OLGU SUNULARI

Kaynakci Siderozisi ve Pulmoner Alveoler Proteinozis

Pulmoner alveoler proteinozis (PAP), surfaktan
dolanimindaki bir bozukluk sonucunda alveollerin
aselliiler, amorf, lipoprotein yapisinda bir madde ile
dolumu ile karakterli ender bir hastaliktir. Tani igin
balgam, bronkoalveoler lavaj (BAL) veya akciger
biyopsi materyalinde periodic-acid schiff (PAS) ile
boyanan alveoler dolumun 1s1k mikroskobisinde gos-
terilmesi ya da elektron mikroskopide (EM) bu ma-
teryal icinde tipik lameller cisimlerin gosterilmesi
yeterlidir. Olgularin yandan ¢ogunda g¢esitli inorga-
nik partikiiller ve metal tozlari ile, baz1 organik parti-
kiiller ve solventlerle kargilagsma oykiisii, bazilarinda
ise hematolojik ve immiinolojik hastaliklarla birlikte-
lik bildirilmistir. (Tablo 12) (1,6,10).

Kaynake¢ilarda uzun siireli kaynak dumani eks-
pozisyonu sonucu demir oksit partikiillerinin alveo-
ler makrofajlar (AM) ve interstisiyumda birikmesi
ile gelisen siderozis iyi bilinmekle birlikte, PAP'den
ender olarak s6z edilmistir.

Kaynake¢1 siderozisinde interstisiyel fibrozis yok-
tur ya da ¢ok azdir. Klinik ve fonsiyonel bozulma da
bununla uyumlu olarak hafiftir. Radyolojik gorii-
niim, yogun olmayan kiiciik yuvarlak opasiteler
seklindedir. PAP'de ise akciger grafisi bulgular1 sik-
likla bilateral, hava bronkogram: igeren alveoler in-
filtratlardan olusur. Klinik ve fonksiyonel bozulma,
akciger grafisi bulgularindan daha hafiftir. Klinik
tablo farkli goériiniimlerde olabilir;

1. Anonnal akciger grafisi ile birlikte asempto-
matik hastalar,

2. Siklikla firsatgr enfeksiyonlara sekonder ola-
rak oksiiriik, ates, gogiiste sikint1 hissi ile ani baglan-
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3. Intraalveoler madde birikimine paralel ola-
rak Oksiiriik ve dispne semptomlarinin giderek art-
masi. Cogu olgu bu klinik goriiniime uyar. Daha az
siklikla halsizlik, kilo kaybi, g&giis agrisi, hemoptizi,
ates bulunur.

PAP'de spotitan remisyon goriilebilir ya da ara-
ya giren firsat¢i enfeksiyonlarla solunum yetmezligi
ve O6lim olabilir (Tablo 3). Firsat¢i enfeksiyonlarin
sik gelisiminde AM'larin fonksiyon defektleri, alveo-
ler materyalin mikroorganizmalar igin uygun besi
ortami olustunnasi, IgA eksikligi suglanmaktadir.

Total akciger lavaji klinik, fonksiyonel ve radyo-
lojik iyilesme saglar.Aerosol karboksimetil sistein ve
tripsinin de sinirli basarisindan s6z edilmektedir.

Inceledigimiz olguda kaynak dumani ekspozi-
syonuna bagli olarak PAP ve siderozisle birlikte mini-
mal interstisiyel fibrozis belirlendi.

OLGU

E.S. 45 y, erkek hasta (prot.no:48786/1991), 6k-
siirik, balgam, go6giiste sikinti hissi, efor dispnesi,
ates yakinmalar1 ile yatirildi. Bir yildir sabah 6ksii-
riigii ve balgam, bir aydir diger yakinmalar1 var. Pno-
moni tanistyla aldig: ikili antibiyotik tedavisine yanit
vermemis. 25 yildir giinde 1 paket sigara igiyor.

25 yildir ark ve gaz kaynakegiligi yapiyor. Daha
¢ok demir, paslanmaz ¢elik, bakir iizerinde ark kay-
nag1 ile ugrasiyor.

Oz ve soy gegmisinde 6zellik yok.

Fizik muayene bulgular1 dogal.

