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OZET

Pulmoner alveoler mikrolitiazis akcigerlerde yaygin
intraalveoler kilgik tas yapilannin birikmesi ile karakterize ety-
olojisi bilinmeyen nadir bir hastaliktir. Literatiirde 55' Tiirkiye’-
den yayinlanmig 225 civarinda olgu vardir. Akciger grafilerinde
diffiiz retikiiler gériinimiin bulunmasi nedeniyle siklikla milier
tiiberkiilozla kangir. Uzun siirede ilerleme géstererek restriktif
tipte solunum fonksiyon testi bozukluguna yol agar. 21 yasin-
da kadin hastada tesadiifen saptanan pulmoner alveoler
mikrolitiazis olgusu hastalidin Glkemizdeki gergek sikliginin
belirlenmesine katkida bulunmak amaciyla yayinlanmaya deger
bulundu.

Anahtar kelimeler : Alveolar mikrolitiazis

GiRiS

Pulmoner alveoler mikrolitiazis (PAM), her iki akcigerde
yaygin olarak intralveoler kiigik tas yapilannin birikimi ile
karakterize etyolojisi bilinmeyen nadir bir hastaliktir. 1918 yilin-
da ilk defa Harbitz tarafindan tariiif edilmigtir (1-3). Literatiirde
55'i Tirkiye'den billdirilmis 225 civarinda yayinlanmig olgu
vardir (1-4). Yenidogan doneminden 80 yagina kadar gesitli
yaslarda olgular tanimlanmig olup 100 olgudan olusan bir
seride ortalama yas 35'tir (2). Tirk olgularin 11 i tiim olgulann
40 a yakini 18 yagin altindadir (3,6). Cinsiyet farklligi yok-
tur.Yabanc literatiirdeki olgulann yansinda Tiirk olgularindan
21 inde aile dykiisii vardir (2,3). Ailevi olgular kardeslerde ve
daha erken yaglarda goriilmektedir (4). Literatiirde semptomu
olmayan olgulann yani sira, 29 uncu haftada dogmus pre-
matiire ikiz bebeklerde dojumdan sonra ilk giinde saptanmig
pektus ekzkavatumu bulunan, persistan oksiiriikle gelen,
lenfositik interstisyel pnomoniyye eslik eden, semmpatik gan-
lionlarda ve testiste kalsifikasyonla birlekte olan, nefrolitiazis,
sut alkali sendomu , mitral darligi, romatizmal ates ile birlikte
goriilen, olgular tanimlanmigtir. Ayrica % 75'i organik madde,
% 15.4 i silikat, % 1.6 si silika, % 8 i, kalsiyum olan bir
maddeyi koklama aligkanli§i olanlarda da otopside tespit
edilmistir (1-10).

PAM, olgulanin % iiniin Glkemizden yaymlanmig oldugu
ilging histopatolojik dzellikleri olan bir hastaliktir. Bu ¢zellige
yonelik ilk tedavi diphosphonate kullanilarak, 3,5 yasinda bir
olguda Gogmen ve arkadaglan tarafindan gergeklegtirilmistir
(6).
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21 yasinda primer infertilite yakinmasi bulunan, ise bagvu-
ru sirasinda tarama amaciyla gekilen akciger grafisinde difiiz
retikiiler goriiniim tespit edilmesi izerine saptanabilen olgumuz
bu ilging ve etyolojisi bilinmeyen hastaligin ilkemizde gerek
sikh@inin belirlenmesine katkida bulunmak amaciyla yayinlan-
maya deger bulundu.

