izmir Gégiis Hastanesi Dergisi, Cilt XXII, Say1 1, 2008

PULMONER ALVEOLER MIKROLITIYAZIS: OLGU SUNUMU

PULMONARY ALVEOLAR MICROLITHIASIS: CASE REPORT

Emine AYSOY KARARMAZ !
Zekiye AYDOGDU DINC 2

! Dr Suat Seren Gégiis Hastaliklan ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gogus Hastaliklan

Klinigi, izmir

2 Dr Suat Seren Gogiis Hastaliklar ve Cerrahisi Egitim ve Aragtirma Hastanesi, Patoloji Bélimil, izmir

3 Gogis Hastaliklan Hastanesi, Afyon

Anahtar sozciikler: Akcider, alveolar mikrolitiyazis, transbronsiyal biyopsi

Key words: Lung, alveolar microlithiasis, transbronchial biopsy

Arzu GULER 1
Meltem GURSOY 3

Serpil TEKGUL !  Enver YALNIZ !
Emel PALA OZDEN !

OZET

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PMA); nadir
gorillen bir hastaliktir. Etiyolojisi ve patogenezi
bilinmemektedir. Genellikle asemptomatik Kisi-
lerde, tipik akciger grafi bulgularyla karsimiza
cikar. Alveollerde Kalsiyum fosfat iceren mikrolit
birikimi ile karakterizedir. 35 yasinda erkek hasta
eforla nefes darhid@i sikayeti ile klinigimize yati-
rldi. Fizik muayene (FM)’de bilateral solunum
sesleri az alindi. Posteroanterior (PA) Akciger
grafisi ve toraks bilgisayarli tomografisinde (BT)’
de her iki akcigerde yaygin milimetrik nodiller
ve periferal bal petedi seklinde interstisyel
goriiniim mevcuttu. Solunum Fonksiyon Testi
(SFT)'nde restriktif patern ve difiizyon kapasite-
sinde dusuklilk saptandi. Hastaya yapilan fiber-
optik bronkoskopi (FOB)’de endobronsial lezyon
izlenmedi ve alinan Transbronsiyal biyopsi
(TBB)'nin patoloji sonucu PAM olarak raporlandi.
Ailesi tarandiginda bir erkek kardesinde de PAM
saptandi. Nadir goriilmesi nedeniyle sunmaktayiz.

iRis
PAM alveollerde kalsiyum birikmesi ile karak-
terize, nadir gorulen bir hastaliktir. Alveol-

leri dolduran noduller Kkalsiyum ve fosfat
icermektedir (1,2). ilk olarak Harbitz tarafin-

SUMMARY

Pulmonary alveolar microlithiasis (PAM) is a rare
disease. The etiology and pathogenesis remain
unknown; the patients are usually asymptomatic
and the chest radiograms are typic. It is characterized
by intra-alveolar deposition of microliths consisting
of calcium phosphate. A- 35 year old man with
shortness of breath was admitted to our clinic.
Physical examination revealed bilateral decreased
breathing sounds. In chest roentgenogram and
thorax computed tomography, bilateral diffuse
milimetric nodules and peripheral honey-comb
like interstitial changes were seen. Pulmonary
functional tests showed restrictive pattern and
decreased diffusion capacity was found. Endo-
bronchial lesion was not seen at the fiberoptic
bronchoscopy and transbronchial biopsy pathology
was reported as PAM. when the individuals of his
family were searched, his brother was diagnosed
with PAM. Because this disease is rare, we want
to present this case.

dan ‘akcidgerin asin Kalsifikasyonu’ olarak
tanimlanan alveoler mikrolitiyazis progresif
bir hastaliktir. Etyolojisi tam olarak bilinme-
meKle birlikte kalsiyum metabolizmasi bozuk-
lugu veya bilinmeyen bir irritanin neden
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oldugu ileri suriilmektedir (3). Olgularin

%50’sinde aile hikayesi mevcuttur (4).

OLGU

35 yasinda mesledi terzi olan erkek hasta
eforla nefes darhid@i sikayeti ile Kklinigimize
yatirldi. O zgecmisinde 5 yasindan itibaren
isitme ve konusma engelli olmasi disinda
bir 6zellik yoktu. 10 paket y1l sigara icme
Oykiisii olan hastanin bilinen cevresel ajan
maruziyeti yoktu. FM’de bilateral solunum
sesleri az alind1 ve parmaklarda ¢comaklas-
ma tespit edildi. Rutin hemogram ve biyo-
Kimyasal parametreleri olagan smirlardaydi.
Eritrosit sedimentasyon hizi 23 mm/saat
olarak olculdi. PA akciger grafisinde alt
zonlarda daha belirgin olmak tizere her iki
akciger orta ve alt zonlarda simetrik olarak
yaygin mikronoduler infiltrasyon saptandi
(Sekil 1). Yuksek rezolisyonlu bilgisayarl
toraks tomografisinde (YRBT) her iki akci-
derde yaygin milimetrik noduller ve periferal
bal petegi seklinde interstisyel gériiniim mev-
cuttu (Sekil 2). SFT’de FEV1: %65 (2.55 L),
FVC: %67 (3.15 L), FEV1/FVC: %100; karbon-
monoksit diftizyon testi %53 (5,76 mmol/

PA Akcidger grafisi: Bilateral orta ve alt
zonlarda daha belirgin mikronodiiler
gorinim (kum firtinasi gérinimdi).

