
Turkiye Klinikleri J Pediatr 2010;19(3)244

ulmoner alveolar proteinozis (PAP) alveollerde surfaktan benzeri li-
poproteinokaseoz materyal birikimi ile karakterize bir hastalıktır.1

Bu birikim periyodik asit schiff (PAS) boyama ile pozitif özellik gös-
termekte ve gaz değişiminde ilerleyici bir bozukluğa neden olmaktadır.2

PAP ilk olarak 1958’de Rosen ve ark. tarafından erişkin hastalarda tanım-
lanmıştır.3 Sıklığı tam olarak bilinmemekle birlikte çocuklarda nadir rast-
lanan bir hastalıktır. Konjenital, sekonder, idiopatik veya akkiz olmak üzere
üç farklı sınıflamada değerlendirilir. Tanıda son yıllarda bronkoalveolar la-
vaj sıvısında PAS pozitif materyal saptanması yeterli görülmekle birlikte al-
tın standart akciğer biyopsisidir. Tedavide bronkoalveolar lavaj ile bronş
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yı ka ma sı ve gra nü lo sit mak ro faj ko lo ni sti mu lan
fak tör kul la nı mı öne ril mek te dir.4

Bu ya zı da 9 ya şın da so lu num sı kın tı sı ya kın -
ma sıy la ge ti ri len, ak ci ğer bi yop si son ra sı ta nı alan
kız ol gu su nu la rak li te ra tür göz den ge çi ril miş tir.

OL GU SU NU MU

Do kuz ya şın da kız has ta, ateş, ök sü rük, bal gam çı-
kar ma, ki lo kay bı ya kın ma sıy la ge ti ril di. Öy kü sün -
den 15 gün ön ce 38-39°C ara sın da sey re den ate şi nin
baş la dı ğı, 1 haf ta son ra ök sü rük ve bal gam çı kar ma -
sı nın ol du ğu, git tik le ri has ta ne de pnö mo ni ta nı sıy -
la ya tı rı la rak sef ti ri ak son ve kla rit ro mi sin te da vi si
baş lan dı ğı, ate şi düş me di ği için has ta ne mi ze sevk
edil di ği, son bir ay da al tı ki log ram kay bet ti ği öğ re -
nil di. Öz geç mi şin de iki yıl dır ar tral ji ve ar trit ne de-
niy le ro ma to lo ji po lik li ni ğin de iz len di ği, en son 6 ay
ön ce ayak bi le ğin de ar trit sap tan dı ğı o dö nem de
ateş, iş tah sız lık, ki lo kay bı, so lu num sı kın tı sı gi bi ya-
kın ma la rı nın bu lun ma dı ğı, ya pı lan tet kik le rin de;
ANA: ne ga tif An tiDs DNA: ne ga tif, se di man tas yon:
25 mm/sa, ASO: 375 Ü, RF:168 IU/ml, Mi kop laz ma
pnö mo ni IgM: po zi tif, IgG ne ga tif, EBV IgG: po zi tif,
ak ci ğer gra fi si: nor mal ol du ğu, has ta da en fek si yo na
bağ lı ar trit dü şü nü le rek iz le me alın dı ğı, ya kın ma la -
rı nın 1 haf ta ka dar sü rüp geç ti ği, da ha son ra ben zer
ya kın ma la rı nın tek rar la ma dı ğı öğ re nil di. Soy geç-
mi şin de özel lik sap tan ma dı. 

Fi zik mu a ye ne sin de; Ağır lık: 24 kg (10-25 per-
san til) boy: 140 cm (90-97 per san til) ateş: 38 °C, na -
bız:160 atım/da ki ka, so lu num sa yı sı: 70/da ki ka, kan
ba sın cı: 100/70 mmHg, ok si jen sa tü ras yo nu: %52
tespit edildi. Ge nel du ru mu kö tü, ço mak par mak
mev cut, ta kip ne ik, in ter kos tal, sup ras ter nal çe kil -
me le ri, ak ci ğer os kül tas yo nun da bi la te ral yay gın
kre pi tan ral le ri sap tan dı. Ka ra ci ğer midk la vi ku lar
hat ta 2 cm pal pabl, di ğer sis tem bul gu la rı do ğal ola-
rak de ğer len di ril di.

