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OZET

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis, etiyolojisi ve patogenezi
bilinmeyen ender bir hastaliktir. Bu makalede arka-on akciger
grafisi ve bilgisayarli tomografi ile bu hastaliktan siipheleni-
len ve agik akciger biyopsisi ile tami konulan iki olguyu sun-
duk. Birinci olgu pulmoner alveoler mikrolitiyazis ile esza-
manli plevral tiiberkiiloza sahipti. Ikinci olguda, tamdan 30 yil
sonraki bagvurusunda solunum yetmezligi saptandi.

Anahtar kelimeler: Pulmoner alveoler mikrolitiyazis, plevral
tuberkiiloz, solunum yetmezligi

SUMMARY
Pulmonary alveolar microlithiasis: A report of two cases

Pulmonary alveolar microlithiasis is a rare disease with unk-
nown etiology and pathogenesis. Herein, we report two cases
of pulmonary alveoler microlithiasis who were suspected to
have the disease on chest x-ray and computed tomography.
Later the suspect diagnosis was confirmed by open lung
biopsy. The first case had a diagnosis of the synchronous
occurrence of pleural tuberculosis. In the second case, respira-
tory failure was diagnosed 30 years after the initial diagnosis.

Key words: Pulmoanary alveolar microlithiasis, pleural
tuberculosis, respiratory failure

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM), etiyoloji-
si bilinmeyen, her iki akcigerde alveoller icinde
lameller kalsisferitlerin birikmesi ile karakterize,
ailesel yatkinlik oldugu bilinen ender bir hastaliktir
(1.2), Otozomal resesif gecisi oldugu kabul edilen
bu hastaligin etiyopatogenezinde kesin olmamakla
birlikte bir enzim defektinin, kalsiyum metaboliz-
ma bozuklugunun ve ¢evresel faktorlerin rol oyna-
yabilecegi diistiniilmiistiir (). Yapilan bir literatiir
taramasinda, 2004 yilina kadar toplam 576 PAM
olgusunun rapor edildigi bildirilmigtir. Bu olgula-
ri % 42.7’si Avrupa, % 40.6’s1 Asya bolgesinden
rapor edilmis olup, Tiirkiye, sayica en fazla olgu-
nun bildirildigi tilke durumundadir . PAM, mitral
stenoz, siit-alkali sendromu, lenfositik interstisyel
pnémoni gibi hastaliklarla iligkili olabilir. Az sayi-
da olguda akciger tiiberkiilozu ile birlikteligi rapor
edilmigtir 4-5). Bu raporda merkezimizde tani alan
ve plevra tiiberkiilozunun eglik ettigi yeni bir olgu
ile daha once tani almig bir olgunun uzun streli
takip sonuclar: sunulmustur.

OLGU 1

Otuz yasinda erkek hasta, 2 hafta once baglayan
nefes darlig1, oksiiriik, sol hemitoraksta yan agrisi
ve ates yakinmalari ile hastanemize bagvurdu.
Sigara igmeyen hastanin kiz kardesine daha once
PAM tanis1 koyulmustu. Cekilen arka-on akciger
grafisinde bilateral, yaygin, 6zellikle orta ve alt
akciger alanlarinda daha belirgin retikiiler gorii-
niim ile sol alt zonda plevral efiizyon ile uyumlu
opasite saptandi (Sekil 1). Fizik bakida; sol akciger
alt zonda perkiisyonla matite ve oskiiltasyonla
solunum seslerinde azalma saptandi. Hemogram,
biyokimya ve tam idrar tahlilini iceren rutin labo-
ratuvar incelemeleri normal sinirlarda bulundu.
Serum kalsiyum diizeyi normal olup, Eritrosit
Sedimantasyon Hizi 50 mm/saat olarak ol¢iildi.
Balgam orneginde aside direncli basil incelemesi
negatif olarak bulundu. Tiiberkiilin deri testinde
endiirasyonun ¢api 2 mm olarak 6lctildt. Solunum
fonksiyon testinde; FEV1 degeri % 64 (2.60 L),
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FVC degeri % 65 (3.14 L) ve FEV1/FVC oran1 %
83 olup, arter kan gazi analizi normal sinirlarda idi.
Torasentezle alinan plevral sivi 6rnegi eksuda nite-
liginde olup, ADA diizeyi 36.3 U/L olarak rapor
edildi. Plevra sivi orneginde aside direngli basil
incelemesi negatif idi. Hastanin bilgisayarli toraks
tomografisinde sol hemitoraksta masif plevral
effiizyon, sol akcigerde subplevral alanda kalsifi-
kasyonlar, her iki akcigerin alt loblarinda buzlu

Sekil 1. Olgunun arka on akciger grafisi: Bilateral, yaygin, ozellik-
le orta ve alt akciger alanlarinda daha belirgin retikiiler goriiniim
ile sol alt zonda plevral efiizyon ile uyumlu opasite.

