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Pulmoner alveoler mikrolitiyazis: 2 olgu nedeniyle
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olgu sunumu

ÖzEt

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis, etiyolojisi ve patogenezi 
bilinmeyen ender bir hastalıktır. Bu makalede arka-ön akciğer 
grafisi ve bilgisayarlı tomografi ile bu hastalıktan şüpheleni-
len ve açık akciğer biyopsisi ile tanı konulan iki olguyu sun-
duk. Birinci olgu pulmoner alveoler mikrolitiyazis ile eşza-
manlı plevral tüberküloza sahipti. İkinci olguda, tanıdan 30 yıl 
sonraki başvurusunda solunum yetmezliği saptandı.

Anahtar kelimeler: Pulmoner alveoler mikrolitiyazis, plevral 
tuberküloz, solunum yetmezliği

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 akciğerde alveoller içinde 
lameller kalsisferitlerin birikmesi ile karakterize, 
ailesel yatkınlık olduğu bilinen ender bir hastalıktır 
(1,2). Otozomal resesif geçişi olduğu kabul edilen 
bu hastalığın etiyopatogenezinde kesin olmamakla 
birlikte bir enzim defektinin, kalsiyum metaboliz-
ma bozukluğunun ve çevresel faktörlerin rol oyna-
yabileceği düşünülmüştür (1). Yapılan bir literatür 
taramasında, 2004 yılına kadar toplam 576 PAM 
olgusunun rapor edildiği bildirilmiştir. Bu olgula-
rın % 42.7’si Avrupa, % 40.6’sı Asya bölgesinden 
rapor edilmiş olup, Türkiye, sayıca en fazla olgu-
nun bildirildiği ülke durumundadır (3). PAM, mitral 
stenoz, süt-alkali sendromu, lenfositik interstisyel 
pnömoni gibi hastalıklarla ilişkili olabilir. Az sayı-
da olguda akciğer tüberkülozu ile birlikteliği rapor 
edilmiştir (4,5). Bu raporda merkezimizde tanı alan 
ve plevra tüberkülozunun eşlik ettiği yeni bir olgu 
ile daha önce tanı almış bir olgunun uzun süreli 
takip sonuçları sunulmuştur.

olgu 1

Otuz yaşında erkek hasta, 2 hafta önce başlayan 
nefes darlığı, öksürük, sol hemitoraksta yan ağrısı 
ve ateş yakınmaları ile hastanemize başvurdu. 
Sigara içmeyen hastanın kız kardeşine daha önce 
PAM tanısı koyulmuştu. Çekilen arka-ön akciğer 
grafisinde bilateral, yaygın, özellikle orta ve alt 
akciğer alanlarında daha belirgin retiküler görü-
nüm ile sol alt zonda plevral efüzyon ile uyumlu 
opasite saptandı (Şekil 1). Fizik bakıda; sol akciğer 
alt zonda perküsyonla matite ve oskültasyonla 
solunum seslerinde azalma saptandı. Hemogram, 
biyokimya ve tam idrar tahlilini içeren rutin labo-
ratuvar incelemeleri normal sınırlarda bulundu. 
Serum kalsiyum düzeyi normal olup, Eritrosit 
Sedimantasyon Hızı 50 mm/saat olarak ölçüldü. 
Balgam örneğinde aside dirençli basil incelemesi 
negatif olarak bulundu. Tüberkülin deri testinde 
endürasyonun çapı 2 mm olarak ölçüldü. Solunum 
fonksiyon testinde; FEV1 değeri % 64 (2.60 L), 
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FVC değeri % 65 (3.14 L) ve FEV1/FVC oranı % 
83 olup, arter kan gazı analizi normal sınırlarda idi. 
Torasentezle alınan plevral sıvı örneği eksuda nite-
liğinde olup, ADA düzeyi 36.3 U/L olarak rapor 
edildi. Plevra sıvı örneğinde aside dirençli basil 
incelemesi negatif idi. Hastanın bilgisayarlı toraks 
tomografisinde sol hemitoraksta masif plevral 
effüzyon, sol akciğerde subplevral alanda kalsifi-
kasyonlar, her iki akciğerin alt loblarında buzlu 

cam, interlobüler septalarda kalınlaşma ve retiküler 
gölgelenmeler saptandı (Şekil 2). İnterstisyel akci-
ğer hastalığı ön tanısı ile akciğer biyopsisi ve plev-
ral effüzyon nedeniyle plevra biyopsisi planlanan 
hasta göğüs cerrahi kliniğine nakledildi. Hastaya 
VATS ile sol akciğer alt lobdan wedge biyopsi ile 
plevra biyopsisi yapıldı. Akciğer biyopsisi pulmo-
ner alveoler mikrolitiyazis, plevra biyopsisi ise 
nekrozlu granulomatöz iltihap olarak rapor edildi. 
Hastaya izoniazid tab 300 mg/gün, rifampisin cap 
600 mg/gün, etambutol tab 1500 mg/gün ve pirazi-
namid tab 1500 mg/gün içeren antitüberküloz teda-
vi başlandı. Tedaviden 1 ay sonra yapılan kontro-
lünde plevral sıvı tama yakın düzelmişti. 

