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41 ans

* Suivie en pneumologie au CHU
Sainte-Justine depuis jeune age

* Dyspnée chronique en majoration

* Tests de fonction respiratoire
démontrant un tableau restrictif
progressif

* Antécédent de biopsie pulmonaire
réalisée al’age de 19 ans



Radiographie Pulmonaire
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TDVI THORACIQUE

Fenétre pulmonaire




TDVM THORACIQUE

Fenétre pulmonaire




TDIVI THORACIQOUE

Fenétre médiastinale




Descriptions de ’ima

Opacités
interstitielles
réticulaires et
en grains de
sable diffuses

=3
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- “Black Pleura” sign



Description de I’imagerie

Epaississement

calcifie des septas | Opacités diffuses en verre dépoli
interlobulaires

“Crazy Paving”’

Microcalcifications
sous-pleurales —




Description de ’imagerie

Microcalcifications pulmonaires parenchymateuses extensives et sous-pleurales diffuses



Tableau
pathognomonique:

Diagnostic Microlithiases
final alvéolaires




Diagnostic différentiel

Silicose mesmmm) En faveur:

* Micronodules épars de distribution périlymphatique
* Microcalcifications

 Absence d’adénomégalie
« Atteinte davantage calcifiante que micronodulaire



Diagnostic différentiel

Tuberculose memmmm) Enfaveur:

e . * Innombrables micronodules épars
miliaire

Epidémiologie non concordante
Normalement non calcifiant

Tableau davantage nodulaire que calcifiant
Pas d’adénomégalie



Diagnostic difféerentiel

Amyloidose mssmmm) En faveur:

. * Dépbts micronodulaires épars
plllmOIlalIe  Epaississement des septas interlobulaires

 La composante calcique est usuellement intra-nodulaire
ou se développe avec le temps et moins a I’avant-plan
de la présentation

* Laforme la plus fréquente présente des formes
davantage macro que micronodulaires.



Diagnostic différentiel

Pneumonie a mesmmm) En faveur:

. * Micronodules épars bilatéralement
Varicella « Peuvent développer des calcifications dans le
décours de la maladie

* Pas de contexte clinique concordant
* Disparaissent normalement en quelques semaines
/ mois apres 'atteinte cutanée typique



Diagnostic différentiel

Calcifications messmm) Enfaveur:

. * Opacités en verre dépoli de distribution centrolobulaire
plllmOl’lall'eS pouvant apparaitre fortement calcifiées

meétastatiques
(calcinose pulmonaire)

« Atteinte d’allure moins micronodulaire

* Usuellement secondaire a des troubles du métabolisme
(insuffisance rénale chronique, hyperparathyroidie,
intoxication a la vitamine D ...)



N

tiologie

Etiologie
Dépébts de microlithiases de

(calcophérites) intra-alvéolaires

Mutation codant pour un co-transporteur
sodium-phosphate régulant 'homéostasie du
phosphate, principalement dans les poumons
(cellules alvéolaires de type II) et l'intestin

- Gold Standard diagnostique

I 4

Epidémiologie

Incidence variant entre 0,06-1,85 PPM

Cas davantage prévalents en et (i.e
Turquie, Italie et Japon)

Pas de prédilection pour un genre



Pronostic

- Variable, survie médiane a 46 ans

- Evolue vers un tableau de dyspnée restrictive
avec changements fibrocavitaires

Pronostic

Traitement

+ - Quelques cas rapportés d’amélioration

Traitement Symptématique sous

- Pas de réponse aux corticostéroides ou lavages
bronchoalvéolaire

- Le seul traitement démontré est une
pulmonaire

- Pas de récidive post-greffe
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