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460 U., Sedimantasyon
45 mm/saat, BK teksif
ve kiltiirle negatif, Man-
toux (5 TU) da negatif
idi.

Radyolojik Bulgular:
Cekilen akciger grafile-
rinde, bilateral akciger
alt alanlarinda daha fazla
olmak lizere, orta alanla-
ra kadar yayilan mikro-
nodiler yogunluk arsiti
vardi. Her iki diyafragma
ve kalp sinirlan secilemi-
yordu (Resim 1).

Bronkoskopi Bulgu-
lari: Fiberoptik bronko-
skopide bazal segment-
lerden gelen koyu yapis-
: ; - kan beyaz sekresyon
Resim 1: Akciger grafisinde klasik kum firtinas: goriiniimii.  diginda solunum yolla-

rinda 6nemli bir bulguya
rastlanmadi.

Fonksiyon Testleri: Fonksiyonel vital kapasite % 36, fonksiyonel ekspiratuvar volim
1 saniyede % 40, fonksiyonel inspiratuvar kapasite % 36 olarak degerlendirildi. Kan gaz-
lari analizinde, pH 7.4, pCO, 62.9, HCO4 26.3, TCO, 27.5 olarak bulundu.

Bu bulgular 1s1§inda, ayirici tani amaci ile 6nce selektif olarak her iki akciger bazal
segmentlerinden bronkoalveoler lavaj, daha sonra da linguladan agik akciger biyopsisi
yapildi. Gozlemde, akciger normal rengini kaybetmis, koyulasmisti. Palpasyonla, ele in-
ce mikronodiller geliyordu. Lastik kivaminda idi. Kesi yiizeyinden kanama ve alveoler
hava kagagi olmadi. Biyopsinin histopatolojik tetkikinden sonra, retrograd olarak tekrar
alinan aile anamnezinde ve radyolojik incelemelerde, hastanin agabeyinde de ayni bulgu-
lara rastlandi.

Patolojik bulgulari: Lavajda, sitolojik olarak 6nemli bir bulgu yoktu. Lingula kenarindan
alinan 2x2x3 Cm. boyutlarindaki, iki yuzi plevra ile értiili dizgiin, kama seklindeki kah-
verengi doku parcasi sert olup, kesit yiizii zimpara veya pomza tasi gibi purtiiklidar. iki
parmak arasinda sirtildigiinde ince kil veya kum gibi bir madde hissedilmektedir.

Mikroskopik olarak; Visseral plevra altinda tim alveoller, kiigiikli biyiiklid, yuvarlak,
bazofilik lamelléz tabakalagmalar gosteren kalsifiye cisimciklerle doludur. Alveol duvar-
lar1 genellikle kalinlagmis, interstisyel doku azalmis, damar duvarlari hiyalini degisim so-
nucu kalinlasmistir. Bazi alveol duvarlarinin, cisimciklere bakan yliziinde yer ye genis
asidofilik stoplazmali, multinukleer, yabanci cisim dev hiicreleri tipinde hiicreler bulun-
maktadir (Resim 2). Yapilan P.A.S. boyasi ile mikrolitler pozitif boyanmis (Resim 3), Ver-
hoeff'un Elastik Boyasi ile de lamellere paralel ince siyah elastik lifler belirgin olarak goz-
lenmistir (Resim 4). Dekalsifiye edilen dokularin kesitleri daha elverisli bir inceleme olana-
g1 saglamistir.

Tani: Pulmoner Alveoler Mikrolitiazis.

TARTISMA

Isik mikroskobu diizeyinde kolayca tanimlanan mikrolitler, prostatin corpora amyla-
cealarina benzemekte olup, boylari 0.01-3 mm. arasinda degisir. Bazen de 5-10 mm.'ye
kadar varabilir (12,16). Bir odak gevresinde konsantrik tabakalar halinde yigilarak, sogan
kabugu gorinimi olustururlar. Olgumuzda alveol duvarlar kalinlagmis, damar kesitleri



BIR PULMONER ALVEOLER MIKROLITIAZIS OLGUSU (*) 47

Resim 2: Dekalsifiye preparatta, alveolleri dolduran mikrolitler ve okla isaretli
yabanct cisim dev hiicreleri (H.E.x100)

hiyalinize, interstisyel doku azalmis ve mikrolitlerin cevrelerinde yabanci cisim dev hii-
creleri tipinde hicreler bulunmasina kargin, genellike yayinlarda bu tur bulgulardan bah-
sedilmemektedir. Taslarla alveoler yapilar arasinda baglanti yoktur (12). Taslarnn icerigi
Ca,PO; yapisindadir. Az miktar kalsyum karbonat ve cok az miktarda da silika, magne-
zyum ve demir gorilebilir (10). Demir boyasi ile de pozitif sonug alinabilir.

