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OZET

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM) alveollerde
kalsiyum birikmesi ile karakterize nadir gortilen bir
akciger hastaligidwr. Her iki akcigerde yaygin
simetrik mikronodtiler radyolojik patern
mevcuttur. Bu yazida 19 yasinda PAM tarnust alan
bayan hasta sunulmustur. Hasta 2 aydw egzersizle
nefes darligu ve Okstirtik yakinmaswyla basvurdu.
Fizik muayene ve solunum sesleri normaldi.
Akciger grafisinde orta ve alt alanlarda bilateral
yaygin mikronoduiler patern saptandi. Bilgisayarl
toraks tomografisinde parankim penceresinde
bilateral alt loblarda daha belirgin olmak lizere
yaygin milimetrik kalsifiye nodtiller izlenmekteydi.
Teknesyum-99m ile yapuan tum vlcut kemik
sintigrafisinde her iki hemitoraksta yumusak doku
alanlarinda hetergjen tarzda diffiiz artnus aktivite
tutulumu saptandi. Sol akciger alt lobtan fiberoptik
bronkoskopi ile elde edilen tranbronsial biyopsi
orneginde intra-alveoler PAS (+) depozitler
gosterildi. Hasta PAM tarus: ile tedavisiz takibe
alindw.

GIRIS
Pulmoner alveolar mikrolitiazis (PAM), nadir

goriilen, etyolojisi bilinmeyen, alveollerde kal-
siyum fosfat Kristallerinin birikimiyle karakteri-

SUMMARY

Pulmonary alveolar microlithiasis (PAM) is a rare
lung disease characterized by the deposition of
calcium in the alveolar spaces and bilateral diffuse
micronodular ‘“sandstorm” radiographic pattern.
The current report presents the case of a 19-year-
old woman with pulmonary alveolar microlithiasis.
The patient presented with exertional dyspnea and
cough for two months. The physical examination
was within normal limits and respiratory sounds
were normal. The chest x-ray revealed a bilateral
diffuse micronodular pattern in the middle and the
lower areas of both lungs. On the parenchymal
window of thorax computed tomography, bilateral
diffuse widespread millimetric calcified nodules
that were more prominent in the lower lobes were
observed. Whole body bone scintigraphy with
technetium-99m  revealed bilateral, diffuse,
heterogeneous, increased uptake in the pulmonary
parenchyma. Transbronchial biopsy forceps
example obtained from left lung lower lobe by
fiberoptic bronchoscopy intra-alveolar PAS (+)
deposits displayed. The patient was diagnosed
with PAM and continues to be followed-up on
without treatment.

ze, otozomal resesif kalitim goOsteren diffuz
akcider hastahqudur. ik kez 1856 yilinda Friedrich,
daha sonra 1918'de Harbitz tarafindan otopsi
materyalinde gosterilmis ve PAM ismi 1933
yilinda Puhr tarafindan verilmistir (1-3).
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Radyolojik olarak gogdus filminde bilateral,
diffiiz, simetrik mikronodiiler Kkalsifikasyonlar
“kum firtinas1” olarak tanimlanir. Olgularin
cogu ulkemizden ve daha az siklikla Bulgaristan,
Fransa, Almanya, italya ve ABD'den bildirilmis-
tir. Her hangi bir yasta tan1 konabilmekte fakat
olgularin cogu 40’ yaslara dek asemptomatik
kalmaktadir (4,5).

iki aydir eforla nefes darh@i ve oksiiriidii, tipik
radyolojik goriiniimleri olan olgumuzu sunu-
yOruz.

OLGU

Manisa’da yasayan, on dokuz yasindaki ev
hanimi olgumuzun son iki aydir non spesifik
tedavilere yanit vermeyen eforla nefes darlidi
ve Kuru Oksuriik yakinmasi vardi. Sigara alis-
kanhqi, stirekli kullandid@i ilag ve cevresel
zararlilara maruziyet 6ykiisii yoktu.

Fizik muayenede vital bulgular olagan, siyanoz,
comak parmak yok, solunum sesleri dogaldi.
Diger sistem bakilari normaldi. Tam kan sa-
yimi, biyokimya sonugclari, CRP ve sedimentas-
yon hizi normal sinirlardaydi. Posteroanterior
gogus filminde bilateral, simetrik, kalp ve
diafragma smirlarim1 silen mikronodiiler alve-
oler opasiteler izlendi (Resim 1).

Yiiksek coOzunurluklu bilgisayarli tomografi-
sinde (YCBT) her iki akciger parankiminde,
kalp cevresinde ve sol posterobazalde belir-
ginlesen yaygin milimetrik kalsifikasyonlar
vardi (Resim 2).

Solunum fonksiyon testlerinde FEV;:2.01 L
(%65), FVC:2.09 L (%59), FEV,/ FVC: %103 ve
TLCO %45, oda havasi solurken arteryel
kangazi incelemesinde PCO,: 35 mmHg, PO,:
76 mmHg idi. Tim vicut technetium-99m
kemik sintigrafisinde her iki hemitoraksta
diffiiz karakterde MDP akumiilasyonu saptandi
(Resim 3).

Resim 1.

Resim 2.

Olguda tipik radyolojik bulgular ile PAM
distinualdi. Ancak ayiricr tan icin fiberoptik
bronkoskopi (FOB) uygulandi. Sol akciger alt
lobtan elde edilen transbronsial biyopsi
ornedinin incelemesinde intra-alveolar PAS (+)
depositler gosterildi (Resim 4).
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Resim 3.

Resim 4.

Ekstrapulmoner tutulumu arastirmak amaciyla
yapilan batin ultrasonografisinde nefrokalsino-
zise ait bulgu saptanmadi, ekokardiyografide

sad ve sol yapilar olagan olarak dederlen-
dirildi.

