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OZET

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM) intraalveoler
bolgede kalsifik graniillerin birikimiyle karekterize
nadir gorulen bir hastaliktir. Kirk dért yasinda
kadin hasta g6z kanalinda tikaniklik nedeniyle
planlanan operasyon ©Oncesi c¢ekilen akciger
radyograminda yaydin, bilateral, alt zonlarda
yaygin kalsifiye mikronoduller gorulmesi tizerine
tetkik icin servisimize yatirildi. Yaklasik 5-6 yildir
eforla gelen nefes darhid@ tanimladi. Karbon
monoksit diflizyon kapasitesi %71 olarak 6lguldii.
Toraks ytiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomogra-
fisi PAM ile uyumlu olan hastaya fiberoptik bron-
koskopi yapildl. Hastaya histopatolojik olarak PAM
tanis1 konuldu. Orbita bilgisayarli tomografisinde
sol nazolacrimal kanal distalinde 6-7 mm capinda
tas yonunden supheli gériiniim ve nazolakrimal
kanal stenozu saptandi. Nadir gorulmesi nede-
niyle olguyu literattir bilgileri 1s1ginda sunuyoruz.

GIRig

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis ilk kez 1918
yilinda Harbitz tarafindan tanimlanmistir (1-

3). Puhr ise 1933 yilinda hastaliga ‘alveoler
mikrolitiyazis’ adim1 vermistir (4,5). PAM,
alveollerde kalsiyum birikimi ile karekterize,
nadir gorilen bir hastaliktir (6). PAM'In infer-
tilite ile sonuglanan azospermi, mitral stenoz,
perikardiyal ve prostat kalsifikasyonu, st

SUMMARY

Pulmonary alveolar microlithiasis (PAM) is a rare
disorder usually presenting with extensive intra
alveolar calcium deposition. 44 year old woman
with nasolacrimal duct obstruction and chest
radiogram showing extensive, bilateral, bazilary
calcific micronoduler lesions was admitted to
hospital for investigation. She told that she had
sufferred breathlessness after an effort for 5-6
years. Carbon monoxide diffusion capacity was
71%. Fiberoptic bronchoscopy was performed
to the patient whose thorax high resolution
computed tomography was adjusted to PAM.
She was diagnosed as PAM by histopathology. In
her orbital computed tomography, nasolacrimal
stenosis and an opacity suspected of microlith
was detected. Because it is a rare disorder, we
have presented the case by the light of
literature.

alkali sendromu, nefrolitiyazis gibi bazi has-
taliklar ile birlikteligi bildirilmistir (3,7,8).

Bu yazida Kkronik dakriyostenoza ydnelik
cerrahi girisim planlanan, preoperatif tetkik-
leri sirasinda pulmoner alveoler mikroliti-
yazis tanisi konulan bir olgunun Klinik ve
radyolojik bulgulan literatur esliginde tarti-
siimistir.
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OLGU

Kirk dort yasinda kadin hasta 5-6 yildir sturen
eforla nefes darhidi ve 6 aydir sol gdzde
iltihaplanma ve sislik yakinmalariyla basvur-
du. Hasta tetkik ve tedavi amaciyla yatirildu.

Ozgegmisinde; 4 aydir sol gdzde iltihaplan-
ma ve gsislik nedeniyle g6z hastaliklan poli-
Klinigince takip edildigi ve lakrimal kanalda
stenoz nedeniyle operasyon planlanildidi
ogrenildi. Soygecmisinde bir 6zellik yoktu.
Hastanin sigara alkol ve herhangibir ilag

Resim 1. Olgunun P-A Akciger radyogrami.

