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OLGU SUNUMU / Case Report
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OZET

Yeni Tani Konulmus Ailesel Alveoler Mikrolitiyazis (iki Erkek Kardes
Olgu Sunumu)

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM) nadir gérilen intra alveoler bol-
gede kalsifik graniillerin birikmesiyle karekterize progresif bir hastaliktir
Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte kalsiyum metabolizmasi bo-
zuklugu veya bilinmeyen bir irritanin neden oldugu ileri stiriilmektedir.
Olgularin %50 sinde ailevi hikaye mevcuttur. Olgumuz 22 yasinda erkek
olup askerlik hizmetini yaparken rutin tarama igin gekilen PA akciger gra-
fisinde gortilen lezyonlar icin tetkik edilmek iizere servisimize yatirildi.
Hastanin Toraks YRBT si PAM ile uyumlu olmasi iizerine FOB ile bronkos-
kopi yapildi. Hastaya histopatolojik olarak PAM tanisi konuldu. Akciger-
lerin sintigrafik incelemesi de PAM ile uyumlu bulundu. Ailesel durumu
incelendiginde erkek kardesinde de PAM saptandi.
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GIRIS

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM) ilk olarak 1918
yilinda Harbitz tarafindan tanimlanan, nedeni bilinmeyen
nadir goriilen intra alveoler bolgede kalsifik graniillerin
birikmesiyle karakterize progresif bir hastaliktr [1]. Cas-
tellana ve ark [2] tarafindan yapilan aragtirmada 2001 yili
itibart ile bildirilmis 424 olgu oldugu ve bunlarda 155 aile-
vi olgular oldugu belirtilmistir. Ayn1 arastirmada olgularin
bityiik ¢ogunlugunun Avrupadan yayimlandig: bildiril-
mekte, ilkeler goz oniine alindiginda ise Tiirkiye, 1talya ve
Amerika Birlesik Devletlerinin 6nde gelen iilkeler oldugu
vurgulanmakeadir.

PAM her hangi bir yasta goriilebilmekle beraber ti¢iin-
cli ve dordiincii dekatlarda daha sik goriilmekeedir [3-5].
Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte kalsiyum me-
tabolizmasi bozuklugu veya bilinmeyen bir irritanin neden
oldugu ileri siiriilmektedir [1]. Olgularin %50 sinde ailevi
hikaye mevcuttur [4].
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ABSTRACT

Newly Diagnosed Familial Alveolar Microlithiasis (Case Report of
Two Brothers)

Pulmonary alveolar microlithiasis (PAM) is a rare disease. It is progres-
sive characterized with deposition of calcified granules in the alveolar
space. Though etiology is not known, 50% of cases diagnosed have
familial history. Our case was a 22-years-old soldier. During screening
program, lesions on his chest roentgenogram were detected, he was
admitted. His high resolution computerized tomography was compatible
with PAM. Histologic diagnosis of the disease was provided by bron-
choscopic biopsy. The bone scintigraphy supported the diagnosis. The
patient’s brother was also diagnosed PAM..
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Olgularin gogu baslangigta asemptomatik olup tesa-
difen ¢ekilen akciger grafilerinde saptanir. En sik goriilen
semptom oksiiriik ve nefes darlig1 olup hastaligin ileri aga-
malarinda ortaya ¢ikar [4,6,7]. Fizik muayenede erken do-
nemlerde bulgu saptanmaz iken ileri dénemlerde bazallerde
raller duyulabilir, cullubing ve kor pulmonaleye ait bulgu-
lar ise terminal safada saptanabilir [6]. PA akciger grafisin-
de kar firtnasini andiran kalp ve diyafragma konturlarini
silen her iki akciger sahasinda simetrik dagilan genellikle
2/3 alt bolgeleri tutan ince mikronodiiler (<1 mm) kalsifik
lezyonlar izlenir. Toraks YRBT de lezyonlar perilobiiler ve
bronkovaskiiler dagilim gosterir [4,6-8].

