izmir Gogiis Hastanesi Dergisi, Cilt XIX, Say1 2, 2005

PULMONER ALVEOLER MIKROLITIYAZIS: OLGU SUNUMU

PULMONARY ALVEOLAR MICROLITHIASIS: CASE REPORT

Nimet AKSEL

Birsen SAHIN

Ayse 0ZS0Z

[zmir Gogus Hastaliklan ve Cerrahisi Editim ve Arastirma Hastanesi, Gogiis Hastaliklan Klinigi, izmir

Anahtar sozciikler: Pulmoner alveoler mikrolitiazis

Key words: Pulmonary alveolar microlithiasis

OZET

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis, etiyolojisi bilin-
meyen, dgenellikle asemptomatik Kisilerde tipik
akciger grafisi bulgulariyla karsimiza ¢ikan, nadir
bir hastaliktir. Bu makalede on yildir eforla nefes
darhi@ olan, fizik bakida efor dispnesi, ¢comak
parmak, akciderlerde inspiratuar ralleri olan 67
yasinda bayan hasta sunuldu. Solunum fonksi-
yon testinde restriktif tipte solunum fonksiyon
bozuklugu, akciger radyograminda alt zonlarda
daha belirgin olmak uizere, bilateral yaygin, kal-
sifiye mikronoduiler lezyonlar, toraks bilgisayarl
tomografisi ve tim viicut sintigrafisi incelemele-
rinde bilateral yaygin, mikronodtiler Kalsifiye opasi-
teler saptandi. Transbronsial biyopsi ile pulmoner
alveoler mikrolitiyazis tanis1 dogrulandi. Nadir
gorulmesi nedeniyle alveoler mikrolitiyazis olgu-
sunu literatiir bilgileri 1s1ginda sunmay1 uygun bulduk.

GIRiS

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis, alveoller-
de kalsiyum birikmesi ile karakterize, nadir
goriilen bir hastaliktir (1-3). Alveolleri dol-
duran Kalsifiye nodiiller, Kkalsiyum ve fosfat
icermektedirler (1-2). ik defa 1918 yilinda
Harbitz tarafindan ‘akcigerin asin kalsifikas-
yonu’ olarak tanimlanan bu hastaliga 1933
yilinda Puhr tarafindan ‘alveoler mikrolitiya-

zis’ ad1 verilmistir (4). Bu yazida pulmoner
alveoler mikrolitiazisli bir olgunun Kklinik ve

SUMMARY

Pulmonary alveolar microlithiasis is a rare disorder
with unknown etiology, usually presenting with
typical radiological findings in asymptomatic cases.
In this report, a 67 years-old-woman, suffering from
exercise dyspnea for ten years, representing
exercise dyspnea, clubbing finger, and inspiratory
crackles on physical examination, has been
presented. Lung function test revealed restrictive
functional disorder. Her chest radiograph showed
diffuse, bilateral calcified micronodulations, pre-
dominantly in the lower zones. Thoracic computed
tomography and whole body scintigraphy revealed
diffuse, bilateral micronodular calcified densities.
Transbronchial biopsy confirmed diagnosis of
pulmonary alveolar microlithiasis. Because it is
a rare disorder, we have presented the case of
alveolar microlithiasis by the light of literature.

radyolojik bulgulan literatiir esliginde tarti-
silmistir.

OLGU

R.E. 67 yasinda kadin hasta nefes darlig,
ates, terleme, istahsizlik yakinmalan ile bas-
vurdu. On yildir eforla gelen nefes darli@i olan
hasta iki haftadir nefes darhiginin artmasi,
ve diger yakinmalarinin eklenmesi nedeniy-
le hastanemize basvurusuyla ileri tetkik ve

65




PULMONER ALVEOLER MiKROLITIYAZIS

Resim 1. Olgunun P-A Akciger Radyogrami.

tedavi amaciyla yat1 rildi. Ozgegmisinde; 10

yil 6nce hastanede yatis ve bronkoskopik
islem, 20 y1l 6nce Kkolesistektomi operas-
yonu Oykusii mevcuttu. Soygecmisinde; bir
Kardesinde urolitiazis oldugu, iki kardesinin
akcigerle ilgili yakinmalan oldugu, ancak tet-
kik edilmedikleri 6drenildi. Hastanin sigara,

alkol ve ilag¢ kullanma aliskanlid yoktu.
Sosyal durumu sorgulandiginda, evli, ilkokul
mezunu, ev hanimi oldugu 6grenildi. Fizik
bakida; eforla dispneikti, ellerde ¢comak par-
mak gozlendi, akcigerlerin oskiiltasyonunda
onden dinlemekle bilateral orta ve altta ins-

piratuar raller duyuldu, diger sistem bakilar
olagandi. Hemogram, biyokimyasal analiz-
ler ve tam idrar incelemesini kapsayan rutin
laboratuvar incelemeleri normal sinirlarda
bulundu. Eritrosit sedimentasyon hizi saatte
22 mm, serum Kalsiyum duizeyi normal sinir-

