
ÖZET

Pulmoner alveolar mikrolitiyazis, alveollerde kalsiyum birikmesi
ile karekterize etyolojisi bilinmeyen nadir bir hastal›kt›r. Bu
yaz›da 40 yafl›nda pulmoner alveolar mikrolitiyazis tan›s› alan bir
olgu sunulmufltur. Nefes darl›¤› ve ayaklarda fliflme flikayeti ile
baflvuran hastan›n akci¤er grafisinde bilateral apeksten bazale
do¤ru giderek artan yo¤un ve homojen radyodens görünüm
saptand›. Toraks›n bilgisayarl› tomografik incelemesinde bilater-
al akci¤er parankim alanlar›, bazale do¤ru parankimi tümüyle
kapsayan yo¤un, diffüz ve homojen hiperdens görünümdeydi.
Ekokardiyografide sa¤ ventrikül dilatasyonu ve perikardiyal mayi
saptanan hastan›n sistolik pulmoner arter bas›nc› 68 mmHg idi.
Radyolojik bulgular ile pulmoner alveoler mikrolitiazis tan›s›
konulan ve solunum yetmezli¤i nedeniyle invaziv mekanik venti-
latör tedavisi uygulanan hasta müdahalelere ra¤men hospital-
izasyonun 29. saatinde kaybedildi. Tan› postmortem biyopsi ile
do¤ruland›. (Tur Toraks Der 2008;9:174-6)
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ABSTRACT

Pulmonary alveolar microlithiasis is a rare disease of unknown
etiology and is characterized by the deposition of calcium with-
in the alveolar airspaces. In this paper we present a 40 year old
case with pulmonary alveolar microlithiasis. The case was admit-
ted with dyspnea and swelling of his feet. On chest radiography
there were homogenous, hyperdense lesions in both hemitho-
rax. On computerized tomography, parenchyma of both lungs
were diffusely homogenous and hyperdense. There were right
atrial dilatation and pericardial fluid on echocardiography. The
pulmonary artery systolic pressure was 68 mmHg. The case was
diagnosed as pulmonary alveolar microlithiasis. There was no
response to invasive mechanical ventilation. The patient died at
the 29th hour of hospitalization. The diagnosis was confirmed
by postmortem biopsy. (Tur Toraks Der 2008;9:174-6)
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G‹R‹fi
Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM) her iki akci-

¤erde intraalveoler kalsiyum ve fosfat birikmesi ile karak-
terize etyolojisi bilinmeyen nadir bir hastal›kt›r. Bugüne
kadar dünya genelinde 269’u sporadik ve 155’i familyal
olmak üzere toplam 424 vaka bildirilmifltir [1,2]. Dünya-
da en çok vaka 69 olgu ile Türkiye’den bildirilmifltir. Tür-
kiye’yi s›ras›yla ‹talya ve ABD izlemektedir [1-5]. Literatür-
de Türkiye’den bildirilen olgularda erkek, ‹talya’daki olgu-
larda kad›n cinsiyeti a¤›rl›¤› saptanm›fl olsa da hastal›k
için dünya genelinde seksüel bir bask›nl›k gösterilememifl-
tir [1,2,6,7]. Benzer biçimde hastal›¤›n belirli bir yafl da¤›-
l›m› olmamas›na karfl›l›k olgular›n s›kl›kla dördüncü deka-
da kadar asemptomatik seyretti¤i bilinmektedir [1,3,4].
Bugüne kadar hastal›¤›n sa¤alt›m›nda kortikosteroid veya
flelasyon yap›c› ajanlar ile tedavi amaçl› bronkoalveolar la-
vaj uygulanm›flsa da mevcut sa¤alt›m seçenekleri ile an-
laml› bir yarar gösterilememifltir. Hastal›¤›n prognozu ter-

minal döneminde geliflen korpulmonale ile yak›n iliflkilidir
[1-3]. Bu yaz›da uzun y›llar kronik obstrüktif akci¤er has-
tal›¤› tan›s› ile izlenen bir pulmoner alveoler mikrolitiyazis
vakas› sunularak hastal›¤a dikkat çekmek amaçlanm›flt›r. 

