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AKCIGER PATOLOIJISI LUNG PATHOLOGY

Pulmoner Alveoler Mikrolitiyazis

Pulmonary Alveolar Microlithiasis
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OzET

Pulmoner alveolar mikrolitiyazis, alveollerde kalsiyum birikmesi
ile karekterize etyolojisi bilinmeyen nadir bir hastaliktir. Bu
yazida 40 yasinda pulmoner alveolar mikrolitiyazis tanisi alan bir
olgu sunulmustur. Nefes darligi ve ayaklarda sisme sikayeti ile
basvuran hastanin akciger grafisinde bilateral apeksten bazale
dogru giderek artan yogun ve homojen radyodens gorinim
saptandi. Toraksin bilgisayarli tomografik incelemesinde bilater-
al akciger parankim alanlari, bazale dogru parankimi timuyle
kapsayan yogun, diffiz ve homojen hiperdens gorinimdeydi.
Ekokardiyografide sag ventrikil dilatasyonu ve perikardiyal mayi
saptanan hastanin sistolik pulmoner arter basinci 68 mmHg idi.
Radyolojik bulgular ile pulmoner alveoler mikrolitiazis tanisi
konulan ve solunum yetmezligi nedeniyle invaziv mekanik venti-
lator tedavisi uygulanan hasta mudahalelere ragmen hospital-
izasyonun 29. saatinde kaybedildi. Tani postmortem biyopsi ile
dogrulandi. (7ur Toraks Der 2008,9:774-6)

Anahtar soézciikler: Pulmoner alveolar mikrolitiyazis, post-
mortem biyopsi, solunum yetmezIigi

Gelis Tarihi: 19. 01. 2007 Kabul Tarihi: 05. 06. 2007

ABSTRACT

Pulmonary alveolar microlithiasis is a rare disease of unknown
etiology and is characterized by the deposition of calcium with-
in the alveolar airspaces. In this paper we present a 40 year old
case with pulmonary alveolar microlithiasis. The case was admit-
ted with dyspnea and swelling of his feet. On chest radiography
there were homogenous, hyperdense lesions in both hemitho-
rax. On computerized tomography, parenchyma of both lungs
were diffusely homogenous and hyperdense. There were right
atrial dilatation and pericardial fluid on echocardiography. The
pulmonary artery systolic pressure was 68 mmHg. The case was
diagnosed as pulmonary alveolar microlithiasis. There was no
response to invasive mechanical ventilation. The patient died at
the 29th hour of hospitalization. The diagnosis was confirmed
by postmortem biopsy. (7ur 7Toraks Der 2008,9.774-6)
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GiRiS

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM) her iki akci-
gerde intraalveoler kalsiyum ve fosfat birikmesi ile karak-
terize etyolojisi bilinmeyen nadir bir hastaliktir. Bugline
kadar diinya genelinde 269'u sporadik ve 155'i familyal
olmak Uzere toplam 424 vaka bildirilmistir [1,2]. Dinya-
da en ¢ok vaka 69 olgu ile Turkiye'den bildirilmistir. TUr-
kiye'yi sirasiyla italya ve ABD izlemektedir [1-5]. Literatlr-
de Turkiye'den bildirilen olgularda erkek, italya’daki olgu-
larda kadin cinsiyeti agirligr saptanmis olsa da hastalik
icin dlinya genelinde seksiiel bir baskinlik gésterilememis-
tir [1,2,6,7]. Benzer bicimde hastaligin belirli bir yas dagi-
limi olmamasina karsilik olgularin siklikla dérdiinct deka-
da kadar asemptomatik seyrettigi bilinmektedir [1,3,4].
Bugiine kadar hastaligin sagaltiminda kortikosteroid veya
selasyon yapici ajanlar ile tedavi amacli bronkoalveolar la-
vaj uygulanmissa da mevcut sadaltim secenekleri ile an-
lamli bir yarar gosterilememistir. Hastaligin prognozu ter-

minal déneminde gelisen korpulmonale ile yakin iliskilidir
[1-3]. Bu yazida uzun yillar kronik obstriktif akciger has-
taligi tanisi ile izlenen bir pulmoner alveoler mikrolitiyazis
vakasi sunularak hastaliga dikkat cekmek amaclanmistir.