La bo ra tuv ar tet kik le rin de: He mog lo bin: 11.5
g/dl, be yaz kü re: 8140/mm3, trom bo sit: 273 000/
mm3, se di man tas yon: 60 mm/sa at, CRP: 6.06 mg/dl;
kan bi yo kim ya sın da; kan şeke ri, üre, kre a ti nin,
AST, ALT nor mal sı nır lar içe ri sin de, LDH: 1561
IU/L, ppd:10 mm olarak bulundu.

Kan ga zı: pH 7.47, PCO2 :26 mmHg, PO2: 42
mmHg, HCO3: 21 idi. 

Ak ci ğer gra fi si: Her iki ak ci ğer de yay gın al ve -
o lar opa si te ler ile uyum lu gö rü nüm dikkati çeki-
yordu (Resim 1). 

To raks yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı to-
mografi (HRCT): Her iki ak ci ğer de yay gın buz lu
cam gö rü nü mü ve kon so li das yon la uyum lu alan lar
sap tan dı (Re sim 2).

KKllii  nniikk  İİzzlleemm:: Ak ci ğer en fek si yo nu ön ta nı sıy -
la ya tı rı lan has ta ya nons pe si fik an ti bi yo te ra pi baş-
lan dı, ok si jen ve ril di. Pul mo ner he mo si de ro zis ve
tü ber kü lo zu ekar te et mek ama cıy la aç lık mi de su -
yu üç kez alın dı, asi do re zis tan bak te ri ve he mo si -
de rin yük lü mak ro faj ba kıl dı. Pa to lo ji sap tan ma dı.
Bu ara da tek rar la nan he mog ra mın da düş me ol ma -

RESİM 1: Akciğer grafisi: Her iki akciğerde yaygın alveoler opasiteler.

RE SİM 2: To raks HRCT: ak ci ğer ler de bi la te ral yay gın buz lu cam ve kon so -
li das yon ile uyum lu dan si te ler.
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mak la bir lik te di rekt Co ombs po zi tif leş ti, re ti kü lo -
sit te ar tış sap tan ma dı. Da ha ön ce ki öy kü sü de göz
önü ne alın dı ğın da kol lajen do ku has ta lı ğı ve bu na
bağ lı ak ci ğer tu tu lu mu ola bi le ce ği tespit edildi. Ro-
ma to lo ji pa ne li ne ga tif ola rak sap tan dı. Ol gu nun
din le me bul gu la rı dü zel me si ne rağ men so lu num sı-
kın tı sı ve hi pok si si de vam et ti. İnters tis yel ak ci ğer
has ta lı ğı dü şü nü le rek vi de o asis te to ra kos ko pik cer-
ra hi (VATS) yön te miy le ak ci ğer bi yop si si alın dı.
Bi yop si de al ve ol ler içe ri sin de PAS po zi tif ma ter yal
sap tan dı (Re sim 3). Has ta ya al ve o lar pro te i no zis ta-
nı sı ko nul du. Cer ra hi son ra sı ge nel du ru mu dü zel -
me yen has ta da pnö mo to raks ge liş ti. To raks tü pü
ta kı la rak iz le nen has ta nın so lu num sı kın tı sı nın art-
ma sı üze ri ne en tü be edi le rek me ka nik ven ti la tör de
iz len di. İzlem de ge nel du ru mu dü zel me yen has ta
kay be dil di.

TAR TIŞ MA

So lu num sı kın tı sı, ök sü rük, ateş ya kın ma la rıy la ge-
ti ri len ve be lir gin disp ne si, hi pok si si, ço mak par-
ma ğı bu lu nan iz lem sı ra sın da ak ci ğer gra fi sin de
dü zel me ol ma yan, HRCT ile bi la te ral buz lu cam
gö rü nü mü sap ta nan ol gu muz da in ters tis yel ak ci ğer
has ta lı ğı dü şü nü le rek ak ci ğer bi yop si si ya pı lmış ve
PAP ta nı sı ko nul muş tur. Ta nı ko nul ma sı na rağ men
iz lem sı ra sın da pnö mo to raks ge li şen ve so lu num
yet mez li ği ne de niy le me ka nik ven ti la tö re bağ la nan
has ta mız PAP için te da vi baş la na ma dan kay be dil -
miş tir.

