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Pulmoner Alveoler Proteinozis (Vaka Sunumu)
Pulmonary Alveolar Proteinosis (Case Report)
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OZET

Pulmoner alveoler proteinozis (PAP), alveollerde Periodic Acid Schiff (PAS) ile
pozitif boyanan proteindz materyalin birikimi ile karakterize, nadir gortilen bir
hastaliktir. Primer PAP 1958 yilinda Rosen tarafindan tanimlanmus, etiyolojisi bi-
linmeyen bir hastaliktir. En sik rastlanilan semptomlar nefes darlig1 ve dksiiriiktiir.
Radyolojik olarak bilateral simetrik alveoler konsolidasyon veya buzlu cam goriin-
tlisii saptanir. Solunum fonksiyon testi (SFT) hafif restriktif ozelliktedir. Tani trans-
bronsiyal biyopsi veya daha siklikla acik akciger biyopsisi ile konulur. Vakamiz ise
yaklasik bir yildir prodiiktif olmayan oksiiriik ve hafif efor dispnesi tarifleyen ve
transbronsiyal biyopsi ile taniya vardigimiz bir primer PAP hastasidur.

Anahtar sozciikler: pulmoner alveoler proteinozis, transbronsiyal biyopsi

Pulmoner alveoler proteinozis (PAP) alveollerde Periodic
Acid Schiff (PAS) ile pozitif boyanan proteinéz materyalin
birikimi ile karakterize, nadir goriilen bir hastaliktir.[1] PAP
ilk kez 1958 yilinda Rosen ve arkadaslar1 tarafindan tanim-
lanmustir. 20 ile 50 yag arasindaki kisilerde ve erkeklerde da-
ha sik goriilmektedir.[23,4] En sik rastlanilan semptom nefes
darlig1 ve kuru oksiirtiktiir.[3,5] Ayrica hemoptizi ve gogiis ag-
rist da saptanabilir.[456] Fizik muayenede ral, parmaklarda
comaklagma ve siyanoz saptanabilir.[1,6] Radyolojik bulgular
pulmoner 6demi diisiindiiren bilateral simetrik alveoler kon-
solidasyon veya buzlu cam goriiniimiidiir.[7] Solunum fonksi-
yon testi (SFT) hafif restriktif ozelliktedir.[1,3,5,6] Tan1 trans-
bronsiyal biyopsi veya daha siklikla acik akciger biyopsisi ile
konulur.[51 Vakamiz ise yaklasik bir yildir prodiiktif olmayan
oksiiriik ve hafif efor dispnesi tarifleyen ve transbronsiyal bi-
yopsi ile taniya vardigimiz bir primer PAP hastasidir.

VAKA SUNUMU

Otuz ii¢ yasinda kadin hasta bir yildir olan kuru o6ksiiriik, efor
dispnesi ve gogiis agrisi sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu.
Hasta hemoptizi tariflemiyordu. Altta yatan hastalik ya da
mesleki maruziyeti bulunmayan hastanin ii¢ y1l, glinde yarim

ABSTRACT

Pulmonary alveolar proteinosis (PAP) is a rare disease that is characterized by
the accumulation of Periodic Acid Schiff-positive protinaceous material in the
alveoli. Primary PAP is an unknown etiology which was first described by Rosen
in 1958. The most common symptoms are dyspnea and dry cough. The
radiographic finding is bilateral, symmetric alveolar consolidation or ground-glass
opacity. Pulmonary function test shows mild restriction. We decscribe the case of a
primary PAP who had a nonproductive cough and mild dyspne on exertion for
nearly one year and that the diagnosis was made by transbronsial biopsy.
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paket sigara icme Oykiisii diginda 6zge¢misinde 6zellik yok-
tu. Fizik muayenede siyanoz ya da ¢comak parmag: olmayan
hastanin solunum sisteminde bibaziller ralleri vardi. Solunum
fonksiyon testinde FEV,/FVC:%88 FEV,:1,88 L (%68)
FVC:2,14 L (%70) idi. Parsiyel O, basinc1 71 mmHg, O, sa-
tiirasyonu %90 olan hastanin biyokimyasal analizinde sorun
yoktu. Akciger grafisinde goriilen bilateral infiltrasyonlar
tizerine yiiksek coziiniirlikli bilgisayarli tomografisinde
(YCBT) her iki akcigerde periferik yerlesimli yaygin 6zellik-
te kaldirim tas1 manzarasi ve buzlu cam goriintiileri saptandi
(Resim 1). Bronkoskopide 6zellik olmayan hastanin alinan
transbronsiyal biyopsisinde alveol mesafeleri genislemis olup
icerisi eozinfilik proteindz materyal ile dolu goriinmekteydi
(Resim 2). Materyalin PAS ile pozitif boyanmasi (Resim 3),
altta yatan bagka hastalik bulunmamasi nedeniyle hastaya pri-
mer PAP tanis1 kondu. Genel durumu iyi olan hastaya lokal
anestezi esliginde fiberoptik bronkoskop (FOB) ile infiltras-
yonlarin en yogun oldugu yer olan sag akciger alt lobdan 50
ml’lik 1lik salin soliisyon ile toplam bir litre bronkoalveoler
lavaj (BAL) yapildi. Ardindan semptomlari azalan ve SFT de
FEV,:2,05 L FVC:2,45 L’ye yiikselen hastanin ¢ekilen kon-
trol YCBT’sinde (Resim 4) lezyonlarda gerileme bulunma-
masi iizerine ilk FOB’dan 12 giin sonra genel anestezi altinda
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alt1 litre 1lik salin soliisyon ile tiim akciger lavaji yapildi. Ge-
nel anestezi altinda yapilan bronkoskopinin ardindan kontrol
SFT’de FEV,:2,15 L FVC:2,52 L’ye yiikseldi ve arteriyel
kangaz1 analizinde parsiyel O, basinct 77,5 mmHg, O, satii-
rasyonu %95.5 olmasina ragmen YCBT de belirgin diizelme
saptanmadi (REesim 5).