Kullanma aliskanhd@ yoktu. Fizik bakida;
hasta eforla dispneikti. Sol g6z kenarinda
sislik gozlendi. Akcigerin oskultasyonunda
bibaziller inspiratuar raller duyuldu, diger
sistem bakilan olagandi. Rutin laboratuvar
incelemeleri; eritrosit sedimantasyon hizinin
saatte 40 mm olmasi disinda normal sinir-
larda bulundu. Parathormon seviyesi normal
sinirlarda bulundu. Akciger fonksiyon test-
lerinde FEV ;: 1.71 1(%65) FVC: 1.82 1 (%60)
FEV/FVC: %94 idi. DLCO %71 olarak olgtldu.
Arter kan gazi normal sinirlarda idi.

Postero-anterior akciger radyograminda alt
zonlarda daha belirgin olmak tizere, bilateral,
yaygin, kemik dansitesinde mikronodtler
lezyonlar tespit edildi (Resim 1).

Yiiksek rezolisyonlu bilgisayarli tomografi-
sinde, bilateral 6zellikle alt zonlarda yaygin
periferik alanlarda daha belirgin Kkalsifikas-
yon ve bilateral buzlu cam dansitesinde
lezyonlar ve septal isaretlerde belirginlesme-
ler izlendi. (Resim 2). Direk kranyum grafi-
sinde nasolakrimal kanalda radyoopasite
izlendi (Resim 3). Orbita BT'de sol nazo-
lakrimal kanald a 1.5x1.5 cm capinda igi sivi
Kistik olusum izlenmis olup, kanalin distalinde

Resim 2. Olgunun Yiiksek Rezoliisyonlu BT’si.




Resim 3. Direk kranyum grafide nasolakrimal
kanalda radyoopasite izlendi.

Resim 4. Olgunun Kemik Sintigrafi incelemesi.

tas yoniinden stipheli goriiniim izlendi. Batin
USG normal olarak degerlendirildi.

Tc-99m MDP tiim vicut kemik sintigrafi ince-
lemesinde akcigerde yaygin bilateral bazal-
lerde belirgin aktivite artis1 saptandi (Resim 4).

Fiberoptik bronkoskopi ile yapilan bronko-
skopik incelemede; tim broslar acik olarak
izlendi. Sag orta lob lateral segment icinden
bronkoalveolar lavaj (BAL), sag alt lob pos-
terior segment icinden transbronsiyal biopsi
yapildi. BAL’da hiicre sayiminda; %92 alveoler
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Resim 5. Alveol llimenini dolduran ve alveolleri
dgenisleten mikrolit. HE X 100.

makrofaj, %8 lenfosit, %5 noétrofil 16kosit
sayildi. Brons aspirasyon sivisi ve BAL sivi-
sinin bakteriyolojik incelenmesinde aside
direngli basil negatif bulundu. Patolojik ola-
rak brons aspirasyon sivisi, BAL ve biopsi
materyallerinin incelenmesi bening olarak
degerlendirildi. Transbrongiyal biyopsinin
histopatolojik degerlendirilmesinde; kalsife-
roid benzeri eosinofilik cisimcikler iceren
akciger dokusu izlendi ve alveolar mikro-
litiazis ile uyumlu olarak yorumlandi.

TARTISMA

PAM nedeni tam olarak bilinmeyen, nadir
gortiilen intraalveoler bolgede Kkalsifik gra-
niilllerin birikmesiyle Kkarekterize progresif
bir hastaliktir (4,6). PAM’'In otozomal resesif
bir hastalik oldugu ve hastalikta tip 2b sodyum
fosfat kotransporter enzimini kodlayan SLC34A2
geninin sorumlu oldugu bildirilmektedir (5,9).