Pul mo ner al ve o lar pro te i no zis ilk ola rak 1958
yı lın da Ro sen ve ark. ta ra fın dan ta nım lan mış tır.
On la rın ça lış ma sın da ço ğun lu ğu eriş kin has ta la rın
oluş tur du ğu 27 ol gu de ğer len di ril miş olup en kü çük
ol gu iki ya şın da dır.3 1971 yı lın da Co lon ve ark. ta ra-
fın dan 23 pe di at rik  ol gu su nul muş tur.5 Bu ça lış ma -
da mor ta li te %100 ola rak sap tan mış tır. Da ha son ra
2004 yı lın da de Blic ta ra fın dan post na tal baş lan gıç -
lı 23 pe di at rik ol gu bil di ril miş tir. Bun la rın ça lış ma -
sın da mor ta li te ora nı da ha dü şük bu lun muş tur.4

Ço cuk luk yaş gru buy la il gi li ya pı lan ça lış ma lar de-
ğer len di ril di ğin de has ta lı ğın he te ro jen özel lik te ol-
du ğu sap tan mış tır. Ol gu lar kon je ni tal, se kon der ve
idi o pa tik ol mak üze re üç form da gö rül mek te dir.
Kon je ni tal form, ge nel lik le bebeklik dö ne min de gö-
rü lür ve sur fak tan üre ti min de ge ne tik de fekt le iliş-
ki dir.6,7 Se kon der form çe şit li has ta lık la ra eş lik eden
form dur. Li te ra tür de li si nü rik pro te in in to le ran sı,
pi mer ve se kon der im mun yet mez lik ler, kan has ta -
lık la rı, si de rob las tik ane mi, jü ve nil der ma tomi yo zit
gi bi ro ma to lo jik has ta lık lar ve en fek si yon lar da göz-
le nen ol gu lar bil di ril miş tir.8-11 İdi o pa tik ve ya edin-
sel form da ne den ke sin bi lin me mek le bir lik te
se kon der form dan fark lı ola rak gra nu lo sit mak ro faj
ko lo ni sti mu lan fak tö re kar şı IgG an ti ko ru nun var-
lı ğı ile iliş ki li ol du ğu gös te ril miş tir.12,13 Ol gu mu zun
rahatsızlığının kon je ni tal for ma gö re da ha geç yaş -
ta baş la ma sı, hız lı baş la yan ya kın ma la rı na rağ men
da ha ön ce sin de ar trit ben ze ri bul gu la rı nın ol ma sı,
di rekt Co omb s’un po zi tif leş me si ne de niy le da ha çok
se kon der form ol du ğu dü şü nül dü. An cak alt ta ya -
tan ne den sap ta na ma dı.

Pul mo ner al ve o lar pro te i no zis de kli nik bul gu -
lar de ğiş ken dir.12 Has ta lar ağır so lu num yet mez li ği
ile ge le bil dik le ri gi bi ya kın ma la rı da ol ma ya bi lir.
Bir ça lış ma da en sık gö rü len ya kın ma nın ök sü rük
ve ne fes dar lı ğı ol du ğu, ya kın ma la rın baş la ma sı ve
ta nı ara sın da ge çen sü re nin bir yıl ya da da ha uzun
ol du ğu sap tan mış tır.14 Bir baş ka ça lış ma da ise
semp tom la rın baş la ma sü re si ve ta nı ara sın da iki
yıl dan da ha faz la zaman geç ti ği gös te ril miş tir.15

