Izmir Gégiis Hastanesi Dergisi, Cilt XXXII Say1 3, 2018

4 I
PULMONER ALVEOLER MIKROLITIAZIS
(4 OLGU NEDENIYLE)
PULMONARY ALVEOLAR MICROLITHIASIS
(A REPORT OF FOUR CASES)
Nursel DIKMEN  Cenk BABAYIGIT  Yusuf YOMER
Mustafa Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi, gbgiis hastaliklari, Hatay, Tiirkiye
Anahtar sozciikler: Pulmoner alveoler mikrolitiazis, mikrolit, kalsiyum
Keywords: Pulmonary alveolar microlithiasis, microlit, calcium
Gelis tarihi: 02 /01 /2018 Kabul tarihi: 03 / 04 / 2018
o 9%
0z ABSTRACT
Pulmoner alveoler mikrolitiazis (PAM), alveol Pulmonary alveolar microlithiasis (PAM) is a rare
bosluklarnda  kalsiyum  fosfat  cokeltilerinin  disease characterised by deposition of calcium

(mikrolit) birikimi ile karakterize nadir bir hastaliktw.
Etyolojisi tam olarak bilinmemekte, ancak genetik
oldugu diistintilmektedir. Baslangicta asemptomatik
olup, ilerleyen dénemlerde nefes darligi, 6kstirtik ve
gogiis agnist sikayetleri ortaya cikar. Son dénem
hastalarda solunum yetmezligine neden olabilir.
Taru dgenellikle spesifik radyolojik bulgularla
konmakla birlikte kesin taru icin patolojik inceleme
yapmak gerekebilir. Bu yazida 22, 29, 44 ve 45
yaslarinda olmak lizere 4 olgumuzu sunmayt
amacladik. Hastalar kronik Okstirtik ve eforla olan
nefes darligu sikayeti ile tarafinuza basvurdu. Iki
hastarmuza patolojik, diger iki hastanuza klinik
radyolojik olarak PAM tarust konuldu. Olgularimizin
hepsi tedavisiz takibimize alindu.

GIRIS

Pulmoner alveoler mikrolitiazis (PAM), alveol
bosluklarinda kalsiyum fosfat kristallerinin birikimi
ile karakterize nadir bir akciger hastahgidir (1).
Etyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte, otozo-
mal resesif gegisli olabilecedi dusunulmektedir.
Hastalarin birgogunda pozitif aile dykist mevcut-

tur. Son zamanlarda yapilan g¢alismalarda, olgu-
larda SCL34A2 geninde mutasyon tanimlanmistir

phosphate concretions (microlit) within alveolar air
spaces. Although diagnosis is usually based on
specific  radiological findings, pathological
examination may be necessary for final diagnosis.
In this case report, we aimed to present four
patients who are 22, 29, 44 and 45 years old. The
patients presented with cronic cough and effort
dispnea. Two of the patients were diagnosed with
pathological examination and the others were
diagnosed according toradiologic and clinical
findings. We have been following the all patients
without treatment.

(2,3). Hastalar genellikle tani aninda asempto-
matik olup, 6ksuruk, eforla olan nefes darligi ve
nadiren solunum yetmezligi klinigi ile basvura-
bilirler. Direkt grafide; genellikle bilateral alt
zonlarda belirgin yaygin mikronodiler gorinim
karakteristiktir (4). Tanida yiksek rezollisyonlu
bilgisayarli tomografi (YRBT) o6nemli bir yere
sahiptir. Kesin tani akciger biyopsisi ile konur (5).
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Bu calismamizda PAM tanisi ile takip ettigimiz 4
olgumuzu sunduk.