Guinumuzde diinyada 600U askin yayinlan-
mis PAM olgusu vardir (5). Literaturde tilke-
mizden yapilan olgu sunumlar sayica olduk ¢a
onemli orandadir. 1993 yilinda Thorax dergi
sinde yayinlanan derlemede literatiirde bildi
rilen 173 olgudan 52’sinin Turkiye’de saptan-
di@i bildirilmektedir (10). Hastalidin genel

57




PULMONER ALVEOLER MiKROLITIYAZiS

dagilmina bakildiginda ise cinsiyet ile iligki
gorilmese de tilkemizden bildirilen yayinlar da
erkek/kadin orani 2/1’dir (5,10). Ulkemizde
erkeklerde daha sik gorulmesi erkeklerin
askerlik ve igyeri taramasi gibi nedenlerle
daha sik saglik taramasindan gecirilmesine
baglanmistir (11). PAM’In ailesel goriilme
sikligi pek cok yayinda vurgulanmaktadir.
Bildirilen olgularin yaklasik yarisinda ailesel
iliskiden bahsedilmektedir (5,9). Ulkemizde
ayni aileden bildirilen alt1 olgu, en kalabalik
aile olgularidir. Olgularin ii¢ tanesi aile tara-
masinda saptanmigtir (12). Olgumuzun aile
taramasinda baska PAM olgusu saptanma-
mistir.

PAM her yas grubunda goriilebilmekle bir-
likte Ucunci ve dorduncii dekatlarda sik,
cocukluk c¢adinda nadirdir. Tani sirasinda
ortalama yas 35°dir (3,5,13). Hastalar daha
¢ok asemptomatik olup Oksiiriik ve nefes
darhi@ en sik rastlanan semptomlardir (5).
Olgumuz 44 yasinda olup, basvurusunda
solunumsal ancak
ayrintili olarak sorgulandiginda yaklasik 5-6
yildir eforla gelisen dispne yakinmasi oldu-
dgunu bildirmistir.

yakinmasi olmadigini,

Azospermi, nefrolitiyazis, mitral stenoz, perikard
ve prostat Kkalsifikasyonu, siit alkali sendromu
ile PAM'In birlikteligi bildirilmektedir. Prakash
derleme bu birlikteliklerin rastlantisal oldu-
dunu, neden sonug iliskisinin bulunmadigini
ifade etmektedir (5,7,8). Bizim olgumuzda
kronik dakriostenozun cekilen orbita BT ile
mikrolitiyasise bagli olabilecedi diistintilmiis-
tur. Ancak hastaligin Kesin tanis1 konduktan
sonra yapilan oftalmoloji konsultasyonlari
ve nazolakrimal kanal cerrahi girisimi ile
Kkronik dakriostenozun mikrolitiyasise bagh
olmadig1 6drenilmis PAM tanisi ile iliskilen-
dirilmemistir.

Hastaliin fizik bakisinda oskiiltasyonda inspi-
ratuar raller duyulur. Hastalk ilerledik¢e
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c¢omak parmak gelisimi izlenebilir (4,5,14).
Olgumuzun solunum sistemi muayenesinde
bibaziller inspiryum ralleri duyuldu, eklem
muayenesinde parmaklarinda ¢omaklasma
saptanmadi. Bu durum olgumuzda solu
numsal olarak semptomatik olmadidi, gaz
alisveriginin hipoksemik solunum yetmezIlig
yoniinde ilerlemedigdi olmasi ile agiklanabilir.

Alveoler mikrolitiyasiste solunum fonksiyon
testleri genellikle normal olup, hastaligin
ilerledigi donemlerde interstisyel fibrozisinde
artmasiyla restruktif tip ventilasyon bozuk-
lugu gorulir (4,11). Bizim olgumuzda ise
hafif restriktif tip solunum fonksiyon bozuk-
lugu saptandi.

