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OLGU SUNUMU

Pulmoner Alveoler Mikrolitiyazis

Pulmonary Alveolar Microlithiasis

Erkan Ceylan, Asiye Kanbay, Canan Gedik, Nilifer Cakanlar

Ozet

Abstract

Pulmoner alveoler mikrolitiazis, kalsiyum tuzlarinin
intraalveoler olarak yaygin sekilde ¢cékmesi ile karak-
terize, nadir gérilen kronik bir hastaliktir. On iki yildir
eforla nefes darligr olan, fizik muayenede, comak
parmak, akcigerlerde inspiratuar ralleri olan 37 ya-
sinda bayan hasta sunuldu.

Anahtar Sézcikler: Pulmoner alveoler mikrolitiazis,
kalsifikasyon, mikrolit.

Pulmonary alveolar microlithiasis is an uncommon,
chronic lung disease characterized with the diffuse
deposits of calcium within the alveoli. In this report, a
37-year-old woman, suffering from exercise dyspnea
for twelve years, clubbing finger, and inspiratory
crackles in the physical examination is presented
herein.

Key words: Pulmonary alveolar —microlithiasis,

calcification, microlith.

Pulmoner alveoler mikrolitiazis (PAM), kalsiyum
tuzlaninin intraalveoler olarak yaygin  sekilde
¢okmesi ile karakterize, nadir gérilen kronik bir
hastalikhir. ik defa 1918 yilinda Harbitz tara-
findan tanimlanmig ve 1933 yilinda Puhr alveoler
mikrolitiazis adini vermistir (1,2). Ginimize

kadar Tork, ltalyan ve Japonlar'in biyik cogun-
lugunu olusturdugu 400 civarinda olgu bildiril-
migtir (3-6). PAM her yasta gérilebilen ve her iki
cinsi de egit etkileyen bir hastalikir. PAM kesin
tanisi bronkoalveoler lavaj, transbronsiyal biyopsi
ya da agik akciger biyopsisi konulmaktadir (7,8).
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Otuz yedi yasinda kadin hasta 12 yildir artarak devam
eden nefes darligi, gé§Us agnsi, morarma yakinmalari ile
klinigimize basvurdu. Oz gecmisinde daha énce cekilen
akciger grafisi sonrasi ileri tetkik énerilmis ancak imkan-
sizliklar nedeni ile tetkik edilmemis. Soy ge¢misinde &zel-
lik saptanmadi. Sigara, alkol ve ilag kullanim aligkanhig
olmayan hastamiz mesleki ya da i¢ ortam maruziyeti tarif
etmiyordu. Sosyal durumu sorgulandiginda okuryazar,
bekar, ev hanimi oldugu égrenildi.

Sekil 1: Postero-anterior akciger grafisinde bilateral mikronodiler lez-

yonlar.

Fizik muayenede, efor dispnesi, comak parmak, akciger-
lerde solunum seslerinde ileri derecede azalma ve orta
zonlarda yer yer ince ralleri mevcuttu. PA akciger grafi-
sinde bilateral, yaygin, orta-alt zonlarda daha belirgin
mikronoduler lezyonlar saptandr (Sekil 1). Tam kan sayimi,
idrar analizi, elektrolitler, kalsiyum fosfat, alkalen fosfataz,
total protein, immin globulinler normal sinirlarda bulun-
du. Eritrosit sedimantasyon hizi saatte 21 mm idi. Tuber-
kilin deri testinde endirasyonun c¢api 15 mm olarak
6lculdi.  Solunum fonksiyon testlerinde, FEV1: %62
(2,15L), FVC: %65 (2,3L), DLCO: %45 olup, arter kan
gazi analizinde pH 7,42, PaO,: 88mmHg, PaCOq:
48mmHg idi. Bilgisayarli toraks tomografisinde, bilateral
orta ve alt loblarda daha belirgin, yaygin, bilateral bir-
lesmeye egilimli kalsifik mikronodiler lezyonlar gérilmesi
Uzere pulmoner alveoler mikrolitiyazis tanisi disinildi
(Sekil 2 ve 3). Tc99 ile yapilan sintigrafik incelemede
akcigerlerde yaygin, bilateral aktivite artisi saptandi (Sekil
4). Batin ultrasonografisinde organlarda herhangi  bir
anormallige rastianmadi. Fiberoptik bronkoskopi incele-

mesinde patolojik bulgu saptanmadi. Brong lavaji aside
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direngli basil incelemesi agisindan negatif bulunurken,
yapilan transbronsiyal biyopsi ile elde edilen materyalin
histolojik incelenmesinde bronsiollerde, alveol bosluklari-
nin gcogunlugunda ve interstisyumda yer almig irili ufakl
kalkosferitler izlenmesi (Sekil 5) ile alveoler mikrolitiyazis

tanisi konuldu.