OLGU
K›rk yafl›nda erkek hasta on y›ld›r giderek artan oran-

da nefes darl›¤› ve son alt› ayd›r devam eden ayaklarda
fliflme flikayetleri ile baflvurdu. Herhangi bir meslek ve ai-
le özelli¤i tan›mlamayan hastan›n üç paket-y›l sigara al›fl-
kanl›¤› oldu¤u ve on y›ld›r kronik obstrüktif akci¤er has-
tal›¤› tan›s› ile bronkodilatör tedavi ald›¤› ö¤renildi. Olgu-
nun vital bulgular› A: 36.6°C, N: 106/dk, SS: 38/dk, TA:
140/80 mmHg, SaO2: %70 idi. Fizik bak›da ortopne, sa¤
akci¤erde krepitan raller, sol bazalde bronflial solunum,
pretibial ödem, siyanoz ve parmaklarda çomaklaflma sap-
tanan olgunun akci¤er grafisinde bilateral apeksden ba-
zale do¤ru giderek artan üst zonlarda mikronodüler ve
milier tarzda izlenen yo¤un ve homojen radyodens görü-
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nüm izlendi (fiekil 1). Toraks bilgisayarl› tomografi (BT) in-
celemesinde bilateral akci¤er parankim alanlar›nda, özel-
likle üst zonlarda, periferal a¤›rl›kl› ve bazale do¤ru pa-
rankimi tümüyle kapsayan yer yer hava bronkogramlar›-
n›n efllik etti¤i yo¤un, diffüz ve homojen hiperdens görü-
nüm mevcuttu (fiekil 2). Yap›lan laboratuvar çal›flmas›nda
beyaz küre 16.200/mm3, hemoglobin 17.2 g/dL ve erit-
rosit sedimentasyon h›z› 40 mm/h idi. Oksijen tedavisi uy-
gulanmadan al›nan arter kan gaz› örne¤inde PaO2 42
mmHg ve PaCO2 24 mmHg idi. Biyokimyasal incelemeler-
de patoloji tespit edilmeyen hastan›n ekokardiyografik
de¤erlendirmesinde sa¤ ventrikül dilatasyonu, perikardi-
yal mayi ve pulmoner hipertansiyon (pulmoner arter ba-
s›nc›=68 mmHg) saptand›. Mevcut klinik ve radyolojik
bulgular ile pulmoner alveoler mikrolitiyazis tan›s› konu-
lan hastaya uygulanan noninvazif ve invazif mekanik ven-
tilasyon tedavisinden yan›t al›namad› ve hasta hospitali-
zasyonun 29. saatinde kaybedildi. Postmortem biyopsi in-
celemesinde alveol boflluklar›nda çok say›da bazofilik mik-
rotafllar, alveol duvarlar›nda hafif derecede fibrotik de¤i-
fliklikler ve inflamasyon saptand› (fiekil 3).

TARTIfiMA
Bu makalede terminal döneme kadar tan› alamam›fl

bir PAM olgusu sunulmufltur.

PAM, her iki akci¤erde yayg›n intraalveoler sferik kal-
siyum ve fosfat birikmesi ile karakterize etyoloji ve pato-
genezi bilinmeyen nadir bir hastal›kt›r [1-3]. Dünyada bil-
dirilen tüm olgular dikkate al›nd›¤›nda belirli bir yafl aral›-
¤› da¤›l›m› izlenmese de hastal›¤›n alveoler gaz al›flverifli-
ni etkileyebilecek düzeye gelinceye kadar asemptomatik
seyretmesi nedeniyle hastalar›n tan›s› s›kl›kla ancak erifl-
kin yaflta konulabilmektedir [1, 2, 4-7]. Bizim olgumuzda
benzeri biçimde hastal›¤›n terminal aflamas›na ulaflt›¤›n-
da ancak tan› alabildi. ‹lginçtir ki risk faktörleri ve klinik
öyküsü uyumlu olmasa da hastam›z son on y›ld›r kronik
obstrüktif akci¤er hastal›¤› tan›s› ile izlenmiflti. 

PAM’l› olgularda en çok saptanan yak›nma eforla or-
taya ç›kan dispnedir. Hastalar s›kl›kla dispne, kuru öksü-
rük, hemoptizi ve ileri dönemde korpulmonale semptom-
lar› ile sa¤l›k kurumlar›na baflvurmaktad›rlar [2, 4]. Olgu-
muz da benzer biçimde son on y›ld›r progresif olarak ar-
tan nefes darl›¤› ve son alt› ayd›r ayaklar›nda fliflme yak›n-
mas› ile taraf›m›za baflvurmufltu. 

