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Pulmoner alveoler proteinozis (PAP) alveollerde Periodic
Acid Schiff (PAS) ile pozitif boyanan proteinöz materyalin
birikimi ile karakterize, nadir görülen bir hastal›kt›r.[1] PAP
ilk kez 1958 y›l›nda Rosen ve arkadafllar› taraf›ndan tan›m-
lanm›flt›r. 20 ile 50 yafl aras›ndaki kiflilerde ve erkeklerde da-
ha s›k görülmektedir.[2,3,4] En s›k rastlan›lan semptom nefes
darl›¤› ve kuru öksürüktür.[3,5] Ayr›ca hemoptizi ve gö¤üs a¤-
r›s› da saptanabilir.[4,5,6] Fizik muayenede ral, parmaklarda
çomaklaflma ve siyanoz saptanabilir.[1,6] Radyolojik bulgular
pulmoner ödemi düflündüren bilateral simetrik alveoler kon-
solidasyon veya buzlu cam görünümüdür.[7] Solunum fonksi-
yon testi (SFT) hafif restriktif özelliktedir.[1,3,5,6] Tan› trans-
bronfliyal biyopsi veya daha s›kl›kla aç›k akci¤er biyopsisi ile
konulur.[5] Vakam›z ise yaklafl›k bir y›ld›r prodüktif olmayan
öksürük ve hafif efor dispnesi tarifleyen ve transbronfliyal bi-
yopsi ile tan›ya vard›¤›m›z bir primer PAP hastas›d›r.

VAKA SUNUMU

Otuz üç yafl›nda kad›n hasta bir y›ld›r olan kuru öksürük, efor
dispnesi ve gö¤üs a¤r›s› flikâyeti ile poliklini¤imize baflvurdu.
Hasta hemoptizi tariflemiyordu. Altta yatan hastal›k ya da
mesleki maruziyeti bulunmayan hastan›n üç y›l, günde yar›m

paket sigara içme öyküsü d›fl›nda özgeçmiflinde özellik yok-
tu. Fizik muayenede siyanoz ya da çomak parma¤› olmayan
hastan›n solunum sisteminde bibaziller ralleri vard›. Solunum
fonksiyon testinde FEV1/FVC:%88 FEV1:1,88 L (%68)
FVC:2,14 L (%70) idi. Parsiyel O2 bas›nc› 71 mmHg, O2 sa-
türasyonu %90 olan hastan›n biyokimyasal analizinde sorun
yoktu. Akci¤er grafisinde görülen bilateral infiltrasyonlar
üzerine yüksek çözünürlüklü bilgisayarl› tomografisinde
(YÇBT) her iki akci¤erde periferik yerleflimli yayg›n özellik-
te kald›r›m tafl› manzaras› ve buzlu cam görüntüleri saptand›
(RES‹M 1). Bronkoskopide özellik olmayan hastan›n al›nan
transbronfliyal biyopsisinde alveol mesafeleri genifllemifl olup
içerisi eozinfilik proteinöz materyal ile dolu görünmekteydi
(RES‹M 2). Materyalin PAS ile pozitif boyanmas› (RES‹M 3),
altta yatan baflka hastal›k bulunmamas› nedeniyle hastaya pri-
mer PAP tan›s› kondu. Genel durumu iyi olan hastaya lokal
anestezi eflli¤inde fiberoptik bronkoskop (FOB) ile infiltras-
yonlar›n en yo¤un oldu¤u yer olan sa¤ akci¤er alt lobdan 50
ml’lik ›l›k salin solüsyon ile toplam bir litre bronkoalveoler
lavaj (BAL) yap›ld›. Ard›ndan semptomlar› azalan ve SFT’de
FEV1:2,05 L FVC:2,45 L’ye yükselen hastan›n çekilen kon-
trol YÇBT’sinde (RES‹M 4) lezyonlarda gerileme bulunma-
mas› üzerine ilk FOB’dan 12 gün sonra genel anestezi alt›nda
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ÖZET
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ABSTRACT
Pulmonary alveolar proteinosis (PAP) is a rare disease that is characterized by

the accumulation of Periodic Acid Schiff-positive protinaceous material in the
alveoli. Primary PAP is an unknown etiology which was first described by Rosen
in 1958. The most common symptoms are dyspnea and dry cough. The
radiographic finding is bilateral, symmetric alveolar consolidation or ground-glass
opacity. Pulmonary function test shows mild restriction. We decscribe the case of a
primary PAP who had a nonproductive cough and mild dyspne on exertion for
nearly one year and that the diagnosis was made by transbronsial biopsy.
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alt› litre ›l›k salin solüsyon ile tüm akci¤er lavaj› yap›ld›. Ge-
nel anestezi alt›nda yap›lan bronkoskopinin ard›ndan kontrol
SFT’de FEV1:2,15 L FVC:2,52 L’ye yükseldi ve arteriyel
kangaz› analizinde parsiyel O2 bas›nc› 77,5 mmHg, O2 satü-
rasyonu %95.5 olmas›na ra¤men YÇBT’de belirgin düzelme
saptanmad› (RES‹M 5).

