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OZET: Pulmoner alveolar mikrolithiyazis, nedeni bilinmeyen, Akcigerlere diffiiz olarak dagilmis in-
traalveoler kalsifikasyonlarla karakterize nadir bir hastaliktir. 19 yaginda, transbrongial akciger bi-
yopsisi ile tamimlanmig bir pulmoner alveolar mikrolithiyazis olgusu sunularak hastalifin klinik, rad-
yolojik, patolojik ve fonksiyonel 6zellikleri tartigildi.

SUMMARY: Pulmonary alveolar microlithiasis: Pulmonary alveolar microlithiasis is a rare disease of
unknown cause, characterized by intra-alveolar calcifications distributed diffusely throught the lungs.
A 19 year old man with transbronchial biopsy proved pulmonary alveolar microlithiasis was descri-
bed and clinical, radiological, pathological and functional features of this entity was discussed.

GIRIS

Pulmoner alveoler mikrolithiyazis her iki akcigere dagiimis intraalveolar klasifik olu-
sumlarla karakterize nadir bir hastalik olup, etyolojisi bilinmemektedir. Klinigimizde trans-
bronsial akciger biyopsisi ile tani koydugumuz bir olgunun klinik, radyolojik, patolojik ve
fonksiyonel 6zellikleri gdzden gegirilmistir.

OLGU

Y.T. 19 yasinda. Parkeci. Dogum yeri: istanbul, KI. prot. no:110/1990. Baslica sika-
yeti 6kslrik olan hastanin 1 hafta éncesine kadar herhangi bir sikayeti yokmus. 1 hafta-
dir ates, 6ksurlk, agik san renkli az miktarda balgam tilkiirme yakinmalari ve efor disp-
nesi sikayeti nedeniyle tetkik ve tedavi amaciyla yatirnimis.

Oz gegmisinde 10 yil énce inguinal herni operasyonu disinda 6zellik tanimlamayan, 2
yildir glinde 10 adet sigara anamnezi olan olgunun soy gegmisinde belirgin bir 6zellik go-
ze carpmiyordu.

Fizik muayenede: Kan basinci: 110/80 mmHg, Nabiz sayisi: 84/dak. ates: 37°C, Solu-
num sayisi 20/dak. olarak tesbit edildi. Solunum sisteminde her iki hemitoraksta bazaller-
de tek tiik orta inspiratuar raller duyuldu. Diger sistem bulgularin normal bulundu.

Laboratuar bulgularinda: Eritrosit: 4180000, Lékosit: 11300, hemoglobin: 14 gr/dl, he-
matokrit % 42, periferik yaymada % 26 lenfosit, % 4 monosit, % 68 nétrofil, % 2 eozinofil
saptandi. Aglik kan sekeri, Ure, transaminazlar, bilirlibiin, total protiein, laktik dehidroge-
naz, serum kalsiyum, fosfor diizeyleri normal bulundu. Sedimentasyon yatigta: 53 mm/
saat iken kontrolde 5 mm/saat idi. PPD (5 TU ile): negatif bulundu. Balgam kiiltirlerinde
patojen bir bakteri iremedi. Balgamda asido-rezistan bakteri gériilmedi.

Solunum fonksiyon testlerinde zorlu vital kapasite (ZVK): 2,51 L/Normalin % 51'),
ZVK; 1,34 L (Normalin % 45'). Tiffeneau: 75,3 (% 91) saptandi. Kan Gazlari analizinde
PH: 7,38,PO2 : 83,8 mm Hg, PCO2: 43,7 mm Hg bulundu.

Radyolojik bulgularda: P.A. Akciger grafisinde: her iki hemitoraksta orta ve alt zonlar-
da ve perihiler bolgelerde daha yaygin olmak zere mediasten kenarini silen, yaygin dif-
fuz, mikronodiiler kalsifik gériinimler izlendi. Bilgisayarl toraks tomografisinde ise her iki
akcigerde, sag lob parankiminde daha az oranda olmak iizere mikronodiiler yogun opasi-
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teler, mediastinal plevrada kalsifikasyon plaklari, sag alt lobda amfizem gérinimi izlen-
di.

Hastaya bronkoskopi yapildi. TiUm ana brong ve segmentler agik gorildi. Bronkoal-
veoler lavaj yapildi ve transbronsial biyopsi yapildi.

Transbronsial akciger biyopsisinin histopatolojik analizinde alveoler yapiyi dolduran,
yuvarlak konsantrik mikrolitlerden ibaret kalsifik odaklar, konjestif parankim degisiklikle-
ri, makrofajlar goruldi. Lavajin incelenmesinde ise:hemosiderin pigmentli yaygin makro-
fajlar, polimorflardan zengin iltihabi elemanlar, kiigiik kalsifik mikrosferiller goruldu.

Resim 2: Kompiiterize grafide intra alveoler kalsifikasyonlar yanisira mediastinal
plecral kalsifikasyonun izlenigi.



PULMONER ALVEOLER MIKROLITHIYAZIS L)

Tani: alveoler mikrolithiyazis olarak raporlandi.
Hasta semptomatik tedavi verilerek taburcu edildi. Aile bireylerinin arastirimasinda
baska alveolar mikrolithiyazisli olguya rastlaniimadi.