OLGU 1: 3 aydir devam eden Oksurik, eforla
olan nefes darligi sikayetleri ile gelen, dis mer-
kezde miliyer tiberklloz 6n tanisi ile iki kez
bronkoskopi yapilan 29 yasinda kadin hasta, fizik
muayenesinde her iki akciger bazalde dinlemekle
ral mevcuttu. Hemogram, biyokimya ve idrar
tetkikleri normaldi. Solunum fonksiyon testlerinde
(SFT); FEV1: 2.76 L (%92), FVC: 3.40 L (%98),
FEV1/FVC: %81, DLCO: %64, DLCO/VA: %84
olarak saptandi. Akciger grafisinde: bilateral akci-
ger alt zonlarda mikronoduler goérinim saptandi
(Sekil 1a). Bilgisayarl toraks tomografisinde ise;
alt zonlarda belirgin olmak Uzere akciger paranki-
minde bilateral yaygin mikronoduler kalsifikasyon
saptandi (Sekil 1b). Hastaya yapilan akciger
biyopsisi sonrasi patoloji raporu PAM ile uyumlu
olarak geldi. Ekstrapulmoner tutulum agisindan
hastaya Tc-99 metilen difosfanat (MDP) kemik
sintigrafisi yapildi ve bilateral akciger bazallerde
tutulum saptandi, ekstrapulmoner tutulum sap-
tanmadi. Hastaya klinik takip énerildi.

OLGU 2: 44 yasinda bayan hasta, eforla nefes
darligr ve gogus agrisi sikayeti ile poliklinigimize
bagvurdu. Fizik muayenesinde; her iki akciger
bazallerde ince krepitan ral mevcuttu. Bakilan
kan ve idrar tetkikleri normaldi. Cekilen akciger
grafisinde; her iki akciger alt zonda daha belirgin
olmak Uzere diyafram ve kalp kontrularini silen
yaygin mikronoduller saptandi ($ekil 2a). Cekilen
YRBT de; her iki akciger parankiminde yaygin
plevral/subplevral kalsifikasyonlar, septal kalin-
lasmalar saptandi (Sekil 2b,2c¢,2d). Hastanin
solunum fonksiyon testlerinde: FEV1: 1,96 L
(%55) FVC: 2,16 L (%53), FEV1/FVC: %90,1,
DLCO :%60 olarak saptandi. Taniya yardimci
olarak Tc-99m (MDP) verildikten sonra yapilan
tim vicut kemik sintigrafisinde akciger bazaller-
de artmis tutulum saptandi. Hasta klinik radyolo-
jik olarak PAM kabul edilerek takip 6nerildi.

OLGU 3: 22 yasinda kadin hasta, 3 aydir olan
Oksurik ve nefes darligi sikayeti ile bagvurdu.
Fizik muayenesinde, her iki akciger alt zonlarda
ral ve solunum seslerinde kabalagma saptandi.
Ozgecgmisinde; kiz kardesinin de solunum yet-
mezligi nedeni ile 6l1dugu oldugu 6grenildi. Hemo-
gram, biyokimya ve idrar tetkikleri normal olarak
degerlendirildi. Akciger grafisinde: bilateral akci-
der alt zonlarda mikronoduler gérinim, yaygin
fibrotik cekintiler saptandi (Sekil 3a). YRBT sinde;
her iki akcigerde yaygin interlobller septal
kalinlagmalar ve alt loblarda daha belirgin olmak
Uzere kalsifiye mikronoduler goérinim ve her iki
akciger Ust lobda buzlu cam dansitelerin eslik
ettigi sentrilobtler noduler goérinumler saptandi
(Sekil 3b,3c,3d). Hasta koopere olamadigi igin
solunum fonksiyon testi yapilamadi. Hastaya Tc-
99 metilen difosfanat (MDP) kemik sintigrafisi
yapildi ve bilateral akciger bazallerde tutulum
saptandi. Hasta bronkoskopi ve akciger biyopsi
islemini kabul etmedi ve radyolojik olarak PAM
tanisi ile takip énerildi.