OLGU

Kirk yasinda erkek hasta on yildir giderek artan oran-
da nefes darligi ve son alti aydir devam eden ayaklarda
sisme sikayetleri ile bagvurdu. Herhangi bir meslek ve ai-
le 6zelligi tanimlamayan hastanin U¢ paket-yil sigara alis-
kanligr oldugu ve on yildir kronik obstriktif akciger has-
taligi tanisi ile bronkodilator tedavi aldigi 6grenildi. Olgu-
nun vital bulgular A: 36.6°C, N: 106/dk, SS: 38/dk, TA:
140/80 mmHg, Sa0,: %70 idi. Fizik bakida ortopne, sag
akcigerde krepitan raller, sol bazalde bronsial solunum,
pretibial ddem, siyanoz ve parmaklarda comaklasma sap-
tanan olgunun akciger grafisinde bilateral apeksden ba-
zale dogru giderek artan Ust zonlarda mikronoduler ve
milier tarzda izlenen yogun ve homojen radyodens goru-
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num izlendi (Sekil 1). Toraks bilgisayarli tomografi (BT) in-
celemesinde bilateral akciger parankim alanlarinda, ¢zel-
likle Gst zonlarda, periferal agirlikli ve bazale dogru pa-
rankimi timuyle kapsayan yer yer hava bronkogramlari-
nin eslik ettigi yogun, diffiz ve homojen hiperdens goru-
nim mevcuttu (Sekil 2). Yapilan laboratuvar ¢alismasinda
beyaz kire 16.200/mm3, hemoglobin 17.2 g/dL ve erit-
rosit sedimentasyon hizi 40 mm/h idi. Oksijen tedavisi uy-
gulanmadan alinan arter kan gazi ¢rneginde PaO, 42
mmHg ve PaCO, 24 mmHg idi. Biyokimyasal incelemeler-
de patoloji tespit edilmeyen hastanin ekokardiyografik
degerlendirmesinde sag ventrikil dilatasyonu, perikardi-
yal mayi ve pulmoner hipertansiyon (pulmoner arter ba-
sinci=68 mmHg) saptandi. Mevcut klinik ve radyolojik
bulgular ile pulmoner alveoler mikrolitiyazis tanisi konu-
lan hastaya uygulanan noninvazif ve invazif mekanik ven-
tilasyon tedavisinden yanit alinamadi ve hasta hospitali-
zasyonun 29. saatinde kaybedildi. Postmortem biyopsi in-
celemesinde alveol bosluklarinda ¢ok sayida bazofilik mik-
rotaslar, alveol duvarlarinda hafif derecede fibrotik degi-
siklikler ve inflamasyon saptandi (Sekil 3).

TARTISMA
Bu makalede terminal doneme kadar tani alamamis
bir PAM olgusu sunulmustur.

Sekil 1. Endotrakeal entiibasyon tiipi mevcut olan AP grafi; Akciger
grafisinde apeksden bazale dogru giderek artan, st zonlarda mikronodiiler
ve milier tarzda izlenen yogun ve homojen radyodens goérinim

Sekil 2. Toraks BT'de iist zonlarda, periferal agirlikli ve bazale dogru paranki-
mi timuyle kapsayan yogun, diffiiz ve homojen hiperdens gériiniim

Sekil 3. Alveol bosluklarinda bazofilik mikrotas cisimcikler (H&E, 1x200)

PAM, her iki akcigerde yaygin intraalveoler sferik kal-
siyum ve fosfat birikmesi ile karakterize etyoloji ve pato-
genezi bilinmeyen nadir bir hastaliktir [1-3]. Dlnyada bil-
dirilen tim olgular dikkate alindiginda belirli bir yas aralr-
g1 dagilimi izlenmese de hastaligin alveoler gaz alisverisi-
ni etkileyebilecek diizeye gelinceye kadar asemptomatik
seyretmesi nedeniyle hastalarin tanisi siklikla ancak eris-
kin yasta konulabilmektedir [1, 2, 4-7]. Bizim olgumuzda
benzeri bicimde hastaligin terminal asamasina ulastigin-
da ancak tani alabildi. ilgingtir ki risk faktorleri ve klinik
OykUsl uyumlu olmasa da hastamiz son on yildir kronik
obstruktif akciger hastaligi tanisi ile izlenmisti.

PAM’li olgularda en cok saptanan yakinma eforla or-
taya ¢ikan dispnedir. Hastalar siklikla dispne, kuru oksu-
rik, hemoptizi ve ileri ddnemde korpulmonale semptom-
lart ile saglik kurumlarina basvurmaktadirlar [2, 4]. Olgu-
muz da benzer bicimde son on yildir progresif olarak ar-
tan nefes darligi ve son alti aydir ayaklarinda sisme yakin-
masi ile tarafimiza bagvurmustu.