TARTISMA

ilk kez 1918 yilinda Harbitz tarafindan yayinlanmis ve 1933 yilinda Puhr tarafindan
bugiinkl ismi verilmis olan pulmoner alveoler mikrolithiazis, etyolojisi kesin bilinmeyen,
her iki akcigerde dagilmis intraalveoler kalsifik olusumlarla karakterize nadir bir hastalik-
tir (6).

Cogu olgular 4. ve 5. dekadda gézlenmis olmakla beraber prematir infantlarda ve 9.
dekadda rastlanan olgularda bildirilmistir (2). Yayinlanan olgularin pek gogunda familyal
predominans goze garpmakta ancak cinse 6zgi bir predominans gézlenmemektedir
(5,9,11). Bizim olgumuzun anne, baba ve iki kardesinde yapilan incelemede baska has-
talikli olguya rastlanmamistir.

Hastaligin etyolojisinde kalsiyum metabolizmasinda bozukluk oldugu ileri sirilmisse
de yayinlanan olgularda ve bizim olgumuzda da serum kalsiyum ve fosfor diizeyleri nor-
mal bulunmustur. Siit-alkali sendromlu bir hastada mikrolitlerin deskuame epitel hiicrele-
rinden meydana geldigi goriilmis, bu nedenle patolojinin akkiz oldugu savunulmustur
(10). Mikrolithiyazisin alveol bazal membarin veya alveoler sekresyondaki, sebebi tam
olarak bilinmeyen nedenlerle olusan Alkali PH ortaminda kalsiyum fosfat ve karbonatin
presibite olmasiyla meydana geldigi distnilmektedir (6,9,11).

Pulmoner alveoler mikrolithiazis akcigerleri tutmakla beraber bir hasatada multipl uri-
ner sistem taglarina, bir hastada prostatta kalsiyum depolanmasina ve bagka bir hastada
da lomber sempatik zincirde ve testislerde mikrolitlere rastlanmistir (3,4). Bizim olgumuz-
da akciger disindaki organlarin tutulduguna dair klinik veya radyolojik bir bulgu tesbit edi-
lememistir.

Makroskopik olarak akcigerler kati ve agir olup, mikroskopik olarak alveollerin iginde
0,02-3 mm buylkliglinde mikrolitler gérilir. Hematoksilen eosin ile boyamada mavi be-
nekler gosterirler ve PAS pozitiftirler. Alveoler duvarlar genillikle normaldir fakat hastalik
seyrinde ileri donemlerde sellller infiltrasyon ve fibrozis gorilir; akcigerlerde siklikla bl
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Resim 3: Alveoller werisinde kalsifiye kitleler (-1 x 1251,
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ve blepler meydana gelir (4,6,11). Bizim olgumuzda da ozellikle Bilgisayarli tomografida
daha belirgin olarak sag alt lobda fokal amfizem bélgesi dikkati gekmistir.

Hastalik seyrinde semptomlar oldukga seyrek olarak, ge¢ dénemde ortaya gikar ve
genellikle hafiftir. Non prodiiktif oksiirik ve eksersizde olugan nefes darligi en sik gori-
len semptomdur. Hemoptizi goriilebilir. Parmaklarda gomaklagsma gorilebilir. Hastalar
balgamlarinda tas oldugunu soyleyebilirler. Rekiirren pnémotorkaslar gorilebilir (6). Fizik
muayene genellikle normal olmakla beraber, bizim olgumuzda da oldudu gibi, bazal bélge-
lerde raller isitilebilir. Solunum yetmezligi ve kor pulmonale gok uzun bir siire sonunda ge-
lisir (5,6,8). ;

Erken dénemlerde solunum fonksiyon testleri normaldir. Hastkalik ilerledigi zaman
restriktif tipte solunum fonksiyon bozuklugu ortaya gikar. Total akciger kapasitesi ve vi-
tal kapasite azalir. Havayolu obstriiksiyon delili yoktur (7). Bizim olgumuzda da bu bulgu-
lar gozlenmistir. Arteriel PO2 siklikla normaldir, fakat alveolo-arteriel PO2 farki artisi ve
diffizyon kapasitesindeki diisiiklik siklikla gorilir. Istirahatteki normal hemodinamik
verilere ragmen bir olguda, eksersizle (vaskiiler yatagin azalmasina bagh olarak geligen)
pulmoner hipertansiyon gosterilmistir (1).

Akciger radyografi bulgulan karakteristiktir. Bu tipik gériinim kar veya kum firtinasi
goriiniimi olarak tanimlanmistir (5). ince, dens, 1-2 mm veya daha kiigilk benekler belir-
gin fakat her iki akciger alaninda irregiiler bigcimde ve ozellikle de perihiler ve bazal bélge-
lerde izlenir (4,5,11). Bizim olgumuzda tipik radyolojik gériinim diginda Bilgisayarli tomo-
grafide sag akciger alt lobda amfizem goriinimi ve medaastinal plevrada kalsifikasyon
goriniimi izlenmistir.

Tani genellikle tipik radyolojik bulgular ve réntgen grafileri ile klinik durum arasindaki
zithga dayanilarak konulabilir (5,6). Kesin tani igin akciger biyopsisi gerekirse de bizim ol-
gumuzda oldugdu gibi transbronsial akciger biopsisi ile tani konulabilir.

Hastaligin spesifik bir tedavisi yoktur. llerlemis olgularda semptomatik tedavi uygula-
nabilir. Terapétik bronkoalveoler lavajin yaran yoktur (8).
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