Sekil 2. Olgunun BT’si (parankim Kesiti):Sol hemitoraksta masif
plevral effiizyon, sol akcigerde subplevral alanda kalsifikasyonlar,
her iki akciger alt loblarda buzlu cam, interlobiiler septalarda
kalimlasma ve retikiiler golgelenmeler.
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cam, interlobiiler septalarda kalinlagma ve retiktiler
golgelenmeler saptand: (Sekil 2). Interstisyel akci-
ger hastalig1 6n tanisi ile akciger biyopsisi ve plev-
ral efflizyon nedeniyle plevra biyopsisi planlanan
hasta gogiis cerrahi klinigine nakledildi. Hastaya
VATS ile sol akciger alt lobdan wedge biyopsi ile
plevra biyopsisi yapildi. Akciger biyopsisi pulmo-
ner alveoler mikrolitiyazis, plevra biyopsisi ise
nekrozlu granulomat6z iltihap olarak rapor edildi.
Hastaya izoniazid tab 300 mg/giin, rifampisin cap
600 mg/giin, etambutol tab 1500 mg/giin ve pirazi-
namid tab 1500 mg/giin iceren antitiiberkiiloz teda-
vi baglandi. Tedaviden 1 ay sonra yapilan kontro-
liinde plevral sivi tama yakin diizelmisgti.

OLGU 2

Altmig yasinda erkek hasta, 10 yildir devam eden
nefes darlig1 ve Oksiiriik yakinmalarinda artig,
bacaklarda sislik ve parmak ug¢larinda morarma
yakinmalari ile Ocak 2012 tarihinde merkezimize
bagvurdu. Otuz yil Oncesine kadar 10 paket-yil
sigara igme Oykiisii olan hastaya yaklasik 30 yil
once acik akciger biyopsisi ile pulmoner alveoler
mikrolitiyazis tanist koyulmus ve maluliyet veril-
mis. Hasta uzun yillardir nazal oksijen tedavisi
almakta idi. Son 1 yil icinde 3 kez ayn1 yakimalar-
la hastaneye yatig Oyktisii vardi. Hastanin arka-6n

Sekil 3. Olgunun arka-on akciger grafisi: Bilateral, yaygmn, alt
akciger alanlarinda daha belirgin olmak iizere sol iist zon haric¢
tiim akciger alanlarm tutan mikronodiiler lezyonlar.
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Sekil 4. Olgunun BT’si: Bilateral, yaygin subplevral alanda daha
yogun kalsifikasyonlar ile diger alanlarda retikiiler golgeler.

akciger grafisinde bilateral, yaygin, alt akciger
alanlarinda daha belirgin olmak tizere sol iist zon
hari¢ tiim akciger alanlarini tutan mikronodiiler
lezyonlar saptand1 (Sekil 3). Fizik bakida patolojik
bulgu olarak comak parmak, siyanoz, pretibial
o6dem ile akciger oskiiltasyonunda her iki akciger
bazalinde ince raller duyuldu. Hemogram, biyo-
kimya ve tam idrar tahlilini i¢eren rutin laboratuvar
incelemeleri normal sinirlarda bulundu. Serum kal-
siyum diizeyi normal olup Eritrosit Sedimantasyon
Hiz1 45 mm/saat olarak 6l¢tildii. Solunum fonksi-
yon testinde FEV1 degeri % 28 (0.8 L), FVC dege-
i % 36 (1.26 L) ve FEV1/FVC degeri % 63 olarak
bulundu. Arter kan gazi analizinde pH: 7.32, PaO,:
31.6 mmHg, PaCO,: 67 mmHg, HCO5: 34 mEq/L
ve Sa0,: % 54 idi. Bilgisayarl toraks tomografi-
sinde bilateral, yaygin, subplevral alanda daha
yogun kalsifikasyonlar ve retikiiler golgeler sap-
tandi. Hastaya bronkodilatat6r tedavi, nazal oksijen
tedavisi ve noninvaziv mekanik ventilasyon uygu-
landi. Kontrol amacli yapilan arter kan gazi anali-
zinde pH: 7.45, PaO,: 73 mmHg, PaCO,: 51
mmHg, HCOj;: 35 mEqg/L ve SaO,: % 95 olarak
olciildi.

TARTISMA

PAM, her iki akcigerde yaygin olarak kiictik tag

yapilarinin intralveolar birikimi ile karakterize, eti-
yolojisi bilinmeyen, kronik, ender géoriilen bir has-
taliktir 2-5), Hastaligin ilk makroskopik tanimlama-
s1 1686 yilinda italyan Malpighi tarafindan yapil-
mistir. Daha sonra 1918 yilinda, Norvecli Harbitz
hastaligin otopsi ve radyoloji bulgularini tanimlan-
migtir. Bir patolog olan Macar Puhr 1933 yilinda
hastaliga “alveoler mikrolitiyazis™ ismini vermistir.
1947 yilinda italyan Marini tarafindan hastaligin
klinik, radyolojik ve fonksiyonel bulgular1 tanim-
lanmistir. 11k ailesel olgular 1954 yilinda Bulgar
Mickailov tarafindan bildirilmistir, 1957 yilinda ise
Somsan ve ark. 45 olguyu iceren ilk diinya serisini
yayilamigtir . Yapilan bir literatiir taramasinda,
2004 yilina kadar toplam 576 PAM olgusunun
rapor edildigi bildirilmistir (3. Bagta Tiirkiye
olmak tizere Italya, ABD, Hindistan ve Japonya en
fazla olgunun bildirildigi iilkelerdir 3.6,

