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OZET

Pulmoner alveoler proteinozis alveollerde lipo-
proteinoz materyalin birikimi ile karakterize ender
gorulen bir hastaliktir. Hastaligin ilk belirtisi yavas
ilerleyen dispnedir. Radyolojik olarak bilateral
alveoler infiltrasyonlar goruliir ve solunum fonk-
siyon testlerinde restriktif tipte bozukluk saptanir.
Taniya siklikla biyopsi 6rnedi veya segmental
lavaj ile alinan intraalvoler materyalin incelenmesi
ile ulasilir. 43 yasindaki olgunun 5 ay énce bas-
layan efor dispnesi ve kuru okstiriik yakinmasi
mevcuttu. Hastaya idyopatik pulmoner fibrozis
tanisiyla 2 aydir steroid tedavisi baslanmis idi.
Gogus radyografisinde lezyonlarn devam eden
olguya klinigimizde transbronsiyal forseps biyopsi
ile pulmoner alveoler proteinozis tanisi kondu.
Hastanede yattidi stirede spontan Klinik ve radyo-
lojik regresyon izlenen, fligiincii y1l sonunda hala
remisyonda olan olgu literatiir esliginde sunuldu.

GiRig

Pulmoner alveoler proteinozis(PAP) alveollerde
periodic acid-schiff (PAS) pozitif boyanan fosfo-
lipoproteindz materyalin birikimi ile karakterize
etiyolojisi bilinmeyen, nadir goriilen diffiiz bir
akciger hastahgdir (1-4). Primer, konjenital ve se-

konder olmak iizere ii¢ formdan olusur. immiin-
sitokimyasal ve genetik calismalar konjenital
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SUMMARY

Pulmonary alveolar proteinosis is a rare disease
characterized by the accumulation of lipoproteina-
ceous material within the alveoli. The first sign
of the disease is slowly progressive dispnea.
Radiologically bilateral alveolar infiltrations are
seen and restrictive type respiratory dysfunction
is found. The diagnosis is usually arrived by
examination of intraalveolar material obtained
either by biopsy specimen or by segmental lavage.
43 year old female had dispnea at effort and dry
cough which were started 5 months ago. The patient
had been given steroid therapy for two months.
With the diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis.
The case whose radiological lesions were persis-
tent was diagnosed as pulmonary alveolar proteino-
sis with transbronchial lung biopsy in our clinic.
The case who showed radiological and clinical
remission spontaneously during the time she was
hospitalized and no relaps seen at the end of the
three year represented with related literature.

alveoler proteinozisin surfaktan proteinlerinin bir
veya daha fazlasindaki anormallikten kaynaklan-
digin1 gostermektedir (5). Sekonder PAP etiyo-
patogenezinde ilacglar, mikobakteri ve mantar
enfeksiyonlar, titanyum, nitroaromatik boya, die-
tilmetilnaftalin, quartz, kobalt sulfat, aliiminyum
tozu, fibr6z materyal maruziyeti yaninda hemato-
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lojik maligniteler sorumlu tutulmaktadir (6-13).
Taniya siklikla biyopsi 6rnedi veya segmental
lavaj ile alinan intraalveoler materyalin PAS
pozitif boyanmasi ile ulasilir ve acik akciger
biyopsisi kesin tani icin en emin yoldur. En etkili
tedavi yontemi masif akciger lavajidir (1-4). Olgu-
muz PAP'In nadir goriilmesi, etiyolojik herhangi-
bir faktér saptanmamasi ve hizli regresyon gos-
termesi ve lgclincil yil sonunda hala remisyonda
olmasi nedeniyle literatiir bilgileri 1s1ginda sunul-
mustur.