Sekil 2. Toraks BT kesitleri:Yaygin yer yer birlesme
edilimi gosteren Kalsifik mikronoduller,
periferal bal petedi seklinde interstisyel
tutulum, plevrada hiperdens Kalsifikas
yonlar, her iki akc. tlst lobda subplevral
yerlesimli buller.
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Sekil 3. Patoloji preperatlari;

3a: HE * 200 transbronsiyal biyopsi: alveoler bosluklar dolduran lameller kalsifikasyon,
3b: HE * 400 transbronsiyal biyopsi: genislemis alveol limeninde kalsifikasyon odaklari.

KPa/min) olarak oOlgtlildi. Tuberkiilin cilt
testi negatif olarak geldi. Hastaya yapilan
FOB endobronsial lezyon izlenmedi. Brons
lavaji aside direncli basil incelemesi negatif
olarak bulunurken, sag alt lobdan alinan
TBB patoloji sonucu PAM ile uyumlu olarak
rapor edildi (Sekil 3). Hastanin ailesi taran-
diginda bir erkek kardesinde de PAM saptandi.

TARTISMA

PAM etyolojisi ve patogenezi net bilinmeyen,
alveollerde kalsiyum ve fosfat birikimi ile
karakterize nadir bir hastaliktir (1-5). Akciger-
lerde metastatik ya da distrofik Kkalsiyum
birikmesi gibi bircok durumun nedeni bir dere-
ceye kadar aciklanabilmisse de; akcigerler-
de kalsiyum fosfat birikmesinin nedeni heniiz
tam olarak ag¢iklanamamigtir (3,5). Yine kali-
timsal bozukluklar, akcigerin anatomik ve
fizyolojik bozukluklarn, bagisiklik sistemin-
deki bozukluklar stirtilen hipotezler arasin-
da sayilabilir(6). Turkiye, Italya ve ABD gibi
ulkelerde PAM insidansi yuksektir (5,7). Lite-
raturde yaymlanmis olan 576 PAM olgusu var-
dir ve olgularin %42.7’si Avrupa, %40.6°s1
Asya’dandir (8). Medikal literatiirlerde yayin-
lanmis olgular arasinda iilkemizden yapilan

olgu sunum lar1 sayica énemli bir oran olus-
turmaktadir (9-12). Turkiye dunya literatiirt-
nin %30’unu temsil eder ve bu tim olgu-
larin yaklasik %16’sin1 kapsar (5). Yayinlanan
olgularin yaklasik yarisi ailesel PAM olgusu
olup bunlarn bircogu da kardestir (9,10,13).
Ucan ve ark. (9)'nin Turkiye'deki vakalar
topladiklan arastirmada 52 olgunun 19’unun
kardes oldugunu belirtmektedirler. Hastalik,
sporadik vakalarda erkeklerde daha ¢ok goru-
lurken, ailesel olgularda her iki cins arasin-
da gorilme oranlarn benzer bulunmustur (5).
Bununla birlikte ailesel olgu larda, erkeklerde
hastalik gorulme oraninin ytiksek oldugunu
gOsteren yayinlar da mevcuttur (5,11). Bizim
olgumuz erkek olmakla beraber ailesi taran-
diginda bir erkek kardesinde de alveoler
mikrolitiyazis saptandi.

PAM her yasta gorilebilmekle beraber ¢cocuk-
luk cadinda nadirdir (4,11). Tan1 sirasinda
ortalama gorulme yasi 35 olarak bildirilmis-
tir ancak yas aralidi genis bir hastalktir (1,4).
Bizim olgumuz 35 yasinda olmakla birlikte
10 yilhik semptomatik stire¢ tanimlamaktadir.

PAM’li olgular daha ¢ok yakinmasiz olup en
sik rastlanan yakinmalar nefes darhd@ ve

Oksuruktiir (5,13). Hastamiz son zamanlarda
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daha ¢ok artan ancak yaklasik 10 yildir var-
olan nefes darli@ tanimlamaktadir. Hasta-
nin FM’de inspiratuar raller, comak parmak
gortilebilir (14). Bizim olgumuzun eklem
muayenesinde de comak parmak mevcuttu.

