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Ozet

Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM), etyolojisi tam
olarak bilinmeyen ve akciger parankiminde, Ozellikle de
alveoller igerisinde yaygin mikroskobik kalsifikasyonlar ve
bunlara fibrotik cevapla karakterize bir hastaliktir. Bu makale-
de uzun siire akciger tiiberkiilozu tanisi ile tedavi edilmeye
caligilan bir olgu sunuldu ve konu ile ilgili literatiir gozden
gecirildi.
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Summary

Pulmonary alveolar microlithiasis (PAM) is a rare
disease of unknown etiology, characterized by the presence of
widespread microscopic calcifications in the lung parenchyma,
especially in the alveolar spaces and fibrotic response to this
calcifications. In this report, a case of pulmonary alveolar
microlithiasis who was misdiagnosed and treated for a long
time as pulmonary tuberculosis was presented and the related
literature was evaluated.
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Otozomal resesif gecis gosterdigi diisiiniilen
PAM, akcigerde yaygin mikroskopik kalsifikas-
yonlarla karakterize bir hastaliktir (5,8,10). Hasta-
lar klinik olarak genellikle asemptomatiktir (5).
Semptomatik olan hastalar ise, uzun siire tekrar-
layan akciger enfeksiyonu tanisi ile tetkik ve tedavi
edilirler. Akcigerdeki mikrokalsifikasyonlar esas
olarak kalsiyum ve fosfor tuzlarindan olusmasina
ragmen, bu hastalarin hemen hepsinde kalsiyum ve
fosfor metabolizmasi etkilenmemistir (6,7). PAM
tanisinda; akciger grafisi, yiksek rezoliisyonlu
bilgisayarli tomografi (HRCT) ve manyetik rezo-
nans gorintileme (MRI) bulgular1 patognomonik-
tir (4).

Bu sunuda, iki yildir ates, Oksiiriik ve nefes
darlig1 sikayetleri olan ve bagvurdugu hastanelerde,
akciger grafisindeki miliyer gorliniimii nedeniyle,
akciger tiiberkiillozu tamis1 konularak empirik
antitiiberkiiloz tedavisi verilen ve hastanemizde
PAM tanisi alan bir hasta sunularak, yeni bilgiler
1s1¢inda PAM ve tedavisi tartisildi.

148

Olgu Sunumu

Tekrarlayan akciger enfeksiyonunun
etyolojisinin arastirilmasi i¢in hastanemize sevk
edilen 7 yasindaki kiz hastanin 6ykiisiinde, 1 aylik-
tan itibaren sik nefes alip verme, kusma, kilo ala-
mama sikayetlerinin basladig1 dgrenildi. Ik kez 1
yasinda iken, yasadiklar1 sehrin devlet hastane-
si’nde pndémoni tanisi ile tedavi edilen hasta, 2
yasinda bronkopndmoni tanisi ile bolge iiniversite-
sinin tip fakiiltesi hastanesine yatirilmis. Orada
yapilan tetkiklerinde, akciger grafisinde bal petegi
goriiniimi saptanmis (Sekil 1). PPD negatif ve ter
testi normal bulunmus. Aminotransferazlarin yiik-
sek bulunmasi nedeniyle yapilan serolojik incele-
mede, CMV serolojileri pozitif saptanmus.
Bronkopnomoni ile beraber degerlendirildiginde
olgu, CMV inkliizyon hastaligi olarak diisiiniilmiis.
Karaciger tutulumunu géstermek amaciyla yapilan
karaciger biyopsisinin normal bulunmasi ve CMV
inkliizyon cisimciginin saptanamamas1 {izerine,
daha ileri tetkik yapilamadan taburcu edilmis.
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Sekil 1. Olgunun Ac grafisi: Bilateral AC parankiminde yay-
gin mikronodiiler infiltrasyon.

Hastamizin, 5 yasinda iken aniden baslayan
ates, terleme, nefes almada zorlanma sikayetleri
olmus. Akciger grafisinde miliyer goriiniim olmasi
nedeniyle, bolge gogiis hastaliklar1 hastanesinde
miliyer tiiberkiiloz tanisi ile 3 ay yatirilarak izlen-
mis. Orada yapilan tetkiklerinde PPD negatif ve
sedimentasyonu normal olarak saptanmis. Akciger
bilgisayarli tomografisinde, her iki akcigerde, ba-
zalde kalsifiye mikronodiiller ve bilateral plevral
kalsifikasyon oldugu rapor edilmis. Bu bulgularin
tiiberkiiloz ile uyumlu oldugu diisiiniilerek, uygun
doz ve siirede antitiiberkiiloz tedavisi verilmis. 6
aylik antitiiberkiiloz tedavinin bitiminde akciger
grafisinde belirgin diizelme olmayan hasta tekrar
yatirilarak tetkik edilmis. Tekrarlayan akciger en-
feksiyonuna yonelik herhangi bir neden bulunama-
yan hasta, taburcu edilmis. Taburcu edilmesinden
hastanemize bagvurdugu ana kadar, yaklasik her
ay, Oksiiriikk, zaman zaman nefes darlig1 sikayetle-
rinin tekrar etmesi nedeniyle, tekrarlayan akciger
enfeksiyonu 6n tanisi ile hastanemize sevkedilmis.