Solunum fonksiyon testinde (SFT) erken dénemde
bulgu saptanmaz iken hastaligin ileri dénemlerinde res-
trikdif tip ventilasyon bozuklugu ve diffiizyon kapasitesin-
de azalma saptanir [4,7,8]. Tan1 genellik klasik radyolojik
bulgular ve patolojik olarak kalsifik lamellerin gosterilmesi

ile konulur.
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Okutan O. ve ark.

Sekil 1. (PA akciger grafisi): Her iki akciger orta ve alt zonlarda simetrik olarak
yayqin retikiillonodiiler opasiteler

OLGU 1

Son 4-5 aydir dzellikle hareket halinde nefes darlig: ve
beyaz balgam ¢ikarma sikayeti olan HC 1980 Adiyaman
dogumlu olup askerlik gérevini yapug birliginden tetkik
ve tedavi amagli olarak klinigimize sevk edilmis. Ozgecmi-
sinde bir 6zellik olmayan hastanin aile hikayesinde annede
seker hastalig1 ve yiiksek tansiyon oldugu abisinde ise nefes
darlig1 nedeniyle astum tedavisi gordiigiinii ifade ediyor.

Fizik muayenesinde oskiiltasyon ile her iki hemitoraks
skapula altinda ince raller duyulmas: disinda patolojik bul-
gu saptanmadi. Posteroanterior (PA) akciger grafisinde alt
zonlarda daha belirgin olmak tizere her iki akciger orta ve
alt zonlarda simetrik olarak yaygin retikiilonodiiler opasi-
teler izlenmekte idi (Sekil 1). Hemogrami ve rutin biyo-
kimyasal tetkikleri normal olarak saptandi. Balgamda aside
direngli basil saptanmad: ve tiiberkiilin cilt testi negatifti.
SFT’inde, FVC 4.04 L (%77), FEV1 3.36 L (%76) FEV1/
FVC %83 olarak saptandu. Yiiksek rezoliisyonlu toraks bil-
gisayarli tomografisinde (YRBT) her iki akcigerde yaygin
mikronodiiler yapilanmalar, her iki orta ve alt bélamler-
de subplevral alanda ve peribronkovaskiiler alanda daha
belirgin olmak {izere yaygin kalsifikasyonlar izlenmekte
idi (Sekil 2). Karbonmonoksit diffiizyon testinde DLCO
%74, DLCO/VA %72 bulundu. Fiberoptik bronkoskopi
(FOB) incelemesinde alinan parankim biyopsisinin pa-
tolojik degerlendirmesi alveoler mikrolitiyasis ile uyumlu
olarak raporlandi. PAM tanist konulan hastaya 20 mCI
Tc99m-MDP IV enjekte edilerek dinamik, erken statik
ve ge¢ donem spot goriintiiler alinmis ve toraks SPECT
calismast yapilmus olup her iki akcigerde yumusak doku
kopartmaninda bazal kesimde daha belirgin olmak {izere
diffiz aremus aktivite tutulumu izlenmis ve PAM ile uyum-
lu olarak degerlendirilmistir.
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Sekil 2. (Toraks YRBT): Her iki akcigerde yaygin mikronodiiler yapilanmalar, orta
ve alt bélimlerde subplevral alanda ve peribronkovaskiiler alanda daha belirgin
olmak Uzere yaygin kalsifikasyonlar izlenmekte.