PAM’de SFT ve karbonmonoksit diftizyon
testi hastaligin yayginli@i ve fibrozis gelisme-
sine bagh olarak hastadan hastaya degis-
kenlik gosterir. Genelde normal olup hasta-
Iidin ilerleyen ddnemlerinde restriktif tipte
ventilasyon bozuklugu ve diflizyon testinde
dusme saptanir (1,5,13). Senyigit ve ark. (11),
6 olguluk serilerinde, 5 olgunun normal
SFT'ne sahip olduklarin1 bildirmislerdir.
Erelel ve ark. (10)'nin iki kardes olgusunda
restriktif tutulum saptanmis. Bizim olgumuz-
da ise restriktif patern ve diflizyon kapasi-
tesinde duistikluk saptandi.

PA akciger grafisindeki gériniim ile hastanin
Klinik prezentasyonu arasinda yuksek bir
diskordans vardir. Tipik radyolojik bulgu,
bilateral yaygin orta ve alt akciger alanlarini
tutan, parakardiyak alanlarda daha belirgin
tutulum goésteren ‘kum firtinas1 gérunimu’
olarak da adlandirilan mikronoduler Kkalsifiye
lezyonlardir (2,3,5). YRBT'de, PA akciger
grafisinde de gorilen mikronodiillere ek
olarak interlobuler septal kalinlasma, buzlu
cam manzarasl, peribronkovaskiiler interstis-
yel kalinlasma, parankimal bant, paraseptal
amfizem, sentrilobiiler amfizem gibi bulgu-
lar gosterilmistir (5,15). Bizim olgumuzun
PA akcidger grafisi ve YRBT goruntiileri PAM
ile uyumlu idi.

Ayiricl tanida, milier akciger tuberkilozu,
alveoler hemoraji sendromlar, diffiiz inter-
stisyel amiloidozis, diffiz pulmoner Kalsifi-
Kasyon, kronik bdébrek
yetmezligine eslik eden metastatik pulmo-
ner Kalsifikasyon dusiunilmelidir (1,5,7).
Bizim hastamizda tuberkiilo z temas Oykiisii
olmamasi ve tuberkiilin cilt testi negatif

pnémokonyozlar,

cikmasli nedeni ile tiib erkiilloz dustintilmedi
ve brons aspirasyon ARB bakisi menfi idi,
Kultir de de ureme saptanmadi. Anamnez,
fizik muayene ve laboratuar bulgularyla akci
der dis1 baska bir organda patoloji saptan-
mamasi nedeniyle aymmc tanidaki diger
hastaliklardan uzaklasildi.

Hastaligin kesin tanisi bronkoskopik TBB ya da
acik akciger biyopsisi ile alinan 6rneklerin
histopatolojik incelenmesiyle konur (5,10).
Histopatolojik olarak alveolerin igerisinde
yuvarlak Kalsifik olusumlar (mikrolit) gozle-
nir. Mikrolitlerin kesilmis sodana benzeyen
lameller konsantrik yapilart mevcuttur. Bu
laminar yapiin merkezi PAS ile pembe bo-
yanmis olarak gozlenir (5). Hastamizdan ali-
nan TBB sonucunda mikrolitler saptanarak
PAM tanisi dogrulandi.

PAM'In spesifik bir tedavisi yoktur. Bronko:
alveolar lavaj uygulamasi taniya yardimci
olmakla birlikte, tedavide etkinliginin olma-
dig1 belirtilmistir (1,5,10,16). PAM’da bifos-
fanat kullaniminin olumlu sonuglar verdigi
ifade edilse de etkinligi tam olarak kanitla-
namamuistir (17,18). Kortikostreroidlere Kis-
men yanit alinabilen az sayidaki olguda ise,
Kortikosteroidlerin daha cok eslik eden
interstisyel akciger hastaligin1 baskilamalari
veya hafifletmeleri ile aciklanabilir (5).
AKkciger transplantasyonu, ileri ddonemlerde ve
az sayida hastaya uygulanabilecek bir tedavi
secenegidir (5,16,18). PAM’li hastalar uzur
bir sag kalim stuiresine sahiptirler. Zaman-la
bu olgularda pulmoner hipertansiyon ve kor
pulmonale g6zlenebilir (16). Moran ve ark.
(19)'nin 7 olguluk serilerinde, takip edebil-
dikleri 5 olgunun 5 ila 41 y1l arasinda yasa-
diklarint ve bu bes olgunun solunum yet
mezlidi ile olduklerini belirtmislerdir. Olgu-
muz halen takip altindadir.

Sonug olarak, PAM tanisinda, literatiirde belir-
tildigi gibi, radyolojik yontemlerin degeri
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yuksektir. Mikronodiiler lezyonlarin ayirici
tanisinda PAM dusuntilmelidir. Yine ailevi
Ozelliginin olmasi nedeniyle aile taramasi-
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