Resim 4. Olgunun Kemik Sintigrafisi Bulgulari.

larda idi. Akciger fonksiyon testlerinde, FEV1:
1.1 L (%63) FVC: 1.4 L (%67) FEV1/FVC: %77
DLCO: %72 olarak Olculdi. Arter kan gazi
normal simirlarda idi. Postero-anterior akci-
der radyograminda alt zonlarda daha belir-
gin olmak tuizere, bilateral, yaygin, kemik
dansitesinde mikronodiiler lezyonlar tespit
edildi (Resim 1).

Toraks bilgisayarli tomografisinde, bilateral
akciger alanlarinda ve cepecevre plevrada
ozellikle alt loblarda daha yaygin Kalsifikas-
yon, plevral kalinlasma, peribronsial ve
alveoler Kkalsifikasyonla uyumlu degisiklikler
goruldi (Resim 2-3).

Tim vicut kemik sintigrafisi incelemesinde
akcigerde yaydin, bilateral bazallerde daha
belirgin aktivite artisi saptandi (Resim 4).

Resim 2-3. Olgunun Toraks BT Bulgulari.
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Fiberoptik bronkoskopik incelemede; tim
bronslarda Kikirdak yapilarin belirgin ve de-
forme, mukozalarin atrofik oldugu goézlendi.
Sol ana bronsta, mukozada petesiyel kana-
ma odaklar izlendi. Sol alt lob anterior bazal
segmentten BAL, lateral bazal segmentten
transbrongiyal biopsi yapildi. Bronkoalveo-
lar lavaj materyalinde hticre saymmi yapila-
madi. Brons aspirasyon materyallerinde asi-
de direngli basil incelemeleri negatif bulun-
du. Patolojik tetkiklerde brons aspirasyon
sivisi, BAL ve biopsi materyalleri benign
olarak degerlendirildi. Transbronsial biopsi
patoloji sonucu; kalsosiferid benzeri eozino-
filik cisimcikler iceren, akciger dokusu izlendi.

TARTISMA

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis, etyoloji ve
patogenezi net bilinmeyen nadir bir hasta-
hktir (1-3). Olusumu ile ilgili ¢esitli hipo-
tezler ileri surulmustur. Bu teoriler arasinda
Kalsiyum metabolizmasindaki kalitimsal bo-
zukluklar, akcigerin anatomik ve fizyolojik
bozukluklari, bagisiklik sistemindeki bozuk-
luklar sayilabilir (2,5).

Medikal literatiirde yayinlanmis olgular ara-
sinda, ulkemizden yapilan olgu sunumlari
sayica Onemli bir oran olusturmaktadir.
1993 yilinda Thorax dergisinde yayinlanan
bir derlemede literatiirde yaymlanmis 173
olgudan 52 tanesinin Turkiye’ de saptandidi
bildirilmistir (6). Mariotta ve ark. (12)nin
2004 yilinda yayinlanan makalesinde ise
literatiirde yayilanmis olan 576 olgu deger-
lendirlmis ve olgularin yayilandigi 51 tulke
tespit edilmistir. Bu lilkeler arasinda en az
10 olgunun goruldiiga 12 ulke arasinda
Turkiye de sayllmaktadir. Yaymlanan olgu-
larin yaridan fazlasi ailesel mikrolitiyazis
olgusudur (2,3,5). Hastalik her iki cinste
esit oranda goraliir (4). Ailesel tutulum gos-
teren olgularda kadinlarin daha ¢ok etkilen-
digi gozlenirken, sporadik vakalarda esit

oranda goriilmustiir (2). Bizim olgumuz ba-
yan hasta olmakla birlikte ailesel yatkinlk
kanitlanamamistir. Bununla birlikte hastanin
iki kardesinde de nefes darhid@ yakinmalan
oldugu 6grenilmistir.

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis her yas
grubunda goriilebilmekle birlikte ¢ocukluk
cadinda nadirdir. Tani sirasinda ortalama
yas 35 yil olarak bildirilmistir. Fakat yas ara-
hid1 genis bir hastaliktir (2,4). Olgumuz 67
yasinda olmakla birlikte 10 yillik semptoma
tik tutulum tanimlamaktadir.