Hastalik yeni dogandan 80 yasina kadar her yas
grubunda goriilmekle birlikte en sik 30-50 yaslari
arasinda ortaya c¢ikar (24). Her iki cinsiyette esit
oranda goriiliir ©. Hastalarin yarisinda pozitif aile
Oykiisti mevcuttur (7:8), Tani sirasinda olgularin
% 50’si yakinmasiz olup, yakinmalar siklikla
30-40 yaslarinda ortaya ¢ikmaktadir (6. Oksiiriik
ve nefes darlig1 en sik goriilen yakinmalardir (1.7.8),
Olgularimizin her ikisi de erkek olup, 30 yasinda
iken tani almiglardi. Olgularimizin birinde kiz kar-
deste PAM saptanmis olup, diger olgunun aile
oykiisii PAM acisindan negatif idi. Birinci olgumuz
bagvuru sirasinda nefes darligi, 6ksiirtik, sol yan
agrist ve ates yakinmalar1 tanimliyordu. Diger
olgumuz ise, tanidan yaklagik 30 yil sonra yaptigi
hastane basvurusunda nefes darligi, oksiiriik,
bacaklarda sislik ve parmak ug¢larinda morarma
yakinmalarina sahipti. Bu olgunun fizik bakisinda
comak parmak saptandi. Ucan ve ark. (9, 52 olgu-
luk serilerinde, 7 olguda siyanoz, 12 olguda ise
comak parmak saptandigini rapor etmislerdir. PAM
ile baz1 hastaliklar arasinda iliski bulundugu rapor
edilmistir. Siit-alkali sendromu, mitral stenoz, peri-
kardial kist, Waardenburg anaftalmi sendromu ve
lenfositik interstisyel pnomoni bu hastaliklardan
bazilaridir. Az sayida olguda akciger tiiberkiilozu
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ile iligkisi oldugu bildirilmigtir 4. Ucan ve ark. (7,
serilerinde 13 olguda ilk taninin milier tiiberkiiloz
oldugunu ve bu olgulardan yalnizca 2’sinde tiiber-
kiiloz ile PAM arasinda gercek bir iligki oldugunu
rapor etmislerdir. Olgumuz, PAM ile birlikte plev-
ral tiiberkiiloz tanisina sahipti.

PAM’m tipik radyolojik bulgusu, daha ¢ok alt ve
orta zonlar1 tutan mikronodiiler kalsifik lezyonlar-
dir ©-1D, En sik saptanan tomografi bulgulari ise
buzlu cam opasiteler ile linear subplevral kalsifi-
kasyonlardir. Kiictik parankimal nodiiller, subplev-
ral nodiiller, nodiiler fissiir, interlobiiler septa
boyunca kalsifikasyon, subplevral kistler, mozaik
patern ve apikal biiller hastaligin diger bilgisayarl
tomografi bulgularidir (11.12), Olgularimizda buzlu
cam opasiteler, 6zellikle subplevral alanda belirgin
kalsifikasyonlar ve retikiiler gdlgeler saptandi.
PAM’1n patolojik tanis1 ¢ogunlukla transbronsiyal
biyopsi ve bronkoalveolar lavaj ile elde edilebilir.
Bazi1 olgularda ise tani i¢in akciger biyopsisi yap-
mak gerekebilir (7-9). Sundugumuz 2 olguda da tani
akciger biyopsisi ile koyulmustu.

Hastaligin spesifik bir tedavisi yoktur. Sistemik
kortikosteroid tedavisi ve bronkoalveolar lavaj gibi
palyatif tedavi yontemleri etkisizdir. Akciger trans-
plantasyonu, hastaligin ileri donemlerinde uygula-
nabilecek bir tedavi secenegidir (4-3.9, PAM olgula-
rinda zamanla kor pulmonale ve solunum yetmez-
ligi gelisebilir (0:8.12), Fakili ve ark. (12), olgularinda
pulmoner hipertansiyon ve solunum yetmezligi
saptadiklarini ve hastalarinin kisa stire i¢inde kay-
bedildigini rapor etmistir. Bizim 2 olgumuzda da
PAM icin spesifik bir tedavi uygulanmadi 30 yil
once tani alan olgumuzda solunum yetmezligi
geligsmisti. Uzun stireli oksijen tedavisi alan hasta-
ya noninvaziv mekanik ventilasyon uygulandi ve
klinik diizelme sagland:.

Sonug olarak, PAM ender goriilen bir hastaliktir.
Hastaligin en sik goriildiigii tilke olmamiz nedeniy-
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le, uygun radyolojik bulgular varliginda ayirict
tanida diigtintilmesi gereken bir hastaliktir.
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