Sekil 2 ve 3: Toraks tomografisinde bilateral kalsifik mikronoduiler.

TARTISMA

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis, ginimizde etyoloji ve
patogenezi net bilinmeyen nadir gézlenen bir hastaliktir.
Etyolojisinde akcigerin kalitimsal metabolik anormalligi,
kalsiyum fosfor metabolizmasi bozuklugu, immin sistem
ve akcigerin anatomik ve fizyolojik anormalliklerinin yeri
oldugu dusinilmektedir (92,10). Ayrica PAM’da tip I
alveol hiicrelerinden yetersiz fosfat atilimi oldugu géste-
rilmigtir (11,12). PAM, Glkemizde bircok Ulkeye oranla
daha sik gérilen ailevi gecisi bilinen nadir bir hastaliktir.
Hastalik genellikle uzun sirede ilerleme gésterir. Hastala-
rn ¢cogu tani aninda asemptomatik olup, akciger grafile-
rindeki gérinimle én tani alirlar.

Literatirde Glkemizden yapilan olgu sunumlarinin coklugu,
PAM'in Glkemiz icin dnemini géstermektedir. Thorax der-
gisinde 1993 yilinda yayinlanan bir derlemede literatirde

yayinlanan 173 olgudan 52 tanesinin Tirkiye'de saptan-
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digini bildirilmigtir (3). Pulmoner alveoler mikrolitiyazis
siklikla eriskin dénemde gérilen bir hastaliktir. Nadiren
cocukluk caginda da bildirilmistir. PAM genis yas arali-
ginda gdzlenirken literatirde ortalama tani konma yas
35 olarak belirlenmistir (2,10). Olgumuz 37 yasinda olup
12 yildir artarak devam eden nefes darligi tanimlamak-
taydr.

Posterior

Anterior

Sekil 4: Kemik sintigrafisinde Tc 99 ile akcigerlerde yogun bilateral
tutulum.

Literatirdeki olgularin yansindan fazlasinin PAM tanisin-
dan énce radyolojik olarak benzemesi nedeniyle miliyer
tiberkiloz tedavisi aldigi bildirilmistir. Literatirde PAM’in
ailesel gegisini gésteren ¢ok sayida ¢alisma bulunmakta-
dir (3,10,13). Bununla birlikte PAM her iki cinste benzer
oranlarda gézlenmistir (9-13). Hastamizda akraba evliligi
bulunmakla beraber, ailesel PAM saptamadik. Olgumuz-
da ilk bakida klinik ve radyolojik olarak PAM disinildi.
Miliyer tiberkiloz ayirici tanida diginildi ve ileri tetkikler
sonrasi ekarte edildi.

PAM’da; nefrolitiazis, hipertrofik pulmoner osteoartropati,
mitral stenoz, st alkali sendromu gibi baska tutulumlarda
gézlenebilmektedir (14-16). Benzer sekilde literatirde
PAM'li olgularin bazilarinda cesitli cevresel toz maruziyeti
8ykUsi gosterilmistir (17). Hastamizda cevresel toz maru-
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ziyeti &ykisi de yoktu, ayrica ekstrapulmoner kalsifik
odak da gdézlenmedi.

PAM ilk tani aninda asemptomatik saptanabilmekle bera-
ber en yaygin semptomu efor dispnesidir. Bazi hastalarda
ise 6ksirik, gégus agnsi ve daha nadir olarak hemoptizi
bildirilmigtir (18,19). Hastamizin 12 yildir giderek artan
efor dispnesi vardi ve son 1 yildir zaman zaman olan
siyanoz tarif etmekteydi. PAM’da ileri evreler diginda spe-
sifik bir bulgu saptanamayabilir. ileri evrelerde genellikle
siyanoz ve pulmoner hipertansiyonla birlikte solunum
yetmezligi gelisir (20). Hastamizin muayenesinde ¢omak
parmak, periferik siyanoz, akcigerlerde bilateral solunum
seslerinde ileri derecede azalma, yer yer akciger orta ve
alt zonlarda inspiratuar ralleri vard.

Sekil 5: Transbronsiyal biyopsi materyalinde bronsiol, alveol ve interstis-
yumda kalkosferitler. (HEx100).

