracterizada pela presenca de multiplos
micralitos pequenos de estruturalaminar
concéntrica, chamados cal cosferitas, sem
queexistaqual quer transtorno de metabo-
lismodocacio®. Mecanismoshipotéticos

Figura 4. CasoA.Corte tomogréfico evidencia nédulos calcificados confluentes
nas regides posteriores dos lobos inferiores, acentuadamente a esquerda.

témsido propostos, incluindo erroinatodo
metabolismo, respostaincomumaumin-
sulto pulmonar i nespecifico, reacdo imuno-
mediadaavériosirritanteseanormalidade
do metabolismo do célcio efésforo®. Sao
rarososrelatosenvolvendo gémeosmono-
zigoticos, emboraaocorrénciafamiliar te-
nhasido freqlientementereferida.
Comoamaioriadoscasosde MAPN&o
apresentamanifestagdes clinicas, comu-
menteosachadossdoincidentaisnasradio-
grafiasindicadasem estudosderotina, tal
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Figura5.Caso A. Corte tomografico (janela de parénquima) mostra cistos e
bolhas subpleurais em ambos os &pices pulmonares, mais proeminentes &
direita.

Figura 7. Caso B. Corte tomogréafico evidencia espessamento de septos in-
terlobulares em ambos os &pices pulmonares. Ha alguns cistos subpleurais
justamediastinais, bilateralmente.

COMO Ocorreu com os casosorarel atados.
A doenca permanece assintomatica por
longo periodo, culminando por aparecer
dispnéia, seguidadetosse seca, cianosee
insuficiénciacardiacadireita
Nenhumaoutradoengapul monar apre-
sentapadrdo radiogréafico tdo caracteristi-
co ediagndstico comoaMAP®, Opadrio
basico naradiografiadetérax édeinime-
rosmicronédul osfinosedifusos, queva
riam pouco, dependendo dagravidadeda
doenca. Individua mente, estes micronodu-
| 0s s bem definidos e medem menosde
1mmdedidmetro. A densidadegeral cos-
tumaser maior naszonasinferioresdoque
naszonassuperiores. Osmicronddul ospo-

Figura 6. Caso B. Corte tomogréfico revela aumento difuso da densidade
pulmonar bilateral, com micron6dulos calcificados predominantemente lo-
calizados a esquerda. Espessamento calcificado dos septos interlobulares
também é visivel.

Figura 8.Caso B. Corte tomogréafico mostra calcificagdes lineares pleurais
posteriores e justapericardicas.

dem ser t&0 numerosos que parecem“ con-
fluentes”, evidenciando pulmdes quase
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Figura 9. Caso A. Fotomicrografia de fragmento pulmonar corado pela hematoxilina-eosina (HE, 4x)
mostra calcosferitas (formag6es calcificadas intra-alveolares, arredondadas, com anéis dispostos con-
centricamente).
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uniformemente brancos, comtotal oblite-
racdo dos contornos mediastinaisediafrag-
méticosY. Ocasional mente, ocorrem pa-
droreticular elinhas septaissuperpostas,
com atipicaaparénciade"tempestadede
areia’®19, Qutrosachadossao bolhasem
apices(como vistasno caso A), zonasde
maior transparéncia entre o parénguima
pulmonar eascostel as(denominadalinha
pleural negra), e calcificagdo pleura®.

Poucosrelatosnaliteraturadescrevem
achadostomogréficos em pacientescom
MAP12_ Provavelmente, os primeiros
achadosna TCAR foram descritospor Clu-
zd etal.,em 1991. Por estatécnica, obser-
vamosnéduloscalcificadoscom 1 mm ou
menosdedi@metro, asvezesconfluentes,
distribuidos predominantemente ao longo
dasbordas cardiacase por¢oesdorsaisdas
zonaspulmonaresinferiores™. Maior ate-
nuagdo napor¢do dorsal dospulmdesper-
siste quando os cortes sdo obtidoscom o
paciente em posi¢ao prona. Aparente es-
pessamento septal interlobular calcificado
€ usual mente visto™, porém mais comu-
mente representaacentuadaconcentragdo
demicrdlitosaolongo dosseptoseemtor-
nodosbronquiol oscentrilobul ares®.

A denominada“linha pleural negra’,
visualizadaem radiografias, € causadapor
cistossubpleuraisde paredesfinas, com 5
al0mmdediametro®, ou por umacama-
dade gorduraextrapleural®®. Estescistos
comumente dispdem-se contiguamente ao
longo das superficiespleurais, dos apices
ashbasespulmonares. Bolhasapicais, como
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vistasno caso A, sdo freqlientes e presu-
mivelmente constituem causade pneumo-
térax espontaneo eventual mente presente
em algunspacientes.

A TCAR também poderevelar peque-
Nos Cistos no parénquima (ndo vistos as
radiografias), além dediminutas calcosfe-
ritas dentro da pleuraespessada™, cujo
aspecto, quandoirregular, édecorrentede
fibrose associada. Calcificagdes pleurais
podem ocorrer*1? e, emnossoscasos, 0
padréo mai s grosseiro destas apareceu ad-
jacenteao pericérdio. A &rvorebrénquica
evasos pulmonares costumam estar nor-
mais. Em criangas ou pacientes em esta-
giosprecoces dadoenca, opacidadesem
vidro fosco ou reticulagdo podem ser um
achado predominante, com calcificagdo
sendoinconspicua®®,

Além da caracterizag8o dos casos em
estagiosavangados, autilizacdo daTCAR
permite detal har alteragdes morfol 6gicas
precoces relacionadas a MAP, podendo
representar umanovaferramentaparase-
guimento dos casos.
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