Bagvuruda genel durumu orta, A: 37.5°C, SS:
38/dakika ve KTA:104/dakika idi. Sol akciger
alaninda tiiber sufl ve tiim akciger alaninda yaygin
kaba ralleri disinda, diger fizik muayene bulgular
normal olarak saptandi.

Olgunun prenatal, natal ve postnatal dykiisiin-
de 6zellik yoktu. Mental ve motor gelisim Oykiisii
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normal idi. Asilarnn tam ve yasma uygun olarak
yapilmis olan hastanin, anne-baba arasinda 1. dere-
ceden akrabaligi mevcuttu. 12 yasinda sag ve sag-
likli bir kardesi vardi ve ailede benzer hastalik
Oykiisii yoktu.

Olgunun laboratuvar incelemelerinde, hemo-
gramda; Hb:11.0g/dl, beyaz kiire say1s1:6800/mm?,
trombosit sayis1:441.000/mm?, periferik yaymada
%58 polimorfoniikleer hiicre, %34 lenfosit, %4
monosit %4 eozinofil saptandi. On-arka akciger
grafisinde mikronodiiler yaygin infiltrasyon tespit
edildi. Biyokimyasal inceleme ve idrar incelemesi
normal bulundu. Sedimentasyon:87mm/saat, CRP:
80 mg/dl, HCV ab: (-), CMV IgM: (-), aglik mide
suyunda aside rezistan basil 3 kez negatif, Bactec
ve PCR incelemesi negatif ve tiiberkiiloz yoniinden
aile taramas1 negatif bulundu. Tiim aile iiyeleri ve
1. dereceden akrabalarin akciger grafileri cekildi
ve radyolojik degerlendirmede PAM ile uyumlu
gdriiniim saptanmadi. intakt PTH: 18.6 pg/ml (14-
21) olarak saptandi.

Hastanin  akciger grafisindeki yaygin
mikronodiiler goriintli nedeniyle torakal, yiiksek
rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi (HRCT)
planland1 ve sulbaktam-ampisilin, 150 mg/kg, 3
dozda intravendéz olarak baslandi. Cekilen
HRCT’de; Her iki akcigerde, bazallerde daha
belirgin olan, yer yer Kkalsifiye, parankimal
mikronodiiler dansiteler, diyafragmatik, kostal
ve mediastinal plevra boyunca kalsifikasyonlar,
interlobiiler septalarda kalinlasma saptandi (Se-
kil 2). Pulmoner alveoler mikrolitiazis ile uyum-
lu bulunan bu bulgular nedeniyle hastaya
bronkoskopi yapildi. Bronkoalveoler lavajda,
lavaj sivist bulanik renkte ve igerisinde yaygin,
kiigiik kalsifiye partikiiller saptandi. Bu sonug-
larla hasta, PAM kabul edildi. Antibiyotik teda-
visi ile akciger enfeksiyonu semptomlar1 diizelen
hastaya, disodyum etidronat baglandi.

Yaklasik bir yildir hastanemizde takip ve te-
davi edilen hastanin halen bir sikayeti yoktur.

Tartisma
PAM, etyolojisi tam olarak bilinmeyen ve ak-
ciger parankiminde, 6zellikle de alveoller icerisin-
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Sekil 2. Olgunun yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarli tomografi-
si: Her iki AC parankiminde, yer yer kalsifiye mikronodiiler
dansiteler, diyafragmatik, kostal ve mediastinal plevra boyun-
ca kalsifikasyonlar, interlobiiler septalarda kalinlasma.

de yaygin mikroskopik kalsifikasyonlar ve bunlara
fibrotik cevapla karakterize bir hastaliktir (5,8,10).
Hastaligin  kesin patogenezi bilinmemektedir.
Muhtemel etyolojik nedenler olarak; Karbonik
anhidraz enzimini etkileyen akcigerin kalitsal bir
metabolik bozuklugu, kalsiyum ve fosfor metabo-
lizmasi bozukluklari, immiin sistem bozukluklari,
surfaktan metabolizmas1 bozukluklar1 ve akcigerin
anatomik ve fizyolojik bozukluklar1 diigiiniilmek-
tedir (5).

Bireylerinin bir kismmnin etkilendigi PAM’li
ailelerin tanimlanmasi (5,8,10) ve su ana kadar
tamimlanan yaklasik 225 hastanin 52’sinin Tiirk
olmasi1 (10), hastaligin daha ¢ok otozomal resesif
gecen, kalitsal bir hastalik oldugu ve belirli irklar-
da daha sik goriilebilecegini diisiindiirmektedir.
PAM’de belirgin bir cinsiyet farki yoktur ve he-
men tiim yaglarda goriilmektedir (8,10).