PAM’da genellikle radyolojik bulgular beklenen klinik
agirlikla uyumlu degildir. Hastalar ileri dénemler diginda
genellikle radyolojik tutulumun yayginhg ile beklenmeye-
cek kadar az semptomatiktirler. PAM’da radyolojik tipik
bulgu bilateral alt zonlarda daha yodun olmak Gzere
kalsifik mikronodiler infiltrasyonlardir.  Ayrica, plevral
kalinlagma, fibrozis ve kalsifikasyonlarda siklikla beraber
bulunur. Tecribeli hekimlerce tipik radyolojik gérinto tani
icin yeterli bulunsa da, kesin tani icin histopatolojik ince-
leme gereklidir (21,22). Hastamizda klinik ve radyolojik
bulgular ile 6n planda PAM disinildi. Hastamizin klinigi
radyolojisi ile paralellik géstermekteydi. Kesin tani
transbronsiyal biyopsi ile konuldu. Akcigerdeki kalsifik
odaklar Tc99 ile yapilan sintigrafik inceleme ile de ortaya
konabilir. Olgumuzun kemik sintigrafisinde bilateral yay-
gin pulmoner tutulum gésterilmistir. Hastanin klinik verile-
ri, toraks BT sonuclari, kemik sintigrafisi ile biyik oranda
desteklenmis ve PAM tanisi kesine yakin derecede diusi-

nGlmusgtir. Literatirde radyolojik bulgularin patognomo-
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nik oldugunu bildiren calismalar olmakla beraber (23)
akcigerlerinde Tc99 tutulumu olmayan PAM olgularn da
bildirildiginden (24) histopatolojik taniya gerek duyulmus-
tur.

Hastamizda tam kan sayimi, idrar analizi, elektrolit seviye-
leri, kalsiyum fosfat, alkalen fosfataz, total protein, immun
globulinler normal sinirlarda bulundu. Ekstrapulmoner
kalsifikasyonlarin nadir olmasi ve PAM'li hastalarda kalsi-
yum metabolizmalarinin - genellikle normal bulunmasi
nedeniyle sistemik kalsiyum metabolizma bozuklugunun
gelismesi bu hastalarda kigik bir olasilikhir (25). Hasta-
mizin arter kan gazi incelemesinde hafif dereceli hipok-
semisi vardi. PAM'li hastalardaki kan gazi analizleri has-
tanin klinik agirhgr ile orantilidir. Solunum fonksiyon test
verileri hastadan hastaya cok farklilik gésterebilmektedir.
Vital kapasite, difizyon kapasitesindeki azalma, dinamik
komplians kaybi ve maksimal inspiratuvar basinglarda
artma bildirmislerdir (26). Hastamizda da FEV1: %62
(2,151), FVC: %65 (2,3L), DLCO: %45 idi. Benzer sekilde
PAM’li hastalarda hafiften ileri dereceye kadar olan pul-
moner hipertansiyon bildirilmistir (27). Hastamizda da
hafif dereceli pulmoner hipertansiyon (PAB: 45) saptadik.
Ayiricr tanida, milier toberkiloz, alveoler hemoraji send-
romlar, diffoz interstisyel amiloidozis, diffiz pulmoner
kalsifikasyon (primer hiperparatroidi, KBY’'ne bagl hiper-
paratroidizm, hipervitaminoz D, sit alkali sendromu,
sarkoidozis, multiple myelom veya metastatik akcigere
bagl) yer almaktadir (9). Hastanin tiberkiloz temas &y-
kistnin olmamasi yasinin ileri olmasi, radyolojik lezyon-
larin tamaminin kalsifik olmasi ve milier tiberkiloz igin
tipik olmamasi nedeniyle milier tiberkilozdan uzaklagildr.
Hemoptizi ve anemisinin olmamasi nedeniyle alveoler
hemoraji sendromlar 6n planda disinilmedi. Bébrek
patolojisinin olmamasi, kan kalsiyum ve fosfor dizeyleri-
nin normal olmasi, gastrointestinal sisteme ait yakinmasi-
nin olmamasi, akciger disinda baska bir organa ait pato-
loji saptanmamasi gibi nedenlerle ayirnici tanidaki diger
hastaliklardan uzaklasildr.

Ginimizde PAM'in etkili bir tedavisi bulunmamaktadir.
Kortikosteroidler, kalsiyum baglayici ajanlar ve bronko-
pulmoner lavaj denenmis, ancak basarli olmamistir
(28,29). Bir olguda etidronat disodyum ile kismi dizelme
bildirilmistir (25). PAM'da ileri evrelerde transplantasyon
gerektiren ‘son evre akcigeri’ gelisir. Literatirde bilateral
akciger transplantasyonu basanl olmus olgular bildiril-
mistir (20,22).

Sonug olarak, PAM tanisinda radyolojik yéntemlerin de-
geri yUksek olmakla beraber kesin tani histopatolojik

drnekleme ile olmaktadir. Yaygin mikronodiler lezyonla-
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rin ayiricl tanisinda ézellikle Glkemizde PAM disindlmeli-

dir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar ¢atismasi bildirilmemistir.
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