Has ta mız so lu num sı kın tı sı, ök sü rük, ki lo kay bı ya-
kın ma la rıy la ge ti ril miş olup ya tı rıl dık tan 3 haf ta
son ra ta nı ko nul muş tur. Ta nı er ken ko nul ma sı na
rağ men has ta mız ağır so lu num yet mez li ği tab lo -
suy la kay be dil miş tir.RE SİM 3: PAS pozitif intraalveolar materyal arasında makrofajlar PASx400.
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Has ta lar da sap ta nan rad yo lo jik bul gu lar kli-
nik bul gu lar dan da ha be lir gin dir. Ak ci ğer gra fi -
sin de yay gın in ters tis yel gö rü nüm sık rast la nan
bul gu dur. Ay rı ca mi li er gö rü nüm, fib ro zis, ate lek-
ta zik alan lar da sap ta na bi lir. Ço cuk lar da dif füz, in-
ters ti si yel ve mi li er gö rü nüm da ha sık rast la nan
bir bul gu dur. Eriş kin ler de ise pul mo ner ödem 
ve ya kon so li das yo nu an dı ran gö rü nüm le re da ha
sık rast la nır. Yük sek çözünürlüklü to mog ra fi de
önem li bul gu lar sap ta nır. Bu ra da ki gö rü nüm buz -
lu cam dan kon so li das yo na ka dar fark lı lık lar gös te-
rir. En sık sap ta nan bul gu kal dı rım ta şı gö rü nü -
mü dür.16 Ol gu muz da ak ci ğer gra fi sin de ve to raks
HRCT’de dif füz bi la te ral yay gın bul gu lar sap tan -
mış tır.

Ta nı da al tın stan dart ak ci ğer bi yop si sin de li-
pop ro te i no ka se oz ma ter ya lin al ve ol ler içe ri sin de
bi ri ki mi nin gös te ril me si ol sa da gü nü müz de bron-
ko al ve o lar la vaj sı vı sın da PAS po zi tif ma ter yal sap-
tan ma sı ye ter li bu lun mak ta dır.4,17 Bi zim ol gu muz -
da ta nı da in ters tis yel ak ci ğer has ta lı ğı dü şü nü lmüş
olup VATS ile ak ci ğer bi yop si si alına rak ta nı ko-
nul muş tur.

İnf la ma tu ar ya nı tı de ğer len di ren test ler ta nı da
yar dım cı de ğil dir. Has ta la rın ço ğun da C re ak tif
pro te in de ar tış, ane mi, trom bo si toz sap ta na bi lir.

Se rum lak tat de hid ro ge naz dü ze yin de ar tış sık tır
an cak öz gün bir bul gu de ğil dir. Bi zim has ta mız da
da LDH dü ze yin de be lir gin yük sek lik tespit edil-
miştir. So lu num fonk si yon test le rin de azal mış vo -
lüm ve dü şük kar bon di ok sit di füz yo nu ile bir lik te
res trik tif bul gu lar dikkati çeker. Bu test ler te da vi -
nin et kin li ği ni iz le me de kul la nı la bi lir.4

Te da vi de bron ko al ve o lar la vaj, gra nu lo sit
mak ro faj ko lo ni sti mu lan fak tör kul la nıl mak ta dır.
BAL te da vi si ge nel anes te zi al tın da, ri jid bron kos -
ko bi ile se lek tif en tü bas yon ve me ka nik ven ti las -
yon yar dı mıy la her bir se ans ta tek ak ci ğer
yı ka na rak ya pıl mak ta dır. Bu du rum ba rot rav ma ya
ne den ola rak pnö mo to raks ve in fek si yon la ra ne den
ola bi lir.18 Li te ra tür de fi be rop tik bron kos ko bi ile to -
tal ak ci ğer la va jı ya pı lan bir ol gu su nul muş tur.19

İdi o pa tik form da GM-CSF sub ku tan ya da ne bu li -
ze ola rak ve ril me siy le ba şa rı lı so nuç lar bil di ril miş -
tir.20

So lu num sı kın tı sı ya kın ma sıy la ge ti ri len, 
ak ci ğer ve to raks HRCT bul gu la rı olan, iz lem 
sı ra sın da dü zel me yen has ta lar da ayı rı cı ta nı -
da PAP dü şü nü le rek ta nı nın in va ziv ol ma yan 
tet kik ler le ya pıl ma sı ve uy gun te da vi baş lan ma -
sı nın prog no zu olum lu et ki le ye ce ği ni dü şün mek -
te yiz.
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