Hastal›¤›n karakteristik özelli¤inin yans›mas› olarak
olgular›n akci¤er grafilerinde daha çok alt zonlar ve para-
kardiyak alanlarda “kum f›rt›nas›” görünümü izlenir 
[1, 2]. Bir k›s›m hastada t›pk› olgumuzdaki gibi mikrono-
düllerin yo¤unlu¤u nedeniyle akci¤er grafisinde alt zon-
larda kalp s›n›rlar›, diyafragma ve kardiyo ve kosto-diyaf-
ragmatik sinüsleri silen konsolidasyon saptanabilir [2].
Yüksek çözünürlüklü bilgisayarl› tomografi (YÇBT), hasta-
l›¤›n yayg›nl›¤›n›, fliddetini belirlemede ve klinik izlemde
akci¤er grafisine k›yasla daha duyarl›d›r [1-2]. Ayr›ca
YÇBT incelemesinde mikronodüllere ek olarak buzlu cam
manzaras›, parankimal bant, paraseptal ve sentrilobüler
amfizem, interlobüler-peribronkovasküler-subplevral ka-
l›nlaflmalar izlenebilir [2]. Hastam›z›n akci¤er grafisinde li-
teratürle uyumlu biçimde bazallerde a¤›rl›kl› olmak üzere
yayg›n mikronodüler patern ve toraks BT incelemesinde
hava bronkogram› ile homojen hiperdens akci¤er paran-
kim görünümleri saptanm›flt›r. 

Hastal›¤›n histopatolojik tan›s› transbronflial biyopsi,
bronkoalveolar lavaj, aç›k akci¤er biyopsisi veya otopsi ile
konulabilir. Makroskopik olarak akci¤er kalsifik mikrono-
düller nedeniyle oldukça sert ve a¤›rd›r [1, 2]. Histopato-
lojik olarak, alveollerin içerisinde 250-750μm çap›nda yu-
varlak kalsifik oluflumlar (mikrotafl) gözlenir. Mikrotaflla-
r›n kesilmifl so¤ana benzeyen lameller konsantrik bir yap›-
lar› vard›r [2]. Solunum yetmezli¤i nedeniyle olgumuza
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bronkoskopi ifllemi yap›lamam›flt›r. Ancak histopatolojik
tan› postmortem transtorasik akci¤er biyopsi ile do¤ru-
lanm›flt›r. Olgumuzun postmortem biyopsi örneklerinde
alveol içerisini dolduran kalsifikasyon odaklar›, alveoller
içinde çok say›da bazofilik mikrotafllar ve alveoler duvar-
da hafif derecede fibrotik de¤ifliklikler tespit edilerek kli-
nik tan›m›z histopatolojik olarak do¤rulanm›flt›r.

Spesifik bir tedavisi olmayan hastal›k için bugüne ka-
dar baflta kortikosteroidler ve flelasyon yap›c› ajanlar ol-
mak üzere pek çok tedavi seçene¤i denenmifltir. Bu kap-
samda kimi olgulara tedavi amaçl› bronkoalveolar lavaj
uygulanm›flt›r. Ancak tüm bu yöntemlerden belirgin bir
fayda al›namam›flt›r [1, 8]. Kortikosteroid tedavilerinin ki-
mi olgularda gösterdi¤i yarar, PAM’a efllik eden interstis-
yel akci¤er hastal›¤›n›n steroide verdi¤i yan›ta ba¤lan-
maktad›r [2]. Öte yandan disodyum etidronat hastal›¤›n
erken döneminde tan› alan olgularda kullan›labilir. Litera-
türde PAM tan›s› alan pediatrik hastalarda disodyum etid-
ronat kullan›m› ile radyolojik gerileme saptanan olgular
bildirilmifltir [3, 9-10]. Akci¤er transplantasyonu ise son
dönem olgular için alternatif bir tedavi seçene¤idir [2].
Oksijen tedavisine refrakter derin hipoksemik bir tablo ile
klini¤e kabul edilen hastam›za öncelikle noninvaziv meka-
nik ventilasyon tedavisi uygulanm›fl, pefli s›ra solunum
yetmezli¤inin derinleflmesi nedeniyle invaziv mekanik
ventilasyon tedavisine geçilmiflse de olgumuz hospitali-
zasyonun 29. saatinde kaybedilmifltir.

Sonuç olarak PAM Türkiye’de dünyaya oranla daha
s›k görülmesi nedeniyle, uygun radyolojik paternle baflvu-
ran hastalarda tan›sal gecikme yaflanmamas› için ay›r›c›
tan›da mutlak düflünülmesi gereklidir. 
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