olgu 2

Altmış yaşında erkek hasta, 10 yıldır devam eden 
nefes darlığı ve öksürük yakınmalarında artış, 
bacaklarda şişlik ve parmak uçlarında morarma 
yakınmaları ile Ocak 2012 tarihinde merkezimize 
başvurdu. Otuz yıl öncesine kadar 10 paket-yıl 
sigara içme öyküsü olan hastaya yaklaşık 30 yıl 
önce açık akciğer biyopsisi ile pulmoner alveoler 
mikrolitiyazis tanısı koyulmuş ve maluliyet veril-
miş. Hasta uzun yıllardır nazal oksijen tedavisi 
almakta idi. Son 1 yıl içinde 3 kez aynı yakımalar-
la hastaneye yatış öyküsü vardı. Hastanın arka-ön Şekil 1. olgunun arka ön akciğer grafisi: Bilateral, yaygın, özellik-

le orta ve alt akciğer alanlarında daha belirgin retiküler görünüm 
ile sol alt zonda plevral efüzyon ile uyumlu opasite.

Şekil 2. olgunun BT’si (parankim kesiti):sol hemitoraksta masif 
plevral effüzyon, sol akciğerde subplevral alanda kalsifikasyonlar, 
her iki akciğer alt loblarda buzlu cam, interlobüler septalarda 
kalınlaşma ve retiküler gölgelenmeler.

Şekil 3. olgunun arka-ön akciğer grafisi: Bilateral, yaygın, alt 
akciğer alanlarında daha belirgin olmak üzere sol üst zon hariç 
tüm akciğer alanlarını tutan mikronodüler lezyonlar.
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akciğer grafisinde bilateral, yaygın, alt akciğer 
alanlarında daha belirgin olmak üzere sol üst zon 
hariç tüm akciğer alanlarını tutan mikronodüler 
lezyonlar saptandı (Şekil 3). Fizik bakıda patolojik 
bulgu olarak çomak parmak, siyanoz, pretibial 
ödem ile akciğer oskültasyonunda her iki akciğer 
bazalinde ince raller duyuldu. Hemogram, biyo-
kimya ve tam idrar tahlilini içeren rutin laboratuvar 
incelemeleri normal sınırlarda bulundu. Serum kal-
siyum düzeyi normal olup Eritrosit Sedimantasyon 
Hızı 45 mm/saat olarak ölçüldü. Solunum fonksi-
yon testinde FEV1 değeri % 28 (0.8 L), FVC değe-
ri % 36 (1.26 L) ve FEV1/FVC değeri % 63 olarak 
bulundu. Arter kan gazı analizinde pH: 7.32, PaO2: 
31.6 mmHg, PaCO2: 67 mmHg, HCO3: 34 mEq/L 
ve SaO2: % 54 idi. Bilgisayarlı toraks tomografi-
sinde bilateral, yaygın, subplevral alanda daha 
yoğun kalsifikasyonlar ve retiküler gölgeler sap-
tandı. Hastaya bronkodilatatör tedavi, nazal oksijen 
tedavisi ve noninvaziv mekanik ventilasyon uygu-
landı. Kontrol amaçlı yapılan arter kan gazı anali-
zinde pH: 7.45, PaO2: 73 mmHg, PaCO2: 51 
mmHg, HCO3: 35 mEq/L ve SaO2: % 95 olarak 
ölçüldü. 

TarTıŞma

PAM, her iki akciğerde yaygın olarak küçük taş 

yapılarının intralveolar birikimi ile karakterize, eti-
yolojisi bilinmeyen, kronik, ender görülen bir has-
talıktır (2,5). Hastalığın ilk makroskopik tanımlama-
sı 1686 yılında İtalyan Malpighi tarafından yapıl-
mıştır. Daha sonra 1918 yılında, Norveçli Harbitz 
hastalığın otopsi ve radyoloji bulgularını tanımlan-
mıştır. Bir patolog olan Macar Puhr 1933 yılında 
hastalığa “alveoler mikrolitiyazis” ismini vermiştir. 
1947 yılında İtalyan Marini tarafından hastalığın 
klinik, radyolojik ve fonksiyonel bulguları tanım-
lanmıştır. İlk ailesel olgular 1954 yılında Bulgar 
Mickailov tarafından bildirilmiştir, 1957 yılında ise 
Somsan ve ark. 45 olguyu içeren ilk dünya serisini 
yayınlamıştır (4). Yapılan bir literatür taramasında, 
2004 yılına kadar toplam 576 PAM olgusunun 
rapor edildiği bildirilmiştir (3). Başta Türkiye 
olmak üzere İtalya, ABD, Hindistan ve Japonya en 
fazla olgunun bildirildiği ülkelerdir (3,6). 