Hastaligin karakteristik 6zelliginin yansimasi olarak
olgularin akciger grafilerinde daha ¢ok alt zonlar ve para-
kardiyak alanlarda “kum firtinasi” gorinimi izlenir
[1, 2]. Bir kisim hastada tipki olgumuzdaki gibi mikrono-
dillerin yogunlugu nedeniyle akciger grafisinde alt zon-
larda kalp sinirlari, diyafragma ve kardiyo ve kosto-diyaf-
ragmatik sinUsleri silen konsolidasyon saptanabilir [2].
Yiksek ¢6zUnrliuklU bilgisayarli tomografi (YCBT), hasta-
igin yayginhigini, siddetini belirlemede ve klinik izlemde
akciger grafisine kiyasla daha duyarlidir [1-2]. Ayrica
YCBT incelemesinde mikronoddllere ek olarak buzlu cam
manzarasl, parankimal bant, paraseptal ve sentrilobdler
amfizem, interlobuler-peribronkovaskiler-subplevral ka-
linlasmalar izlenebilir [2]. Hastamizin akciger grafisinde li-
teratlrle uyumlu bicimde bazallerde agirlikli olmak tzere
yaygin mikronoduler patern ve toraks BT incelemesinde
hava bronkogrami ile homojen hiperdens akciger paran-
kim gorindmleri saptanmistir.

Hastaligin histopatolojik tanisi transbronsial biyopsi,
bronkoalveolar lavaj, acik akciger biyopsisi veya otopsi ile
konulabilir. Makroskopik olarak akciger kalsifik mikrono-
diller nedeniyle oldukga sert ve agirdir [1, 2]. Histopato-
lojik olarak, alveollerin icerisinde 250-750um capinda yu-
varlak kalsifik olusumlar (mikrotas) gozlenir. Mikrotasla-
rin kesilmis sogana benzeyen lameller konsantrik bir yapr-
lart vardir [2]. Solunum yetmezligi nedeniyle olgumuza
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bronkoskopi islemi yapilamamistir. Ancak histopatolojik
tani postmortem transtorasik akciger biyopsi ile dogru-
lanmistir. Olgumuzun postmortem biyopsi drneklerinde
alveol icerisini dolduran kalsifikasyon odaklari, alveoller
icinde ¢ok sayida bazofilik mikrotaglar ve alveoler duvar-
da hafif derecede fibrotik degisiklikler tespit edilerek kli-
nik tanimiz histopatolojik olarak dogrulanmistir.

Spesifik bir tedavisi olmayan hastalik icin bugtine ka-
dar basta kortikosteroidler ve selasyon yapici ajanlar ol-
mak Uzere pek cok tedavi secenedi denenmistir. Bu kap-
samda kimi olgulara tedavi amacl bronkoalveolar lavaj
uygulanmistir. Ancak tim bu yontemlerden belirgin bir
fayda alinamamistir [1, 8]. Kortikosteroid tedavilerinin ki-
mi olgularda gosterdigi yarar, PAM'a eslik eden interstis-
yel akciger hastaliginin steroide verdigi yanita baglan-
maktadir [2]. Ote yandan disodyum etidronat hastaligin
erken doneminde tani alan olgularda kullanilabilir. Litera-
tlrde PAM tanisi alan pediatrik hastalarda disodyum etid-
ronat kullanimi ile radyolojik gerileme saptanan olgular
bildirilmistir [3, 9-10]. Akciger transplantasyonu ise son
dénem olgular icin alternatif bir tedavi secenegidir [2].
Oksijen tedavisine refrakter derin hipoksemik bir tablo ile
klinige kabul edilen hastamiza dncelikle noninvaziv meka-
nik ventilasyon tedavisi uygulanmis, pesi sira solunum
yetmezliginin derinlesmesi nedeniyle invaziv mekanik
ventilasyon tedavisine gecilmisse de olgumuz hospitali-
zasyonun 29. saatinde kaybedilmistir.

Sonug olarak PAM Turkiye'de diinyaya oranla daha
sik gorilmesi nedeniyle, uygun radyolojik paternle basvu-
ran hastalarda tanisal gecikme yasanmamasi icin ayirici
tanida mutlak distndlmesi gereklidir.
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