OLGU

Olgumuz sigara hikayesi olmayan, 43 yasinda ev
hanim idi. 5 ay 6nce efor dispnesi ve Oksiiriik
yakinmasi baslayan hastaya idyopatik pulmoner
fibrozis tanisi ile steroid tedavisi baslanmis oldu-
du ogrenildi. Tedavisinin 2. ayinda yakinmalari-
nin artmasi ve radyolojik lezyonlarinin devam
etmesi tlzerine klinigimize basvurusuyla yatirl-
mistl. Hastanin hikayesinde cevresel ve meslek-
sel bir maruziyet saptanmadi. Tansiyon arteriyel
140/90 mmHg, nabiz 86/dk ve atesi 36.6°C idi.
Solunum sistemi muayenesinde bilateral akci-
derlerin orta ve alt zonlarinda ge¢ inspiryum
ralleri duyuldu. Diger sistem bakilan normal
olarak degderlendirildi. Eritrosit sedimentasyon
hiz (ESH) 40 mm/s, hemoglobin 14.7 gr/dl.,
hematokrit %#43.9, 16kosit sayisi 15200/mm?,
trombosit sayis1 243000/mm? idi. Laktik dehid-
rogenaz serum diizeyinin 1363 IU olmasi disinda
diger biyokimya degerleri normal smirlar iceri-
sinde idi. Balgam incelemesinde ARB balgam
teksifleri 2 kez olumsuz bulundu ve Kiiltiirlerin-
de lireme olmadi. Tuberkiilin testi sonucu 8 mm
idi. Hasta basvurusunda hipoksemik solunum
yetmezliginde idi. Arteriyel kangazi tetkikinde
pO2 43.2 mmHg, pCO2 28.7 mmHg, SAT %82.6
idi. Solunum fonksiyon testinde FEV1 1.43 (%58),
FVC 1.53 (%54) FEV1/FVC %93 idi. Hastalik tab-
losuna neden olacak organizma veya ajan tespit
edilmedi. Postero-anterior akcider grafisinde bi-
lateral parakardiyak alanlarda daha yogun olmak
lizere yarasa kanadi seklinde infiltrasyon mev-
cuttu (Resim 1). Toraks bilgisayarli tomografisinde
orta ve alt loblarda daha belirgin yama tarzinda,
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Resim 1.

saglam akcider parankiminden keskin sinirla
ayrilan, interlobtiler septal yapilarda kalinlasma
larin eslik ettigi buzlu cam tarzinda dansite artig
ve alveoler dolum defekti izleniyordu (Resim 2).
Bronkoskopisinde tiim brong sistemi hiperemik
idi. Linguladan bronkoalveoler lavaj (BAL) yapildi.
Sol alt lob lateral bazal segmentten transbronsiyal
forseps biyopsi (TBFB) yapildi. BAL sivisi makros:
Kopik olarak bulanik goériiniimde olup yayma
preparatlarinda az sayida rutin hiicre toplulugu
izlendi. TBFB de brons epiteli altindaki akciger
parankiminde intraalveoler graniiler, eozinofilik
materyal, Kolesterol kleftleri, eozinofilik cisimlel
ve birkag histiyosit izlendi. interstisiyel reaksiyon
ve inflamasyon minimal olup sézkonusu histo-
patolojik bulgular alveoler proteinozis ile uyumlu
idi. PAS 06zel boyasi ile intraalveoler graniiler
materyal ve eozinofilik cisimler PAS pozitif




boyanma 0zelligi gosterdi. Bu bulgularla olguya
PAP tanisi kondu. Olguda hastaneye yatisindan
itibaren spontan klinik iyilesme baslayip 6. haf-
tasinda belirgin klinik ve radyolojik dlizelme
izlendi (Resim 3). Hasta kontrollere gelmesi 6ne-
rilerek taburcu edildi. Hastanin ti¢iincii yil sonun-
da yapilan Kkontroliinde de halen remisyonda
oldugu goruldii.

Resim 3.

TARTISMA

PAP ilk olarak 1958 yilinda Rosen ve arkadaslan
tarafindan tanimlanmistir (1). PAP‘iIn primer, se-
konder ve konjenital formlari bulunmaktadir (5).
Bizim olgumuzda herhangibir etiyolojik neden
bulunamadigindan primer PAP olarak degerlen-
dirilmistir. Primer PAP genellikle 20-50 yaslar
arasinda ve erkeklerde kadinlardan 4 kat fazla
gorulir (1,2). Klinik olarak olgularda orta derece-
de dispne vardir ve yavas progresyon gosterirler.
Prodiiktif olmayan Oksilirik bazen hemoptizi,
ploretik gogduis adrisi, hafif ates ve kilo kaybindan
yaKinirlar. Hepatosplenomegali ve comak parmak
fizik muayenede izlenebilir ve dinlemekle akci-
gerlerde bazallerde raller duyulur (14). Bizim olgu-
muzda da literatiirle uyumlu olarak efor dispnesi
ve Okslrik yakinmalari mevcuttu. Dinlemekle
akciger bazallerinde raller duyuluyordu.