OLGU 4: 45 yasinda erkek hasta, yaklasik 10
yildir nefes darhgi, 6ksilriuk ve gégus agrisi sika-
yeti ile basvurdu.. 1 yildir miliyer tiberkiloz tanisi
ile tedavi aldi§i ancak gsikayetlerinde gerileme
olmadigi 6grenildi. Ozgecmiginde; epilepsi nede-
ni ile 6 yildir tedavi gérdugu 6grenildi. Fizik mua-
yenesinde; her iki akciger bazalde minimal ral
mevcuttu. Solunum fonksiyon testlerinde: FEV1:
%87, FVC:%86, FEV1/FVC: % 84,3, DLCO: %86
olarak saptandi. Cekilen akciger grafisinde
bilateral alt ve orta zonlarda belirgin olmak Uzere
yaygin mikronoddler gérinim mevcuttu (Sekil
4a). YRBT sinde; her iki akcigerde plevral tabanli
mediastinel plevrada ve alt loblarda interlobuler
septalarda yaygin kalsikifasyonlar ve parankimde
milimetrik boyutlu multiple noduler gérintimler
saptandi  (Sekil 4b,4c,4d). Hastaya yapilan
transtorasik akciger biyopsi sonucu PAM ile
uyumlu olarak saptandi, hastaya klinik takip
Onerildi.
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Sekil 1 a: Akcider grafisinde, bilateral alt zonlarda belirgin mikronodiiler Kalsifikasyonlar. b: Bilgisayarl
toraks tomografisinde orta ve alt zonlarda belirgin kalsifikasyonlar, septal kalinlasmalar.

Sekil 2 a: ikinci olgunun akcider grafisi: her iki akciger bazalde diyafram ve kalp konturlarini silen yaygin
mikronodiiler Kalsifikasyonlar. b,c ve d: ikinci olgumuzun bilgisayarli tomografisinde goérilen her
iki akciger parenkiminde yaygin plevral/subplevral kalsifikasyonlar, septal kalinlasmalar
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Sekil 3 a: Akciger grafisinde: bilateral akcider alt zonlarda mikronodiiler goériinim, yaygin fibrotik
cekintiler b,c,d: YRBT sinde; Her iki akcigerde yaygin interlobiiler septal kalinlasmalar ve alt
loblarda daha belirgin olmak iizere Kalsifiye goriiniim, her iki akciger iist lobda buzlu cam
dansitelerin eslik ettigi sentrilobiiler nodiiler goriiniimler

I

Sekil 4 a: Akcider grafisinde: bilateral akcider alt zonlarda mikronodiiler gériiniim. b,c,d: YRBT sinde; Her
iki akcigerde plevral tabanli mediastinel plevrada ve alt loblarda interlobiiler septalarda yaygin
kalsikifasyonlar ve parankimde milimetrik boyutlu multiple nodiiler goriiniimler
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TARTISMA

Pulmoner alveoler mikrolitiazis (PAM), intra-
alveolar Kalsiyum fosfat Kristallerinin birikimi
ile karakterize nadir bir akciger hastaliqidir (5).
Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte
otozomal resesif gecisli oldugu distinilmek-
tedir. Olgularin yarisinda aile dykiisii mevcut-
tur (2). Hastalik her yasta goriilmekle birlikte
en sik 30-50 yaslarinda tanmi almaktadir (5).
Bizim olgularimiz da sirasi ile 22, 29, 44 ve 45
yaslarinda tanmi almislardi. PAM'da hastalar
uzun sure asemptomatiktir. En sik semp-
tomlar; egzersizle olan nefes darligi, 6ksuriik
ve godiis agrisidir. Balgam, hemoptizi, gaz
alisverisi bozuldugunda hipoksi, kor pulmo-
nale ve son donemde solunum yetmezIlidi ge-
lisir (6). Bizim tiim hastalarimiz eforla olan
nefes darlid@i ve Oksiriik sikayeti ile basvur-
mustu. Ek olarak ikinci olgumuzda gogiis
agrisi da mevcuttu. PAM'de SFT ve karbonmo-
noksit diflizyon testi, hastahgin yayginhgdi ve
fibrozis gelismesine baglh olarak hastadan
hastaya degiskenlik goOsterir. SFT genelde
normal olup hastaligin ilerleyen dénemlerinde
restriktif tipte ventilasyon bozuklugu ve difiiz-
yon testinde diisme saptanir (7). Bizim birinci
ve ikinci olgumuzda restriktif tip solunum
fonksiyon kaybi saptandi. Ugiincii olgumuza
hasta solunum fonksiyon testlerine koopere
olamadiqi i¢in test yapilamadi. D6rdiincii olgu-
muzda ise, solunum fonksiyon kaybi saptan-
madi.

