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Pulmoner alveoler mikrolitiazis nadir gorilen, etyolojisi bilinmeyen, herediter, intraal-
veoler kalsifiye mikrograniillerle karakterize bir hastaliktir. Rénigenografik ayirici
tanisinda milier tiiberktiloz, sarkoidoz, pulmoner hemosiderozis, histoplazmozis,
pnémokonyozlar, ornithozis ve pulmoner adenomatozis gézéntinde bulundurulmaldir.
Bu calismada, tams: gogiis radyogramlari ile konan, dordi ayni aileden alti olgu bildi-
rilmistir.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner alveolar mikrolitiazis, gégtis radyogralfisi.

Pulmonary alveolar microlithiasis : 8ix Case Reports

Pulmonary alveolar microlithiasis is a rare hereditary disease of unknown etiology,
characterized by intraalveolar calcified microgranules. The roentgenographic dilleren-
tial diagnosis should include miliary tuberculosis, sarcoidosis, pulmonary hemoside-
rosis, histoplasmosis, pneumoconiosis, ornithosis and pulmonary adenomatosis.

In this study, we report six cases of pulmonary alveolar microlithiasis, four of which

are from the same family, diagnosed by chest radiograph.

Key words: Pulmonary alveolar microlithiasis, chest radiography.

P ulmoner alveoler mikrolitiazis (PAM)
otozomal resesif gecisli, pulmoner alveol-
lerde kalsisferit ad:i verilen kalsifliye lamel-
ler mikrograntllerle karakterize nadir bir
hastaliktir. Kesin olarak bilinmemekle bir-
likte etyopatogenezinde bir enzim defekti,
Ca metabolizma bozuklugu ve cevresel fak-
torlerin etkili olabilecegi distunidlmistur.
Gogiis radyograminda, genellikle orta ve alt
zonlarda daha belirgin olmak uzere, tim
akcigerde yaygin, bazen de viseral plevra
ylzeyinde yogunlasmis olarak bulunan di-
afram ve kalp konturlarim hemen timuyle
silen ince kum firtinas1 gértinaminde,
konglomere olmayan kalsifiye mikrono-
daller vardir. Bu calismamizda dérda aym
aileden alti PAM olgusunun goégius radyog-
ramlarn sunulmustur.

OLGU 1

Okstirtik, nefes darligi, kan tiktrme si-
kayetleri ile gelen 26 yasindaki erkek has-
tanin fizik incelemesinde; cilt soluk, halif
siyanoze idi. Boyunda venoz dolgunluk, he-

patojugtiler reflii, bacaklarda (++) gode bira-
kan 6dem, hepatomegali ve her iki akciger-
de yaygin raller bulundu. Kan ve idrar ince-
lemesi normal PPD (-) idi. Gégus radyog-
raminda tim akciger alanlarmmda oézellikle
bazallerde yogunlasan mikrokalsifik no-
diiller ve sol akciger apekste fokal amfizem
alam izledi (Resim 1) Hasta PAM tamisi ile
nonspesifik tedavi verilerek izleme alindi.

OLGU 2

Nefes darligi, oksuriuk, balgam cikarma
sikayetleri ile gelen 32 yasindaki erkek
hastanin fizik incelemesinde, boyunda ve-
néz dolgunluk, hepatojugtiler reflii, bacak-
larda (+++) gode birakan 6dem, hepatomega-
li, akcigerlerde bilateral yaygin raller bu-
lundu. Laboratuar incelemesi normal, PPD
() idi. Goguis radyograminda her iki akciger
orta ve alt zonlarda ve sag akciger apekste
yogunlasan yaygin mikrokalsifikasyonlar
izlendi. Hasta PAM tarnisiyla palyatil tedavi
verilerek izleme alindi. 1 yilhik takipte cor
pulmonale gelisen hasta eksitus oldu.
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OLGU 3

Ustime, titreme, zaman zaman carpinti
sikayetleriyle gelen 18 yasindaki erkek
hastanin fizik muayene ve laboratuar ince-
lemesi normal siuriarda bulundu. Go6giis
radyograminda ttiim akciger alanlarinda
dzellikle orta ve bazal kesimlerde kalp sol
konturunda belirgin yogunlasma gosteren
mikrokalsifikasyonlar dikkati cekti {Re-
sim 2). Hasta nonspesifik tedavi verilerek
PAM tamswyla izleme alindi.