OLGU SUNUMU

Eskigehir dogumlu ve Eskigehehir'de yasayan , 21 yagin-
daki kadin hastada (0$-410779) ise bagvuru sirasinda gekilen
akciger grafisiyle milier tiiberkiiloz diigiiniildii ve antitiiberkiiloz
tedaviye baglandi. Tedavinin birinci haftasinda siddetli bag don-
mesi ve diplopisinin gelismesi iizerine hastahanemize sevk
edildi. Olgunun bir yildir zaman zaman siddetlenen persistan
Oksdriik, zayiflama, halsizlik yakinmasi vardi. Hastanin 1 ve 7
yaginda brokopndmoni gecirdigi bu sirada gekilen filminde
simdiki hastalidina benzer radyolojik gériiniimiin varliginin
kendilerine sdylenmedigi, tonsillekomi ameliyati oldugu, 2 yil
kadar sigara kullandi§i 6grenildi. Anne ve babas! arasinda 2.
Dereceden akrabalk bulunan, kardesler i saglikii olan has-
tamizda sistemik muayenede bag donmesi ve cift gérmeyi
aciklayacak Gzellik bulunamadi. Tam kan sayim, idrar analizi,
elektrolitier, kalsiyum fosfat , alkalen fosfataz, total protein,
immun globulinler normal sinirlarda  bulundu. Akciger
grafisinde diffiiz retikiiler goriiniim ve bileteral fissiirlerde belir-
ginlesme saptandi (resim 1) Toraksin tomografik incelemesi ve
akciger fonksiyon testlerinde saptanan hafif restriktif tipte
akciger hastalig nedeniyle olguda PAM diisiiniilerek tiiberkiiloz



tedavisi kesildi. Batin ultrasonografisinnde organlarda herhangi
bir anomaliye ratlanmadi. Tiiberkiiloz tedavisinin kesilmesinden
sonra bag donmesi azalmakla birlikte devam eden hastadan
kesin tani igin sag akciger alt lop lateral segmettten agik akciger
biopsisi yapildi. Materyalin histolojik incelenmesinde brongi-
ollerde, alveol bosluklarimin gogunlugunda ve interstisyumda
yer almig irili ufakh kalkosferitler izlendi. Kalkosferitler Von
Kossa, Prusya mavisi ile pozitif boyanma gdsterirken PAS ile
boyanmadi (resim 2). Interstisyumda yer yer orta derecede
lenfosit infiltrasyonu ile bazi alveol bosluklarinda histiyositler
izlendi. Bulgular PAM ile uyumluydu.

TARTISMA

PAM iilkemizde daha sik oldugu belilenmig ailevi gegisi
bilinen nadir bir hastaliktir, Hastalikla birlikte izlenen diger bul-
gular, cevresel nedenlerin de hastalikta katkisi oldugunu
dusindirmektedir (1-10). Olgumuzun ailesinde 2. Dereceden
akrabalik bagi mevcut olup kardesleri sagliki goriinimdedir.
Hastalik genellikle uzun siirede ilerleme gdsterir. Hastalarin
cogu tani aninda asemptomatik olup, akciger grafilerindeki
gorinimle tam alirlar. Literatirdeki olgularin yansindan
fazlasinin PAM tanisindan énce milier tiiberkiiloz tedavisi aldig
bildirilmistir (4,6,9) .

Akciger fonksiyon testlerinin sonuglan interstisyel fibrozisin
bulunup bulunmayigina bagh olarak degisir. Parakash ve ark,

Resim 1: Radyolojik gériniim.

bileteral akciger transplantasyonu uygulamiglardir. Hastanin
ameliyattan 18 ay sonra genel durumunun iyi oldugu
billdirilmigtir (12).

Ozetle burada baglangigta milier tilberkiiloz tanisi alan ve
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pulmoner fonksiyon testi yapildigi belilrtilen 35 yayinlanmig
olgudan yaklagik % 30 unda pulmoner fonksiyon testlerinde
anormallik oldugunu bildirmiglerdir. Bu anormallik olgularin
¢odunda hafif derecede ve restiriktif tiptedir, (2,10).

Kalkosferitlerin miktar, boyanma ozellikleri, boyutu ve
asikar inflamatuar cevap uyandirmamas! histolojik ayirici tani-
da 6nem tagir. Olgumuzda kalkosferitlerin kalsiyum ve hemo-
siderin icerigi Von Kossa ve Prusya mavisi boyalan ile gdster-
ilmistir. Ayinci tanida distiniilmesi gereken mavi cisimcikler ile
corpora amylecealar PAS pozitif boyanma ozelligindedir ve
cevrelerinde dev hiicre ve makrofajlardan olugan reaksiyon
olustururlar. Mavi cisimcikler inflamatuar progeslere eglik eder
ve balgam ve bronsial lavaj materyallerinde yaklagik % 10
oraninda bulunurlar. 40 um boyundadirlar, Corora amylecealar
ise 30-200 um boyunda olup iki otopsi serisinde rastlantisal
olarak % 0.6-3.8 oraninda gosterilmistir. PAM de izlenen
kalkosferitler ise yaygin ve lameller yapida olmalan ile bu
yapilalrdan aynliriar. Kakosferitler genellikle 50- 200 um boyut-
lanndadir. Bazen 3 mm bilyiiklikte de olabilirler (1).