Akcigerin radyografik goriiniimi ile hastahgin
Klinik presentasyonu arasinda ilgi c¢ekici
bicimde uyumsuzluk vardir. Radyolojik ince-
lemeler tanida oldukc¢a yardimcidir (4,5,10).
Tipik olarak bilateral, yaygin alt ve orta
akciger alaninm tutan, mikronoduler Kkalsifiye
lezyonlardan olusan “kum firtinasi’”’ goriinii-
mi olarak da tanimlanan goériniim mevcut-
tur (11). Akcigerin YRBT'de PA akciger gra
fisinde izlenen mikronodiillere ek olarak,
interlobuler septal kalinlasma, buzlu cam
goriinimu gibi interstisyel akciger hastalk
larinda goriilebilen 6zelliklerin oldugu goste-
rilmistir (5,11,15). Chang ve ark. (16) tipik
YRBT bulgularn olan hastalarda akciger biyop:
sisinden Kkaginilabilecegdini belirtmektedirler.
Teknisyum-99m difosfanat ile yapilan kemik
sintigrafi PAM tanisinda kullanilan tani yon:
temlerindendir. Hemen tiim PAM olgularinda
tutulum izlenebilmektedir (4,5,11). Ancak
hastaligin erken donemlerinde ve bazi hasta
larda tutulum saptanmayabilir (17). Olgumu
zun radyolojik incelemeleri ve kemik sinti-
grafisi pulmoner alveoler mikrolitiyazis ile
uyumlu bulundu.

PAM tanisi genellikle akcigerin radyolojik ince-
lenmesi ile konur. Radyolojik mikronoditiler
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goriinim nedeniyle ayirici tanida miliyer
tiiberkiiloz, alveoler hemoraji sendromlari,
diffiiz interstisyel amiloidozis, hipersensiti-
vite pndmonisi, pulmoner alveoler proteinozis
ve diffiiz pulmoner kalsifikasyon (primer ve
KBY’ye bagh hiperparatiroidizm, hipervita-
minoz D, sarkoidoz) yer almaktadir (5).
Miliyer tuberkiiloz, pulmoner amiloidoz gibi
hastaliklar ekarte edilebilirse, histopatolojik
taniya gerek kalmadan, akciger radyogrami
ve Tc-99m akciger sintigrafisi ile PAM tanisi
konabilir (11). Olgumuzda tuberkiilloz temas
Oykiisu, brons aspirasyon ve bronkoalveoler
lavaj sivinin bakteriyolojik incelenmesinde
asidoresistan basil tirememesi, bobrek fonk-
siyonlari, kan fosfor ve parathormon test-
lerinin normal diizeyde olmasi nedeniyle
ayiricl tanidaki hastaliklardan uzaklasildi.

Hastaligin kesin tanisi bronkoskopik trans-
brongiyal biyopsi veya ag¢ik akciger biyopsisi
ile alinan 6rneklerin histopatolojik incelenmesi
ile konur. Histopatolojik olarak mikrolit denen,

da Kalsif ik olusumlar gdézlenir. Bu yapinin
merkezi PAS ile pembe olarak boyanir. Erken
donemde alveoler yapr korunmus olsa da
hastalik ilerledikce interstisyel hastalik ortaya
cikar (5,11). Olgumuzun tanisi transbronsi-
yal akciger biyopsisi ile de dogrulanmistir.

PAM’'In kabul gérmius bir tedavi yaklasimi
yoktur. Bazi arastirmacilar terapoétik lavajin
faydali olabilecegini belirtmektedirler. Lauta
ile G6bcmen ve arkadaslari PAM‘da difosfa-
nat kullanimiin olumlu sonugclar verdigini
ifade etmektedir (6,18,19). Akciger transplan-
tasyonu, ileri dbnemde ve az sayida hastaya
uygulanabilecek bir tedavi secenegidir (1,4).
Olgumuz asemptomatik olmasi, normoksik
olmasi nedeniyle klinik takibe alinmistir.

Sonug olarak, pulmoner alveoler mikrolitiya zis
nadir rastlanan, kimi zaman asemptomatik
olup rastlantisal olarak tani konabilen bir has-
talik olup, radyolojik olarak saptanan mikro
nodiiler lezyonlarn ayirci tanisinda akla geti

alveollerin icinde yuvarlak, 250-750 pm capin- rilmelidir.
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