Klinik olarak, etkilenen hastalarin birgogu
asemptomatiktir. Hastalarin bir kismi ise; solunum
sikintisi, kronik Oksiiriik, spontan pndmotoraks,
halsizlik, egzersiz toleransinda azalma, c¢omak
parmak, siyanoz ve hepatomegali sikayetleri ile
bagvururlar (5,6,9,10).

Semptomatik hastalarda solunum fonksiyon
testleri bozulmustur (2). Semptomlarin siddeti ile,
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radyoloji, biyopsi ve otopsi ile belirlenen hastaligin
derecesi arasinda, genellikle korelasyon yoktur (5).

Hastalarin bircogu asemptomatik oldugu i¢in
tani, genellikle bagka bir nedenle istenen veya hafif
solunum yolu enfeksiyonu bulgulart olan hastalar-
dan ¢ekilen akciger grafilerinde, yaygin
mikrokalsifikasyonlarin goriilmesi sonucu konur

(3).

Hastalarm biiyiik kismu, eriskin yaslarda geli-
sen bir kardiyopulmoner yetmezlik veya
siiperimpoze olan bir enfeksiyon nedeniyle kaybe-
dilirler (8).

Akciger grafisi, HRCT ve MRI bulgulan
patognomoniktir (4). Bronkoalveoler lavaj taniy1
destekler. Transbronsiyal veya agik akciger biyop-
sisi tanmiy1 destekler (1,11). Biyopside, akciger
parankiminde, alveoler bosluklari dolduran yaygin
kalsifikasyonlar (250-750 mikrometre ¢apinda) ve
pulmoner interstisyumda fibrozis goriiliir (1,5).

Tam konan vakalarin diger aile iiyelerinden
de, erken tami icin, akciger grafisi istenmelidir
(5,10).

PAM’li hastalardan, bronkoalveoler lavaj veya
biyopsi ile alinan 6rneklerdeki mikrokalsifikasyon-
larin kimyasal analizlerinde, bu kalsifiye yapilarin
esas olarak kalsiyum ve fosfor (2:1) tuzlarindan
olustugu, eser oranda da demir ve magnezyum
icerdigi  goriilmiigtir  (6,7). Bu  yaygn
mikrokalsifikasyonlar, esas olarak kalsiyum ve
fosfor tuzlarindan olugmasina ragmen, bu hastala-
rin hemen hepsinde, kalsiyum ve fosfor metabo-
lizmasmin etkilenmedigi goriilir. Bu hastalarda
serum kalsiyum, fosfor degerleri, idrarla kalsiyum
atilimi, paratiroid hormon ve vitamin D diizeyleri
normaldir (6,7).

PAM’de halen spesifik bir tedavi yontemi bu-
lunmamasi ve hastalarin yasam siirelerinin iyi bir
takip ile uzatilabilmesi nedeniyle bu hastalar,
pnomoni gibi tedavi edilebilir komplikasyonlar
acisindan yakin izlem altinda bulundurulmalidirlar

).

PAM’li hastalarda uygulanan tedavi yontemle-
ri; Tekrarlayan bronkoalveoler lavajlar, belirgin
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hipoksi ve solunum sikintis1 olanlarda CPAP,
steroidler, sodyum versenat, selasyon yapici ajan-
lar ve disodyum etidronattir. Akciger transplantas-
yonundan fayda goren hastalar da bildirilmektedir
(2,3,9).

Tartismali sonuglar olmasina ragmen, en iyi
sonu¢ disodyum etidronat ile alinmigtir. Gogmen
ve arkadaslari tarafindan yapilan bir ¢alismada,
PAM’li bir hastaya 36 ay siireyle Disodyum
etidronat tedavisi uygulanmis ve basarili sonuglar
almmustir (3).

Disodyum etidronat, kalsiyum hidroksiapatit
mikrokristallerinin presipitasyonunu inhibe eder
3).

Disodyum etidronat 200 mg/gin (10-15
mg/kg), oral tek doz olarak verilir. Ik yil her ay
kan biyokimyasi, klinik ve radyolojik bulgular
kontrol edilir. Daha sonra 3’er aylik izlemlere ali-
nir (3).

PAM’li hastalarda ortaya ¢ikan pulmoner en-
feksiyonlar, hemen ve uygun sekilde tedavi edil-
meli, sigara dumani, egzos gazi ve endiistriyel
gazlardan uzak tutulmali, kizamik ve bogmaca
agilar1 uygun sekilde yapilmali ve yillik influenza
asis1 uygulanmalidir (5,11).

Bu sunumuzla, miliyer tiiberkiiloz ayiric1 tani-
sinda, nadir goriilen bir hastalik olmasima ragmen
PAM’in de diisiiniilmesi gerektigine dikkat c¢ek-
mek istedik.
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