Etyolojisi bilinmeyen ve etkin bir tedavisi olmayan PAM da
hastalarda cor pulmonaleye ilerleyis 25 yil gibi uzun siirelerde
olabilmektedir. Bu yiizden Gogmen ve ark nin Diphosphonate
tedavisinin yagam siresine etkisi uzun zamanda belirlenebile-
cektir (6). Geng yastaki olgumuzda bu tedavi 6nerilebilir.

Satmatis ve ark, 4 yaginda tani almig ailesel bir PAM
olgusuna 32 yaginda iken son safha akciger hastaligi nedeniyle

Resim 2 : Alveolier igerisinde yer alan kalkosferitler (H&E, x 80).

ilaglara bagh bag donmesi ve diplopi yakinmasi geligen 21
yasindaki PAM olgusu sunuldu. Bu olgu genel durumu bozuk
gorinmeyen milier tiberkiiloz olgularinda iilkemizde ayirici
tanida PAM in da diigunilmesi gerekliligini gostermektedir.

LEMBEE s e e b R e

Ankara Patoloji Bulteni; 1998; 15 (2), 31 - 33



KAYNAKLAR

1. Colby TV. Miscellaneous Conditions and Lung Diseases of
Unknown Origin I: Hasleton PS Ed Spencer, Pathology of
the Lung, McGraw Hill, New York, 1996;767-803.

2. Praksh UBS, Barham SS, Rosenow IIl EC, Brown ML, Payne
WS.Pulmonary Alveolar Microlithiasis. A review including
ultrastructural and pulmonary function studies. Mayo Clin
Pro 1983;58:290-300.

3. Ugan ES, Keyf Al, Aydilek R, Yalgin Z, Sebit S, Kdu M, Ok
U. Pulmonary alveolar microlithiasis: review of Turkish
reports. Thorax 1993;48:171-73.

4. Kaya A, Ozdemir O, Celik G, Gonillii U, Numanoglu N, Alper
D. Pulmonary alveolar microlitliasis in two siblings. Turk J
Med Sci 1997;27:481-3.

5. Hasan S, Cevat O, Sami C, Tahir Y, Mehmet G, Sadi SG et
al. Pulmonary alveolar microlithiasis with pectus excava-
tum. Case report. Indian J Med Sci 1994;48:199-200
(abstract).

6. Gocmen A, Toppare MF, Kiper N, Bilyiikpamukcu N. Treat-
ment of pulmonary mikrolithiasis with a diphosphonate-
preliminary results of a case. Respiration 1992;59:250-
52.

o L R T T e

Ankara Patoloji Bilteni; 1998; 15 (2), 31 - 33

7. Ratjen FA, Schoenfeld B, Wiesemann HG. Pulmonary alveo-
lar microlithiasis and lympocytic interstitial pneumonitis in
a ten-year old girl. Eur Resp J 1992;5:1283-1285.

8. Pant K, Shah A,. Mathur RA, Chhabra SK, Jain SK. Pul-
monar alveolar microlithiasis with pleural calcification and
nephrolithiasis. Chest 1990;98:245-46.

9. Tirktag I, Sarbas S, Balkanci F..Pulmonary alveolar
microlithiasis presenting with chronic cough Postgrad
Med J 1973,69:70-1.

10. Hatbay N, Icten S, Sadoglu T, Karagoz T, Giirkan S.
Advanced pulmonary alveolar microlithiasis. Turk J Med
Sci 1994;22:281-2.

11. Freibereg DB, Young IH, Laks L, Regnis JA, Lehrhaft B,
Sullivan CE. Improvement in gas exchange with nasal
continous positive airway pressure in pulmonary alveo-
lar microlithiasis. Am Rev Respir Dis 1992;145:1215-6.

12. Stamatis G, Zerkowski HR, Doetsch N, Greschucna D,
Konietzko N, Reidemeister JC. Sequential bilateral lung
transplantation for pulmonary alveolar microlithiasis. Ann
Thorac Surg 1993;56:972-5.

T R e e

33