Pulmoner alveoler mikrolitiazisin nedeni bilinmemektedir. Erkek veya kadin predomi-
nanthdi ileri siiren arastiricilar bulunmasina ragmen (5,11), her iki cinste asag! yukar esit
oranda gorilir (10,12). Ailevi insidans,.bizim olgumuzda da oldugu gibi daima kardesler
arasindadir (10,12,13). Hastaligin, Japonya'da 4-9 yas arasinda pik yaptij| kaydedilmek-
tedir (2).

Pulmoner alveoler mikrolitiazisin patogenezinde gesitli faktorler Gizerinde durulmakta-
dir. Bu faktorlere gore mikrolitler; a) alveoler eksiidat Urlnlerinin birikimi ile kalsyum ¢o-
keltilerinden, b) alveoler diizeyde nonspesifik yaralanmalarda reabsorbsiyon yerinde ek-
slidasyon ve kalsifikasyonun hiperimmiin reaksiyonu sonucu, c) eksiidatif bir cevap so-
nucu, d) Alveoler yapida enzimatik defekt sonucu pH degisiklikleri nedeni ile alkali ortam-
da kalsyum fosfat erirliginin azalmasindan, e) tip 2 pnémonositlerde genetik bir bozukluk
sonucu surfaktan salgi mekanizmasinin yetersizliginden meydana gelmektedir
(2,5,6,7,9,10,16). Bltin bunlar etiyoloji ve patogenezi agiklamaya yeterli degildir. Kuv-
vetli ailevi yatkinlik ve metabolik defekt gosteren prematiire ikizlerde gérilmesi, sadece
alveoler dizeyde anlatimi kolaylastirmaktadir (2).

Karakteristik olarak yavas gelisen bu hastalik, cok ilerleyinceye kadar semptomsuz-
dur. Bazen tekrarlayan solunum yollar enfeksiyonu éykisi vardir. Bircok hastada 15-20
yil kardio-pulmoner semptom gériilmez. 30 yil kadar takip edilmis, fazla bir bozukluk go-
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Resim 3: Konsantrik lamelliz tabakalag- Resim 4: Mikrolitte ince elastik lifler
malar gisteren bir mikrolit (PAS x 200) (Verhoeff un Elastik Boyast x 200)

stermeyen hastalar da vardir. Semptomlar gelistigi zaman cogunlukla, nonprodiktif 6k-
slrlk en belirgin yakinmadir (10,12). Buna dispne ile hemoptizi de eklenir. Ekzersiz sira-
sinda da nonprodiiktif 6ksiriik ve dispne mevcuttur (9). Yillar gectikce, solunum yetmez-
ligi, kor pulmonale ve 6lim birbirini izler (9,12). Kor pulmonaleye bagl olarak da parma-
klarda gomaklagsma olur (5). Brown ve arkadaslar yaptiklari hemodinamik calisma ile ha-
staligin erken donemlerinde eforla hipokseminin arttigini saptamislar ve vital kapasiteleri
normalin % 80'inden daha disik olan olgularin orta ve agir eforlardan kaginmalar gerekti-
gini ortaya koymuslardir (1). ;

Hastaligin erken dénemlerinde akciger fonksiyon testleri normaldir. lleride solunum
fonksiyonlari bozuldugunda, éncelikle restriktif tip solunum yetmezligi major bulgu haline
gelir (5,7,8). Total akcijer kapasitesinde ve vital kapasitede azalma, normal rezidiel vo-
lum / total akciger kapasitesi orani ve CO igin akcigerin diffizyon kapasitesinde azalma,
gec ventilasyon-perfiizyon bozuklugu anomalisi, ekzersizde arteryel hipoksemi gibi bul-
gular ortaya ¢ikar (1,5,8,12,14,15). Pulmoner arter wedge basinci, pulmoner arter diya-
stolik basinci ve kardiyak atim, istirahatte normaldir (1). Hastalarin karaciger fonksiyon
dizeyleri normal degerlerdedir. Proteiniri yoktur. Serum demiri ve ter testi normaldir. Kan
gazlari degerleri, cogu olguda normale yakindir (1,5,7,10).

Tani koymada anahtar, lezyonlarin kalsifik yogunlugunun taninmasidir. Bunun icin gé-
gusin yiiksek penetrasyonlu veya Bucky grafileri ¢ekilmelidir. Bu tekniklerle, kaburgala-
rin kalsifik yogunlukla ayirimi yapilmis olur. Kesin tani; agik akciger, transtorakal, trans-
bronsial igne biyopsileri, radyoloji ile uyumlu oldugunda da balgam ve bronkoalveoler la-
vajin sitolojik tetkikleri ile konur (3,7,11,16).

Hastalik, gogus radyografilerinde milier gorlinim veren lezyonlarla sikhkla karisir. Mi-
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lier tiberkiiloz en gok konulan yanlis tanidir. Bunun yaninda mantar hastaliklari, uzun si-
reli ciddi mitral stenozu ile beraber seyreden hemosideroz ve pnémokonyoz da sayilabi-
lir.

Hastaligin kesin tedavisi yoktur. Bazi olgularda bronkoalveoler lavaj denenmisse de
sonug alinamamistir (3,7,9,10,11,12).
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