PAM'In genetik gecisli bir hastalik olmasi nede-
niyle anne, baba ve kardese ulasilarak radyo-
lojik degderlendirilmeleri yapildi ve patoloji
saptanmadi. Olgu mutasyon analizi i¢in gerekli
tetkikleri ekonomik gerekcelerle yaptiramadi.

Yaklasik bir yildir tedavisiz olarak klinigimizce
takip edilmekte olan olgunun akcider fonksi-
yonlarinda ve radyolojik bulgularinda degisik-
lik saptanmadi.

TARTISMA

PAM olgusunda yaydin radyolojik patolojiye
radmen semptom yok ya da ¢ok azdir. Egzer-
sizle nefes darhgi, Ooksiiriik ve gogiis agrisi
bildirilen en sik semptomlardir. Balgam cikar-
ma, hemoptizi ve hastaligin ileri donemlerinde
alveoler gaz alis-verisi bozulunca hipoksemi,
kor pulmonale, solunum yetmezligi goriilebilir
(6,7). Oksiiriik olusumunda brons agaci ya da
parankimde bulunan miyelinsiz C liflerinin
microlitler tarafindan direk stimulasyonu ile
tasikinin salinimi suclanmustir (8). Olgumuzda
da iki aydir, uygulanan nonspesifik tedavilere
yanit vermeyen eforla nefes darligi ve Oksiirik
yakinmasi vardi.

Literaturde yaymlanan 576 olgunun %42.7'si
Avrupa, %40.6's1 Asya lilkelerinden ve erkek-
kadin dagilimi benzer iken tulkemizde erkek
olgular daha fazla saptanmistir (4,9).

PAM’'deki radyolojik bulgular ¢ogunlukla tani-
saldir. Goégus filmlerinde bilateral, 6zellikle ba-
zallerde, sinirlari net cizilemeyen, mikrono-
duller goralir (9). YCBTlerinde interstisyel
akciger hastaliklarina benzer mikronodiiller,
parankimal bantlar, buzlu cam opasiteleri,
subplevral interrstisyel kalinlasma, interlobiiler
septal kalinlasma, paraseptal amfizem,
sentrlobiiler amfizem, bronsiektazi, peribron-
kovaskiuler interstisyel kalinlasma, panasiner
amfizem, plevral kalsifikasyon gortilebilir (10).
Olgumuzun gogus filminde bilateral, simetrik,
kalp ve diafragma smirlarini silen mikrono-
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diler alveoler opasiteler, YCBT'sinde her iki
akciger parankiminde, kalp cevresinde ve sol
posterobazalde belirginlesen yaygin milimetrik
kalsifikasyonlar vardi.

Tc-99m kemik sintigrafisinde alveollerde biri-
ken kalsiyum fosfat nedeniyle her iki akcigerde
diffiz tutulum saptanir (11,12), ancak erken
donemlerde tutulum olmayabilir (13). Olgu-
muzda her iki hemitoraksta diffiiz karakterde
methylenediphosphonate akiimulasyonu sap-
tandu.

Tani icin radyolojik bulgular yeterli olsa da
benzer radyolojik Ozellikler milier tuberkiiloz,
pnodmokonyoz, pulmoner hemosideroz yada
sarkoidoziste de gorulebilir. Cesitli yayinlarda
576 olgunun 88‘ine hatali pulmoner tiiber-
killoz ya da sarkoidozis tanisi konuldugu
belirtilmistir (5,14,15). Bu nedenle olgumuza
ayirici tant amach FOB uyguladik.

PAM'll olgularin histopatolojik degerlendirilme-
lerinde 250-750 pm caph yuvarlak Kalsifik
yapilar PAS(+) depositler gorulur (16). Biz de
olgumuzun transbronsial biyopsi O6rneginin
incelemesinde de intra-alveoler PAS (+)
depozitler saptadik.

Literatiirde nefrokalsinozis, lumbal sempatik
zincir tutulumu, testis tutulumu ve semende
gosterilmis microlitler olgu sunumlarn seklinde

sunulmustur (17-19). Bizim olgumuzda ekstra-
pulmoner tutulum saptanmadi.

Gunay ve arkadaslann ise 2011 yilinda
yayinladiklar1 bir olguda PET/CT ile olgudaki
microlitlerin metabolik aktivitelerine bakmislar
ve dusiik metabolik aktivite gosterdiklerini
(SUVmax: 2,7) belirtmislerdir. Ancak biz
maliyet acisindan etkin bir yontem olmamasi
nedeniyle PET/CT yontemini kullanmadik (20).

Hastalik sporadik yada familial olabilir. Olgu-
larin ticte birinde alveol duvarinda bulunan tip
2b sodyum-fosfat transport kanal proteini
kodlayan SLC34A2 mutasyonu sonucu ailesel
gecis bildirilmistir. Bu nedenle ailenin gogiis
filmiyle taranmasi Onerilmektedir (21). Biz de
olgumuzun aile fertlerini radyolojik olarak
degerlendirdik. Patoloji saptamadik. Genetik
Mutasyon analizini ekonomik sebeplerle yapti-
ramadik. Olgumuz ¢ocuk sahibi olmay: planli-
yordu kendisine ayrintili olarak bilgi verilerek
riskler anlatildi.

Bugiine dek Kkortikosteroidler, selat yapici
ajanlar, son donem hastada MV uygulamasi,
BAL tedavileri uygulanmis, basar1 elde edile-
memistir. Son zamanlarda secilmis olgularda
akcider transplantasyonu iimit vaat etmektedir
(22-24).

Olgumuzu nadir goriilmesi nedeniyle literatir
bilgileriyle tartisarak sunduk.
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