PAM’'deki radyolojik bulgular ¢ogunlukla tani-
saldir. Akciger grafisinde genellikle orta ve alt
zonlarda belirgin olmak uzere bilateral, bazal-
lerde sinirlari net secilmeyen, bazen viseral
plevra yilizeyinde yogunlasmis, diyafram ve
kalp konturlarini silen ‘kum firtinasr’ tarzinda
yaygin kalsifiye mikronodiiler gorinum karak-
teristiktir (4). YRBT'de, mikronodiiller, paranki-
mal bantlar, buzlu cam opasiteleri, subplevral
interrstisyel kalinlasma, interlobuler septal
kalinlasma, paraseptal amfizem, sentrlobiler
amfizem, bronsektazi, peribronkovaskiiler
interstisyel kalinlasma, panasiner amfizem,
plevral kalsifikasyon gorilebilir (8). Bizim tiim

olgularimizda akciger grafisinde o6zellikle orta
ve alt zonlarda belirgin mikronodiiler gorii-
niim mevcuttu. ilk olgumuzun YRBT'sinde; alt
zonlarda belirgin olmak lizere akciger paran-
Kkiminde bilateral yaygin mikronodiiler kalsifi-
kasyon saptandi. Diger {i¢ olgumuzun
YRBT'sin de ise, yaygin mikronodiillere ek ola-
rak buzlu cam alanlari, subplevral ve inter-
lobiiler septalarda kalinlasmalar da mevcuttu.
Genellikle Kklinik bulgular esliginde Kkarak-
teristik olarak radyolojik bulgularin varhgr PAM
tanis1t koymada yeterlidir. Ancak patolojik tani
bronkoskopik transbronsiyal biyopsi, bronko-
alveolar lavaj veya acik akciger biyopsisi ile
intraalveolar yuvarlak Kalsifik yapilar ve PAS
(+) depositlerin goriilmesi ile konur. Bizim
birinci ve dordiincii olgularimizda tani histo-
patolojik dederlendirme ile konarken, diger iki
olgularimiz da ise tipik radyolojik bulgularla
PAM tanisi konmustur.

Tc-99m MDP ile yapilan kemik sintigrafisinde
akcigerlerde diffiiz tutulum goériilmesi 6zellikle
supheli olgularda PAM tanisi konmasinda
yardimaidir (4). ilk 3 olgumuza yapilan Tc-99m
MDP kemik sintigrafisinde tim olgularda akci-
derlerde bilateral diffiiz artmis tutulum sap-
tandi. Bunlara ilave olarak Tc-99m MDP ile
yapilan kemik sintigrafisinde akcigerlerde tu-
tulum olmayan vakalarda bildirilmistir. Bu
durumun hastaliqin erken dénemlerinde alve-
olar mikrolitlerin azligina veya sistemik bir
dolasim bozukluguna bagli olabilecegi dusu-
nulmektedir (9).

Hastaligin ayirici tanisinda &zellikle miliyer
tiberkiloz, sarkoidoz, pnomokonyozlar ve
pulmoner hemosiderozis gibi benzer radyo-
lojik gorinumlere sahip hastaliklara dikkat
edilmelidir. Hastalar en sik miliyer tuberkiiloz
tanisi ile yanhs tedavi almaktadir (10). Bizim
ilk olgumuza da miliyer tuberkuloz tanisi ile iki
kez bronkoskopi yapilmis, son olgumuz ise
miliyer tiiberkiiloz tanisi ile yaklasik olarak 1
yil tedavi almisti.

PAM'de spesifik bir tedavi yoktur. Sistemik
steroid, tekrarlayan bronkoalveolar lavaj gibi
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palyatif tedaviler etkisizdir. Erken donemlerde
saptanan PAM olgularinda disodyum etidronat
ile mikrolit birikiminde radyolojik olarak geri-
leme olduguna dair bazi yaymlar bulunmak-
tadir. Son donem hastalarda akciger trans-
plantasyonu tedavi secenedi olarak uygqula-
nabilmektedir (4,7). Biz hastalarimiza herhan-
gi bir tedavi uygulamadik, 3 ay araliklarla
poliklinik takibi 6nerdik.

Sonug olarak, PAM nadir goriilen bir hastalik
olsa da, iilkemiz hastaligin sik goriildugii
likeler arasinda oldugundan uygun klinik ve
radyolojik bulgulart olan hastalarda tanida
mutlaka distiniilmesi gereken bir hastaliktir.
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