Hastalık yeni doğandan 80 yaşına kadar her yaş 
grubunda görülmekle birlikte en sık 30-50 yaşları 
arasında ortaya çıkar (2,4). Her iki cinsiyette eşit 
oranda görülür (6). Hastaların yarısında pozitif aile 
öyküsü mevcuttur (7,8). Tanı sırasında olguların 
% 50’si yakınmasız olup, yakınmalar sıklıkla 
30-40 yaşlarında ortaya çıkmaktadır (6). Öksürük 
ve nefes darlığı en sık görülen yakınmalardır (1,7,8). 
Olgularımızın her ikisi de erkek olup, 30 yaşında 
iken tanı almışlardı. Olgularımızın birinde kız kar-
deşte PAM saptanmış olup, diğer olgunun aile 
öyküsü PAM açısından negatif idi. Birinci olgumuz 
başvuru sırasında nefes darlığı, öksürük, sol yan 
ağrısı ve ateş yakınmaları tanımlıyordu. Diğer 
olgumuz ise, tanıdan yaklaşık 30 yıl sonra yaptığı 
hastane başvurusunda nefes darlığı, öksürük, 
bacaklarda şişlik ve parmak uçlarında morarma 
yakınmalarına sahipti. Bu olgunun fizik bakısında 
çomak parmak saptandı. Ucan ve ark. (7), 52 olgu-
luk serilerinde, 7 olguda siyanoz, 12 olguda ise 
çomak parmak saptandığını rapor etmişlerdir. PAM 
ile bazı hastalıklar arasında ilişki bulunduğu rapor 
edilmiştir. Süt-alkali sendromu, mitral stenoz, peri-
kardial kist, Waardenburg anaftalmi sendromu ve 
lenfositik interstisyel pnömoni bu hastalıklardan 
bazılarıdır. Az sayıda olguda akciğer tüberkülozu 

Şekil 4. olgunun BT’si: Bilateral, yaygın subplevral alanda daha 
yoğun kalsifikasyonlar ile diğer alanlarda retiküler gölgeler.



130

Göztepe Tıp Dergisi 27(3):127-130, 2012

ile ilişkisi olduğu bildirilmiştir (4). Ucan ve ark. (7), 
serilerinde 13 olguda ilk tanının milier tüberküloz 
olduğunu ve bu olgulardan yalnızca 2’sinde tüber-
küloz ile PAM arasında gerçek bir ilişki olduğunu 
rapor etmişlerdir. Olgumuz, PAM ile birlikte plev-
ral tüberküloz tanısına sahipti. 

PAM’ın tipik radyolojik bulgusu, daha çok alt ve 
orta zonları tutan mikronodüler kalsifik lezyonlar-
dır (9-11). En sık saptanan tomografi bulguları ise 
buzlu cam opasiteler ile linear subplevral kalsifi-
kasyonlardır. Küçük parankimal nodüller, subplev-
ral nodüller, nodüler fissür, interlobüler septa 
boyunca kalsifikasyon, subplevral kistler, mozaik 
patern ve apikal büller hastalığın diğer bilgisayarlı 
tomografi bulgularıdır (11,12). Olgularımızda buzlu 
cam opasiteler, özellikle subplevral alanda belirgin 
kalsifikasyonlar ve retiküler gölgeler saptandı. 
PAM’ın patolojik tanısı çoğunlukla transbronşiyal 
biyopsi ve bronkoalveolar lavaj ile elde edilebilir. 
Bazı olgularda ise tanı için akciğer biyopsisi yap-
mak gerekebilir (7,9). Sunduğumuz 2 olguda da tanı 
akciğer biyopsisi ile koyulmuştu.

Hastalığın spesifik bir tedavisi yoktur. Sistemik 
kortikosteroid tedavisi ve bronkoalveolar lavaj gibi 
palyatif tedavi yöntemleri etkisizdir. Akciğer trans-
plantasyonu, hastalığın ileri dönemlerinde uygula-
nabilecek bir tedavi seçeneğidir (4,8,9). PAM olgula-
rında zamanla kor pulmonale ve solunum yetmez-
liği gelişebilir (6,8,12). Fakılı ve ark. (12), olgularında 
pulmoner hipertansiyon ve solunum yetmezliği 
saptadıklarını ve hastalarının kısa süre içinde kay-
bedildiğini rapor etmiştir. Bizim 2 olgumuzda da 
PAM için spesifik bir tedavi uygulanmadı 30 yıl 
önce tanı alan olgumuzda solunum yetmezliği 
gelişmişti. Uzun süreli oksijen tedavisi alan hasta-
ya noninvaziv mekanik ventilasyon uygulandı ve 
klinik düzelme sağlandı.

Sonuç olarak, PAM ender görülen bir hastalıktır. 
Hastalığın en sık görüldüğü ülke olmamız nedeniy-

le, uygun radyolojik bulgular varlığında ayırıcı 
tanıda düşünülmesi gereken bir hastalıktır.
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