Pulmoner alveoler mikrolitiyazisli olgular daha
¢ok yakinmasiz olup, Oksliriik ve nefes dar-
Iid1 en sik saptanan yakinmalardir (1,2). Olgu-
muz da 10 yildir eforla nefes darhid@ tanim-
lamaktadir. Hastalgin fizik bakisinda oskul-
tasyonda inspiratuar raller duyulur (2,8).
Bizim olgumuzda da bilateral bazalde inspi-
ratuar raller duyuldu. Emri ve ark. (8)'nin
yayinladig bir mikrolitiazisli olgunun eklem
muayenesinde ¢comak parmak mevcuttu ve
kemik sintigrafisi ile metakarpal kemiklerin
metafiz ve diafizlerinde aktivite artis1 sek
linde hipertrofik osteoartropati saptanmuisti.
Bizim olgumuzda da eklem muayenesinde
comak parmak mevcuttu ve kemik sintigra-
fisi ile hipertrofik osteoartropati gosterildi.

Alveoler mikrolitiyaziste solunum fonksiyon
testleri genellikle normal olup, hastaligin iler
leyen safhalarinda restriktif tipte ventilasyon
bozuklugu goriilur (2). Erelel ve ark. (5)'nin
iki kardes olgusu ile Kabuk¢uogdlu ve ark. (7)
nin olgusunda restriktif tutulum saptanirken
Yilmaz ve ark. (4)'nin olgusunda normal so-
lunum fonksiyon testi izlenmistir. Bizim ol-
gumuzda da hafif restriktif tipte solunum
fonksiyon bozuklugu izlenmistir.

Radyolojik incelemeler, pulmoner alveoler
mikrolitiyazis tanisinda oldukc¢a yardimcidir.
Tipik radyolojik bulgu, bilateral, yaygin, alt ve
orta akciger alan larini tutan, mikronodiiler
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kalsifiye lezyonlardir. Apikal biil ve blebler
gorilebilir (1-3). Kemik sintigrafisi taniya
yardimcr diger bir yéntemdir ve bu ince-
lemede akcigerde yaygin tutulum saptanir
(1,2,4). Olgumuzun P-A akciger grafisi, bilgi-
sayarli tomografisi ve kemik sintigrafisi pul-
moner alveoler mikrolitiyazis ile uyumlu idi.

Ayiricl tanmida, milier akciger tuberkilozu,
alveoler hemoraji sendromlari, diffiiz inters-
tisyel amiloidozis, diffiiz pulmoner Kalsifi-
kasyon (primer hiperparatroidi, KBY'ne bagl
hiperparatroidizm, hipervitamindz D, st al-
kali sendromu, sarkoidozis, multiple myelom
veya metastatik akcigere bagl) yer almak-
tadir (2). Hastanin tuberkiiloz temas 6yku-
suntiin olmamasi, yasinin ileri olmasi, radyo-
lojik lezyonlarinin tamaminin kalsifik olmasi
ve milier tiiberkiilloz igin tipik olmamasi
nedeniyle milier tuberkulozdan uzaklasildi.
Hemoptizi ve anemisinin olmamasi nede-
niyle alveoler hemoraji sendromlar1 disiintl-
medi. BObrek patolojisinin olmamasi, kan
kalsiyum ve fosfor diizeylerinin normal ol-
masl, gastrointestinal sisteme ait yakinma-
sinin olmamasi, akciger disinda baska bir
organa ait patoloji saptanmamasi gibi ne-

denlerle ayiric1 tanid aki diger hastaliklardan
uzaklasildl.

Histolojik tani siklikla transbronsial biopsi
ve bronkoalveoler lavaj ile elde edilir (4,5,
9). Eger transbronsial biopsi ile taniya gidi-
lemezse acik akciger biopsisi denenebilit
(4). Olgumuzda pulmoner alveoler mikroliti-
yazis tanisi transbronsial biopsi ile dogru-
landi.

Pulmoner alveoler mikrolitiyazisin spesifik
bir tedavisi yoktur. Bronkoalveoler lavaj uygu-
lamas1 da tanida yardimci olmakla birlikte,
tedavide etkinliginin olmadigi belirtilmigstir
(1,2,10,11). Akciger transplantasyonu, ileri
donemlerde ve az sayida hastaya uygulana-
bilecek bir tedavi secenegidir (1,11). Zaman:
la bu olgularda pulmoner hipertansiyon ve
kor pulmonale gdzlenebilir (1,2). Bizim olgu
muzda bdyle bir bulguya rastlanmamuistir.

Sonug olarak, pulmoner alveoler mikroliti-
yazis tanisinda, literatiirde belirtildigi gibi
radyolojik yOntemlerin degeri ytiksektir.
Mikronodiiler lezyonlarin ayirici tanisinda
pulmoner alveoler mikrolitiyazis dusunul
melidir.
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