OLGU 4

Erkek kardesinde (olgu 3) PAM saptadi-
gmz 15 yasinda kadin hasta aym sikayet-
lerie basvurdu. Fizik ve laboratuar incele-
meleri normal olan hastamin gogis radyog-
raminda alt zonlarda daha belirgin olup,
ozellikle sagda dialram konturlarim silen
kalsifik mikronodiller izlendi (Resim 3).
Hasta PAM tamnisiyla izleme alindi ve aile
taramasima baslandi.

OLGU 5-8

Ikisinde PAM tesbit edilen (Olgu 3.4) do-
kuz kardesten, asemptomatik olan digerle-
rine de gogls radyogramlan ile tarama testi
yapidi. 14 ve 1.5 yaslarinda iki kizkardes-
te daha her iki akcigerde yaygin mikrokal-
sifikasyonlar izlendi (Resim 4).
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Resim 2 : 18 yasinda erkek hastada tam
akciger alanlarinda ozellikle
orta ve bazal kesimlerde, kalp
sol konturunda belirgin yogun-
lasma gosteren mikrokalsifi-
kasyonlar

Resim 1 :26 yasinda erkek hastada o&zel-
likle bazallerde yogunlasan
mikrokalsifik nodtller ve sol
akciger apekste fokal amfizem
alam

Resim 3 : 15 yasinda kadin hastada alt
zonlarda daha belirgin olup,
ozellikle sagda diafram kontur-
larin1 silen kalsifik mikro-
nodiiller



Ocak-Nisan 1993

Resim 4 : 1.5 yasinda kiz hastada her iki
akcigerde yaygin mikrokalsili-
kasyonlar

TARTISMA

PAM ilk kez 1918'te Harbitz tarafindan
tanumlanmg, 1933'te Puhr simdiki adim
vermistir. Ilk radyogralik goérinamui
1851'de Linding tarafindan tammlanmugtir.
1987'de kirk: 18 yasin altinda olmak {zere
toplam 168 olgu bildirilmis olup, bugiin bu
saymin 200'e ulastifi diistintilmektedir(l2),

Akcigerlerin histopatolojik inceleme-
sinde, alveoller boyutlan 0.01-3 mm ara-
sinda degisen yuvarlak veya oval kalsifiye
lameller mikronoduillerle doludur®4. Mik-
rolit veya kalsisferit ad: verilen bu yapila-
rin "corpora amylacea" va benzedigi, ancak
Ca,PO; kompleksleri oldugu bildirilmistir
@.5)

Patolojik materyal akciger biopsisi,
transbronsial biopsil®:7) veya bronkoalveo-
ler lavaj sivisindan elde edilebilir®.

Etyoloji ve patogenezi hentiz bilinme-
mektedir. Sosman(3) ve Cole!® bir enzim de-
fekti olasihgm ileri strerken, Geuble(10)
bir hastasinda intestinal Ca rezorpsiyonu
ve retansiyonunun artmis oldugunu goster-
di. Baz1 hastalarda akcigerlerin yamsira
bébrek, prostat, testis ve lomber sempatik
zincirde® mikrolitiazis bildirilmesi has-
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tali-gin patogenezinde Ca metabolizma bo-
zuklu-gunu desteklese de bu konuda yeterli
kanit yoktur.