Laboratuar sonuclarinda hipoksemi, LDH ytiksek-
ligi, diffizyon kapasitesinde azalma, restriktif
tipte solunum fonksiyon bozuklugu bulunabilir.
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Hipoksemi alveoller iginde lipid ve proteinder
zengin graniiler materyalin toplanmasi sonucu
olusan sant nedeniyle olusur (1-4). Olgumuzda
tiim bu laboratuar bulgulart mevcuttu.

Radyografik golgelerin dagihmi degikenlik goste:
rebilmesine ragmen, genellikle perihiler dagihm
baskindir (15). Toraks BT’'de saglam akciger
alanlarindan keskin sinirlarla ayrlan interlobtler
ve lober septal kalinlasmalarn eslik ettigi buzlu
cam alanlarinin oldugu geografik dagim mevcut
tur. Bu alanlara crazy-paving adi verilir. BT veya
yuksek rezoliisyonlu BT taniy1 kuvvetle diigtindix
recek kadar tipiktir (16). Olgumuzun Konvansi-
yonel akcider grafisi ve Toraks BT’si tanimlanan
bu lezyonlari biiyiik oranda iceriyordu.

PAP’1n alveoler bir hastalik olmasi nedeniyle BAL
o6nemli bir tanisal yontem olmaktadir. Costabel
ve Quzman BAL sivisinin beyazimsi sut gori-
nimi ile birlikte, PAS pozitif globiillerin de gos-
terilmesinin tanisal oldugunu ve biyopsi gerek
liligini ortadan kaldirdigini savunmaktadir (17).
BAL sitosantrifiij preparatlarinin Giemsa ile boyan-
masinda bazofilik ekstraseliler depozitler ve
biiylik kopiiksii makrofajlar saptanir. Bu asama
da taniya bir katkisinin olacad diigiiniilmemek
tedir (18). BAL sivisinin 151k mikroskopu altinda
incelenmesi ile PAS pozitif graniiler, eozinofilik
materyalin goriilmesi tani icin anlaml olug
elektron mikroskopik bakida karakteristik lamel-
ler cisimcidin varld tani icin yeterlidir (19). Ancak
tani icin hemen her zaman biyopsi gerekmek
tedir. Transbronsiyal biyopsi genellikle yeterli
doku Ornegini saglamaktadir (18). Ayirici taniya
gitmek icin daha genis biyopsi gerektiginde agik
akciger biyopsisi tercih edilebilmektedir. Olgu-
muzda da 120 cc serum fizyolojik ile BAL ve
TBFB yapildi. TBFB ile taniya gidilebildi.

PAP’ta en etkin tedavi yontemi masif akciger
lavajidir. Kortikosteroid, potasyum ijodiir soliis-
yonu, aerolize tripsin, heparin, asetilsistein iceren
solusyonlar ile lavaj, streptokinaz, graniilosit,
makrofaj koloni stimulan faktor (GMCSF) dene-
nen tedavi yontemleridir. Ancak sonuglarn degis-
kendir (19). Eger tani kesinse, hasta hipoksemik
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ise ve sant fraksiyonu %10’dan buyiikse lavaj
gereklidir. Once daha fazla etkilenen akcigere
lavaj yapilir e§er komplikasyon gelismezse diger
akcigere ilk islemden 3-7 gilin sonra lavaj uygu-
lanir (20).

Hastalidin dogal gidisati ¢cok az anlasilmigtir. Bir-
¢ok vakada spontan remisyonlar gdzlenmistir (21).
Asamato ve ark. (22)lan toérepatik lavaj uygu-
ladiklan 51 olgunun %52’sinde, takibe aldiklar

17 olgunun %94’tinde semptom ve radyolojik
bulgularinda remisyon izlemislerdir. Olgumuzda
hastanede yattid siire iginde belirgin radyolojik ve
klinik regresyon izlendi. Benzer sekilde Seyfikli ve
ark. (18)'lan da bir olguda hastanede yattid stire
icinde spontan radyolojik ve klinik remisyon izle-
miglerdir. Olgumuz halen tedavisiz takibinin 3.
yilinda olup Klinik ve radyolojik olarak remisyon-
dadr.
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