TARTIfiMA

PAP, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen, surfaktan benzeri
proteinöz materyalin alveollerde birikmesi sonucu oluflan, na-
dir saptanan bir akci¤er hastal›¤›d›r.[1] PAP primer ya da se-
konder olabilmektedir.[1,2] Sekonder olan formda akci¤er en-
feksiyonlar› (Nocardia asteroides, Mycobacterium tuberculo-
sis, vs), hematolojik maligniteler ve hastan›n immün sistemi-
ni zay›flatan di¤er durumlar ile kimyasal ya da minerallere
maruziyet vard›r.[2,6] Hastam›z, alt hastal›¤›, kimyasal ya da
mineral maruziyeti bulunmad›¤›ndan primer PAP olarak ta-
n›mlanm›flt›r. PAP s›kl›kla 20-50 yafl aras›nda saptanmakta

olup, vakam›z›n yafl› da bu aral›ktad›r.[2,3,4] Literatürde sapta-
nan en s›k semptom dispne ve kuru öksürüktür.[3,5,6] Vaka-
m›zda bu semptomlarla birlikte nonspesifik gö¤üs a¤r›s› sap-
tanm›flt›r. Akci¤er grafisinde bilateral simetrik alveolar tipte
infiltratlar görülmüfltür. Perihiler opasiteler perifere uzanabil-
mekte ve üst loblarda hafifçe daha belirgin olmaktad›r.[3,6]

Yap›lan çal›flmalarda en s›k rastlan›lan YÇBT bulgusu hiler
ya da perihiler alveoler konsolidasyon ya da buzlu cam man-
zaras›d›r.[7] Vakam›z›n YÇBT’sinde de periferik özellikte
yayg›n buzlu cam manzaras› saptanm›flt›r.

Tan› s›kl›kla aç›k akci¤er biyopsisi ile konulur. Lawrence
ve arkadafllar›[5] 24 vakal›k serilerinde hastalar›n›n %71’ine
aç›k akci¤er biyopsisi ile, %29’una ise transbronfliyal biyopsi
ile tan› koyduklar›n› bildirmifllerdir. Bizim vakam›z›n tan›s›
da transbronfliyal biyopsi ile konulmufl olup aç›k akci¤er bi-
yopsisine gerek kalmam›flt›r.

Tedavide tüm akci¤er lavaj› alt›n standart olarak kabul
edilmektedir.[1,8] M. Beccoria ve arkadafllar›[9] 21 primer PAP
vakas›na tam akci¤er lavaj› yap›ld›¤›n› ve hastalar›n %70’in-
den fazlas›n›n 7 y›l boyunca semptomunun olmad›¤›n› bildir-
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Resim 1. YÇBT’de periferik yerleflimli buzlu cam manzaras›
görülmektedir. Resim 3. Proteinöz materyalin PAS ile pozitif boyand›¤›

görülmektedir. (HEx4)

Resim 4. Bronkoalveolar lavaj sonras› YÇBT’de periferik
yerleflimli buzlu cam manzaras› görülmektedir.

Resim 2. Akci¤er biyopsisinde alveol mesafeleri
genifllemifltir ve eozinofilik proteinöz materyal ile dolu
görünmektedir. (HEx40)



mifllerdir. Ancak genel anestezi gerektirmesi, ifllem esnas›nda
derin hipoksemi oluflabilmesi ve tekrarlayan çift lümen tüp ile
entübasyonlar›n ard›ndan trakeal stenoz geliflebilmesi önemli
komplikasyonlar›d›r.[10] Shihi-Lung Cheng ve arkadafllar›[11]

ise tekrarlayan FOB ile lobar lavaj›n da baz› vakalarda klinik
ve fizyolojik düzelme sa¤layabilece¤ini bildirmifllerdir. Va-
kalarda önce FOB ile BAL yapt›¤›m›zda fizyolojik düzelme
sa¤lamam›za karfl›n radyolojik düzelme sa¤layamad›¤›m›z
için daha sonra tüm akci¤er lavaj› yapt›rd›k. Tüm akci¤er la-
vaj›ndan sonra klinik ve fizyolojik düzelme saptanmas›na
karfl›n radyolojik düzelme gerçekleflmedi. Radyolojik düzel-
menin tam olmamas›, hastan›n en az bir y›ld›r semptomatik
kronik vaka olmas›na ba¤land›.

Sonuç olarak lokal anestezi alt›nda FOB lavaj› özellikle
erken vakalarda radyolojik düzelmeyi de içine alan tam re-
misyonu sa¤layabilecek iken, kronik vakalarda tekrarlayan
tüm akci¤er lavaj› ile ancak radyolojik düzelmenin sa¤lanabi-
lece¤i düflünüldü.
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Resim 5. ‹kinci bronkoalveoler lavaj sonras› YÇBT’de
periferik yerleflimli buzlu cam manzaras› görülmektedir