Laboratuvar bulgulari: Rutin kan, idrar, kan bi-
yokimyasi, LDH, protein elektroforezi, immiinglo-
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Tablo 1. PAP'de inhaler etkenler

Silika

Talk

Cimento tozu
Aliiminyum tozu
Metal dumanlan
Odun tozlan
Tahil tozlan
Tanm ilaclan
Vernik, boya
Petrol iiriinleri
Floresan tiiplerin kinlmasi

L S B T T R

Tablo2. PAP'e eslik eden hematolojik-immunolo-
jik bozukluklar

Polistemia vera

Trombositeini

Idyopatik Trombositopenik purpura
Lokopeni, lenfopeni

Myelodisplazi

Myelofibrozis

Multipl myeloma

Kan diskrazileri
Hipogamaglobulinemi
Makroglobulinemi

Timik hipoplazi

Juvenil

Dermatoinyozit

Losemi

Lenfoma

AIDS

ilaclar (Kortikosteroid, kemoterapotik)

0% % % ok % X % % % k%

EGRE I

Tablo3. PAP'de goriilen firsat¢t enfeksiyonlar
Kriptokokozis
Kandidiyazis
Mukormukozis
Nokardiyozis
Aspergillozis
Histoplazmozis
Tiiberkiiloz
Atipik mikobakt.
Streptomiges
Pnomosistis
Herpes simpleks
Sitomegalovinis

L I R T I R

bulin incelemeleri normal, ppd 7 mm. Balgamda adi
kiiltirde tireme yok ve ARB ().

SFT: FVC %90, FEVI %70, MMF %44, PEF
%41, FEF50 %71, FEF25 %77. Arter kan gazla-
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Sekil 1. PA akciger grafisi

11:P02 %74, PC02 %32.5, Sa02 %95, pH 7.43, HC03-
21.4mEq/l1t.

PA akciger grafisi: Her iki orta ve Ozellikle alt
zonlarda hiluslarla katilimli, hava bronkogramlari
iceren pndmonik ve daginik graniiler golge koyuluk-
lar1 goriiliiyor (Sekil 1).

Toraks BT: Akciger parankim alanlarinda daha
¢okperihiler yerlesimde, lobya da segment seciciligi
olmayan ve alveoler tutulum diigiindiiren yaygin ha-
valilik azalma alanlar1 saptandi (Sekil 2a,b).

Galyum-67 akciger sintigrafisi: Normal.

Bronkofiberoskopi: Brong dallanmasi normal.
Mukoza soluk, mukopiiriillan sekresyonlu, minimal
kiigiik ¢ukurcuklar igeriyor. Alinan BAL'da %20
lenfositoz ve  AM'larin %40'inin demirle yiikli ol-
dugu gorildi.

Sol torakotomide alt lobda daha belirgin olmak
iizere yaygin subplevral sar1 renkli nodiiller izlendi.
Lingula superior ve alt lob posterior bazal segment-
lerden wedge rezeksiyon yapildi. Rezeksiyon mater-
yalinin 151k mikroskobisi inclemelerinde;H.E. boya-
mada alveollerde eozinofilik madde birikimi ve sep-
tum duvarinda kalinlagma, P.A.S. boyamada kuv-
vetle boyanan yogun alveoler dolum (Sekil 3), Prus-
sian mavisi boyamada demir yiiklii makrofaj toplulu-
klar1 izlendi. Dokunun EM incelemesinde ise alveol
boslugunu dolduran graniiler proteind materyal
i¢inde tipik lameller cisimcikler saptandi (Sekil 4,5).

Semptomatik tedavi ile taburcu edilen hasta
ayaktan takibe alindi.

TARTISMA

Olguyu belirgin radyolojik bulgularin varligina
karsin klinik ve fonksiyonel bozulmanin daha hafif
oldugu bir "siderolipoproteinozis" olarak adlandira-
biliriz. Histopatolojik bulgularimiz PAP ve sidero-
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Sekil 2b. Toraks BT, mediasten penceresi

Sekil 3. Alveolleri dolduran amorf, graniiler PAS () mater-
yal birikimi izZlenmekte. Normal akciger belirgin siirla ayrilmis
(PAS, 40x).

zisde beklenenlerle uyumludur (4). PAP'de intersti-
siyel inflamasyon ve kalinlasma enderdir. Intraal-
veoler materyal glukoproteinler ve lipidlerden
olusur. Protein/lipid orani normal surfaktana gore
daha yiiksektir.

Genetik olarak duyarli bir bireyde PAP gelisim
mekanizmas1 sOyle agiklanmaktadir: Herhangi bir
akciger hasari mukosiliyer temizlenme sisteminde
gecici bir azalma ve inflamatuvar eksuda olusturur.
Zararli ajanlar ve inflamatuvar eksuda kismen lenfa-
tikler, makrofajlar ve mukosiliyer sistem tarafindan
uzaklastirilir. Bu kisa ve yetersiz temizlenme done-