Beyaz 1irkta ve Asya iilkelerinde daha
sik goriilmesi hastalifin ortaya cikisinda
cevresel faktorlerin rol aldifim distndi-
rir(l 1. Enfive kullanan bir vakada'2), mat-
baa miirekkebi ile uzun streli temas gos-
teren bir diger vakada(l3), PAM olgulan su-
nulmus, ancak bu maddelerle hastalhk ara-
simnda kesin bir korelasyon kurulamamis-
tir. Rotem(!4), degisik inhalan maddelerin
alveoler diizeyde hiperimman yanita yol-
actigini, Foote(1®) bu yamtin uzun streli ve
yineleyen temaslarla ortaya ¢iktifimi one
surdai. Hastaligin ortaya cikisinda ailesel
yatkinhik dikkat cekicidir. Bildirilen vaka-
larm %50'sinde aile dykustintn pozitif ol-
masi¥ ve anne-baba etkilenmezken, has-
taligin kardeslerde ortaya ¢ikmas: otozo-
mal resesif gecisli bir genelik bozuklugu
diistindiirmustiir.3),

En cok 30-35 yaslar arasinda goralar.
Bildirilen en genc¢ olgular prematiire ikiz
bebeklerdir®). Seks dagilim esittir. Hasta-
ik dksartikle baglar. Uzun yillar asempto-
matik kalan vakalar oldugu gibi, hizla kor
pulmonaleye giden, yetmezlik tablosuna
giren hastalar da vardir®#8, Bazi olgularda
solunum fonksiyon testleri incelenmis ve
restriktif tipte bir ventilasyon bozuklugu
dikkati cekmistir(®.8),

Hastalarin cofu rutin akciger grafisi ile
tanimr. Akcifer grafisindeki ilerlemis
degisikliklere karsilik klinik semptomlar
genellikle belirsizdir(l-4). Tamda sert dozda
filmler, magnilikasyon teknigi ve "rota-
ting" floroskopi yardime: olabilirll). Dual-
enerji subtraksiyon radyograli ile yumusak
doku imajlan elimine edilip kemik dozun-
da gorunta alinarak, akciger grafisindeki
ince graniiler mikronodtlasyonun kalsifiye
birikintilere ait oldugu gosterilebilir(17).
Bilgisayarlh tomografide difftz hiperdansite
paterni(l8), "bone imaging tracer" calisma-
siyla da 99m Tc difosfonatin pulmoner tu-
tulumu gosterilebilir(19),

Akciger grafisinde genellikle orta ve alt
zonlarda daha belirgin olmak tzere, tam
akcigerde yaygin, bazen de viseral plevra
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yuzeyinde yogunlasmis olarak bulunan, di-
afram ve kalp konturlarimi hemen tiimiiyle
silen, ince kum firtinas1 goriniminde,
konglomere olmayan, kalsifiye mikrono-
diller vardir. Interlober fissiirler belirgin
olarak izlenebilir(!.3.6), Bazi hastalarda
Kerley B cizgileri ve amlflizematdz blebler
goriilebilir®, Bu tipik radyolojik gorini-
miyle akciger grafisi PAM tamsi icgin yeter-
lidir. Baz1 yazarlar taniyr dogrulamak icin
yapilan akciger biopsilerini gereksiz bulur-
lar(20),

PAM'1n tipik radyolojik gériiniimii en
¢ok milier tiberktloz ile kansir. Bu yiizden
bir ¢ok hasta, bizim olgularimizdan ikisin-
de de oldugu gibi yillarca gereksiz antitii-
berktiloz tedavi gérmiustir(!3), Sarkoidoz
ayiricr tamuda yer almasi gereken, semp-
tomsuz seyreden difftiz akciger hastalikla-
rindandir. Ince kalsifiye partikiillerin yok-
lugu ile PAM'dan ayrilir), Ayirict tanida
gozoninde bulundurulmasi gereken diger
hastaliklar arasinda pulmoner hemoside-
rozis, pndmokonyozlar, ornithozis ve pul-
moner adenomatozis sayilabilir(1,4),
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