OLGU 2

Adiyaman 1976 dogumlu olan MC ilk olgu olarak sunu-
lan hastanin abisidir. HC’nin PAM olarak degerlendirilmesi
ve abisinin nefes darlif sikayeti olmasi {izerine MC PAM
yoniinden degerlendirilmek tizere klinigimize davet edildi.
Nefes darlig; sikayeti olan olgunun fizik muayenesinde eller-
de comak parmak deformitesi ve oskiiltasyonda her iki hemi-
toraks skapular seviyeden itibaren inspiratuar raller duyuldu.
PA akciger grafisinde orta ve alt zonlarda daha belirgin olmak
tizere yaygin retikiilonodiiler opasiteler izlendi (Sekil 3). SFT
de belirgin restriksiyon saptandi. YRBT incelemesinde her
iki akcigerde orta ve alt zonlarda daha belirgin olmak tize-
re yaygin mikronodiiler yapilanmalar ve kalsifikasyonlar iz-
lendi (Sekil 4). FOB ile alinan parankim biyopsisinde tani
PAM olarak geldi. Olgumuza ekonomik nedenlerden dolay:
DLCO ve toraks SPECT calismast yapilamamistir.

TARTISMA

PAM nedeni bilinmeyen nadir goriilen intra alveoler
bolgede kalsifik graniillerin birikmesiyle karekterize prog-
resif bir hastalikur [1]. Kalsifik graniillerin gelismesi ile ilgi-
li degisik hipotezler ileri stirtilmektedir. Bazi aragtirmacilar
kalsiyum metabolizmasindaki bir bozukluktan kaynaklan-
digint ileri stirmektedirler [9,10]. Olgularin %50 den faz-
last ailevi olup bunlarin genelide kardestir [4,11]. Ucan ve
ark. nin Turkiye'deki vakalar1 topladiklari arastirmada 52
olgunun 19’unun kardes oldugu belirtmektedirler [12].

Dispne ve kuru oksiiriik en sik rastlanan semptom ol-
makla birlikte hastaligin ilerlemis donemlerinde ortaya ¢ikar.
Toraks YRBT parankimal lezyonlarin tanimlanmasi, hasta-
ligin yayginligi ve ciddiyeti yoniinden PA akciger grafisine
gore daha ayrinuli bilgi verebilmektedir. Chang ve ark. [13]
PAM’da Toraks YRBT bulgularinin patogonomik oldugunu,
bundan dolay: tipik YRBT bulgularinin saptandig; olgularda
akciger biyopsisinden kaginilabilecegini belirtmekredirler.
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Sekil 3. (PA akciger grafisi): Orta ve alt zonlarda daha belirgin olmak tizere yaygin
retikiilonodiiler opasiteler

Fonksiyonel degisiklikler hastaligin ilerlemis donemle-
rinde ortaya ¢ikmaktadir. SFT restrikdif tip bozukluk, dif-
fiizyon testlerinde ise kismi bir diisme izlenmektedir [7].
Olgularimizda SFT de restriktif bozukluk olmakla birlikte
DLCOda belirgin bir degisiklik saptamadik.

Olgumuzda yapilan toraks SPECT calismasinda her iki
akcigerde yumusak doku kopartmaninda bazal kesimde
daha belirgin olmak tizere diffiiz artmig aktivite tutulumu
izlenmistir. Tiirkeas ve ark’nin [14] olgusunda Tc-99 MDP
ile yapilan sintigrafik incelemelerinde akciger tutulumu
saptanmaz iken, Shigeno ve ark [15] akcigerlerin SPECT
incelemelerinde akcigerlerde tutulum saptamuglardir.

PAM’1n kabul gérmiis bir tedavi yaklagimi yoktur. Bazi
arastirmacilar terapotik brongiyal lavajin faydali olabilece-
gini belirtmektedirler [16]. Lauta [17] ile Gocmen ve ark.
(18) PAM’da difosfanat kullanimin olumlu sonuclar verdi-
gini ifade etmektedirler.

Klinigimizde saptadigimiz iki kardes olgunun radyolo-
jik bulgular1 belirgin olmakla birlikte fonksiyonel bozuk-
luklar goreceli olarak daha hafif idi. Her iki olgumuzuda
takibe aldik. Bu tiir vakalarin saptandiginda ailevi 6zelligi-
nin olmasi nedeniyle taramanin yapilmasi ve irdelenmesi-
nin hastaligin yayginliginin ve klinik 6zelliklerinin daha iyi
anlagilmasina katki saglayacagini diisiinmekteyiz.
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