Sckil 4.  Acik akciger biyopsisi alveolokapiller bariyer ve alveol
boslugu goriilmekte (1) tip 2 pnomosit (2) kapiller endoteli (3)
alveol boslugunda extraselliiler graniiler materyal ve (0k) lamel-
ler cisimler goriilmekte Elektronmikrograf EMx2.600

niinde eksudayla birlikte surfaktan birikir. Normalde
Clara hiicreleri tarafindan {iretilip salgilanan ve sur-
faktan lipidleriyle etkileserek Tip-II hiicrelerle al-
veol arasinda surfaktan dolaniminda 6nemli rol oy-
nadiklar1 bilinen apoproteinler ise hidrofobik yapila-
rindan dolay1 kiimelenirler ve temizlenemezler. Boy-
lece surfaktan, surfaktan apoproteinleri ve surfak-
tanla ilgili diger proteinlerin asir1 birikimine neden
olan bir kisir dongii olusur. Bazan Tip-II hiicrelerin
fokal ve sekonder hipertrofi ve hiperplazisi ile bu
durumun agirlastigi goriiliir (4). Biriken surfaktan
makrofaj fonksiyonlarin1 ve/veya vaskiiler kompart-
mandan alveollere makrofaj gecisini inhibe eder.
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Sekil 5.
debrisi (GM) graniiler materyal ve (0k) diizensiz lameller cisim-
ler goriilmekle Elektron mikrograf EMx8.300.

Acik akciger biyopsisi alveol boslugu icerisinde hiicre

Sitotoksik ve fibrojenik tozlarla gelisen akciger
hasarinda PAP ile interstisiyel fibrozis arasinda ters
bir iligki vardir. Olasilikla alveoler dolum zararli aja-
nin interstisiyuma gecisini biiyiilk oranda engelle-
mektedir. Ornegin iyi parcalanmis alfa kuvarsin solu-
nabilir yliksek konsantrasyonlarina yogun ekspozi-
syonla gelisen akut siliko-lipoproteinozisde intersti-
siyel fibrozis ¢ok az gelismesine karsin alveoller PAS
(+) materyalle dolmaktadir (10). Olgumuzda da fib-
rozisin ¢ok az olmasi bu gorilisii desteklemektedir.

Kaynakeilik islemi birbirinden farkli teknikler,
elektrotlar ve gazlar kullanilarak degisik metaller
iizerinde yapiliyor olmasi nedeniyle, olusturdugu ak-
ciger hasarindan sorumlu etken ya da etkenleri belir-
lemek oldukg¢a giigtiir. Kaynake¢iligin pulmoner za-
rarlarim1  kaynak dumaninda bulunan PARTIKUL-
LER (Fe, Cr, Ni, Mn, Zn, Cu, Cd, Pb, F, C, Si,
asbest..) ve GAZLAR (Co, C02, NO, NO2, 03, fos-

gen, fosfin) olusturur. Ark kaynak isleminde 30000
dereceye kadar yiikselebilen metal plazmasi 1s1s1,
UV ve IR radyasyon olusturur. Is1 ve UV etkisiyle
gazlar olusur. Partikiiller havada yanma sonucu met-
al oksitleri formundadir ve tamamina yakini ortala-
ma 0.5 mikron partikiil ¢apina sahiptir. Bu partikiil-
lerin mukosiliyer temizlenme sisteminin yetersiz ol-
dugu terminal bronsioller ve alveollerde depolanma
olasilig1 yiiksektir (5,7).

Interstisiyel fibrozis gelisen kaynakci akcigerle-
rinin silika igerigi kontrol grubuna gore yiliksek bu-
lunmamis ve fibrozis gelisiminde silika diginda bir
etken aranmistir. Ark kaynagi paslanmaz c¢elik
(MMA-SS) kaynak dumaninin digerlerinden daha
toksik oldugu gosterilmis ve bunda dumanin solubl
krom (Cr VI) ve NO 2 igerigi suc¢lanmistir (2). Sigir
AM'lar1 ve sigan periton makrofajlart lizerinde farkl
kaynak dumani ve metal tozlar1 ile yapilan gdzlem-
lerde de MMA-SS kaynak dumani daha toksik bu-
lunmustur. Bu calismalarda makrofajlarda yilizey ya-
p1 degisiklikleri, fagositik fonksiyonda azalma, fago-
site edilen mikroorganizmalar1 6ldiirme yeteneginde
azalma, makrofajlarin RN A az ve asit proteaz aktivi-
telerinde artma, surfaktan miktarinda artma goste-
rilmistir. Sican akcigerlerinde kaynak dumanlarinin
lipid peroksidasyonu aktive etme ve sitotoksik Ozel-
likleri ile solubl krom igerikleri arasinda iliski bulun-
mustur.

Olgumuzda da daha ¢ok demir, ¢elik ve paslan-
maz celik lizerinde ark kaynagi ile ¢alisma Oykiisii
vardi.

Sonug¢ olarak kaynak dumani akcigerlerde
olusturdugu bilinen ¢esitli akut ve kronik etkilerinin
yaninda PAP'e de neden olabilen bir toz ve gaz ka-
rigimidir.  Ozgiin etkenlerin belirlenmesi igin ileri
calis malara gereksinim vardir.
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