TARTISMA

PAP, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen, surfaktan benzeri
proteinoz materyalin alveollerde birikmesi sonucu olusan, na-
dir saptanan bir akciger hastaligidir.[1] PAP primer ya da se-
konder olabilmektedir.[1,2] Sekonder olan formda akciger en-
feksiyonlart (Nocardia asteroides, Mycobacterium tuberculo-
sis, vs), hematolojik maligniteler ve hastanin immiin sistemi-
ni zayiflatan diger durumlar ile kimyasal ya da minerallere
maruziyet vardir.[26] Hastamiz, alt hastali1, kimyasal ya da
mineral maruziyeti bulunmadigindan primer PAP olarak ta-
nimlanmistir. PAP siklikla 20-50 yas arasinda saptanmakta

Resim 1. YCBT'de periferik yerlesimli buzlu cam manzarasi
goriilmektedir.
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Resim 2. Akciger biyopsisinde alveol mesafeleri
genislemistir ve eozinofilik proteindz materyal ile dolu
gortinmektedir. (HEx40)

+4

olup, vakamizin yasi da bu araliktadir.[2,3,4] Literatiirde sapta-
nan en sik semptom dispne ve kuru oksiiriiktiir.[3,56] Vaka-
mizda bu semptomlarla birlikte nonspesifik gogiis agrist sap-
tanmistir. Akciger grafisinde bilateral simetrik alveolar tipte
infiltratlar goriilmiistiir. Perihiler opasiteler perifere uzanabil-
mekte ve iist loblarda hafifce daha belirgin olmaktadir.(3,]
Yapilan ¢alismalarda en sik rastlanilan YCBT bulgusu hiler
ya da perihiler alveoler konsolidasyon ya da buzlu cam man-
zarasidir.[7] Vakamizin YCBT’sinde de periferik ozellikte
yaygin buzlu cam manzarasi saptanmistir.

Tani siklikla agik akciger biyopsisi ile konulur. Lawrence
ve arkadaslari[5] 24 vakalik serilerinde hastalarinin %71 ine
acik akciger biyopsisi ile, %29’una ise transbronsiyal biyopsi
ile tan1 koyduklarini bildirmislerdir. Bizim vakamizin tanist
da transbrongiyal biyopsi ile konulmus olup acik akciger bi-
yopsisine gerek kalmamistir.

Tedavide tiim akciger lavaji altin standart olarak kabul
edilmektedir.[1,8] M. Beccoria ve arkadaglari[9] 21 primer PAP
vakasina tam akciger lavaji yapildigini ve hastalarin %70’in-
den fazlasinin 7 yil boyunca semptomunun olmadigini bildir-

Resim 3. Protein6z materyalin PAS ile pozitif boyandig1
goriilmektedir. (HEx4)

Resim 4. Bronkoalveolar lavaj sonras1 YCBT de periferik

yerlesimli buzlu cam manzarasi goriilmektedir.

Solunum Dergisi ¢ Solunum 2009; 11(1): 43-45



Resim 5. Ikinci bronkoalveoler lavaj sonras1 YCBT de

periferik yerlesimli buzlu cam manzarasi goriilmektedir

miglerdir. Ancak genel anestezi gerektirmesi, islem esnasinda
derin hipoksemi olusabilmesi ve tekrarlayan ¢ift liimen tiip ile
entiibasyonlarin ardindan trakeal stenoz gelisebilmesi onemli
komplikasyonlaridir.[10] Shihi-Lung Cheng ve arkadaglari[11]
ise tekrarlayan FOB ile lobar lavajin da bazi vakalarda klinik
ve fizyolojik diizelme saglayabilecegini bildirmislerdir. Va-
kalarda once FOB ile BAL yaptigimizda fizyolojik diizelme
saglamamiza karsin radyolojik diizelme saglayamadigimiz
icin daha sonra tiim akciger lavaji yaptirdik. Tiim akciger la-
vajindan sonra klinik ve fizyolojik diizelme saptanmasina
karsin radyolojik diizelme gerceklesmedi. Radyolojik diizel-
menin tam olmamasi, hastanin en az bir yildir semptomatik
kronik vaka olmasina baglandi.
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Sonug olarak lokal anestezi altinda FOB lavaji 6zellikle
erken vakalarda radyolojik diizelmeyi de icine alan tam re-
misyonu saglayabilecek iken, kronik vakalarda tekrarlayan
tiim akciger lavaji ile ancak radyolojik diizelmenin saglanabi-
lecegi diisiiniildii.
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