
ÖZET

Pulmoner alveoler proteinozis (PAP) alveoller ile distal hava yol-
lar›nda fosfolipid ve proteinöz materyalin birikimiyle karakter-
izedir. Bu makalede femoral arterde trombüsün efllik etti¤i bir
PAP olgusu sunulmufltur. Nefes darl›¤› ve sol bacakta morarma
yak›nmas›yla baflvuran ve femoral arter trombüsü saptanarak
embolektomi yap›lan hastan›n akci¤er grafisinde üst zonda
kümeleflmeye e¤ilimli asiner nodüller ve orta-alt zonlarda homo-
jen dens konsolidasyon izlendi. Klinik-radyolojik incelemelerin
PAP’› desteklemesi üzerine genel anestezi alt›nda çift lümen
entübasyonla tan› amaçl› BAL uyguland›. BAL’›n diagnostik
olmas› üzerine bronkoskopiye terapötik BAL ile devam edildi.
Olgu tek tarafl› yüzde yüz oksijenle ventile edilmesine ra¤men
BAL’› tolere edemedi. Tek lümen entübasyona geçilerek fiberop-
tik bronkoskop ile segmenter BAL uyguland›. Ancak takipte
geliflen progresyon nedeniyle hasta solunum-böbrek
yetmezli¤inden kaybedildi. Tan› postmortem yap›lan akci¤er biy-
opsi ile de do¤ruland›. (Tur Toraks Der 2008;9:177-80)
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ABSTRACT
Pulmonary alveolary proteinosis (PAP) is characterized by the
accumulation of phospholipids and proteinaceous material in the
alveoli and distal airways. In this report, a case of PAP associated
with femoral artery thrombosis is presented. A thirty-eight year-
old female presented with dyspnea and ecchymoses on her left
leg. The patient had undergone arterial embolectomy because of
femoral artery thrombosis. She had coalescent acinar infiltrations,
reticular pattern and homogeneous dense consolidation on her
chest X-ray. Diagnostic BAL was performed under general anes-
thesia. Following the confirmation of diagnosis with BAL, bron-
choscopy was continued with the therapeutic BAL procedure.
Unilateral ventilation with 100% oxygen was applied but the
patient was not able to tolerate the procedure. Segmental BAL
with fiberoptic bronchoscope was performed. In spite of ventila-
tory support with invasive mechanical ventilation, the patient was
lost due to acute respiratory and renal insufficiency. The diagno-
sis of PAP was confirmed by the pathological analysis of post-
mortem lung biopsy. (Tur Toraks Der 2008;9:177-80)
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G‹R‹fi
Pulmoner alveolar proteinozis; inflamasyon ve fibrozi-

sin k›s›tl› oldu¤u, normal akci¤er mimarisinin korundu¤u
ve alveollerin lipitten zengin PAS pozitif materyalle dol-
mas›yla karakterize bir hastal›kt›r [1-4]. ‹lk kez 1958 y›l›n-
da tan›mlanm›fl ve bugüne kadar literatürlerde 500 civa-
r›nda olgu rapor edilmifltir [1]. Hastal›¤›n patogenezinde
sürfaktan› alveollerden temizleyen makrofaj fonksiyonla-
r›ndaki bozuklu¤un ve sürfaktan üretimi ile temizlenmesi
aras›nda geliflen dengesizli¤in rol oynad›¤› iddia edilmek-
tedir [2,3]. 

Bu makalede akut femoral arter trombüsünün efllik
etti¤i bir pulmoner alveolar proteinozis vakas› sunularak
hastal›¤a dikkat çekmek amaçlanm›flt›r. 

OLGU
Nefes darl›¤› ile sol bacakta morarma yak›nmas› ile

baflvuran ve akut femoral arter trombüsü saptanarak acil

embolektomi uygulanan 38 yafl›nda kad›n hastan›n ope-
rasyon öncesi dönemde çekilen akci¤er grafisinde alveo-
ler infiltrasyon saptand› (fiekil 1). Herhangi bir ilaç öykü-
sü tan›mlamayan hastan›n dört y›l önce bafllayan ve gide-
rek artan nefes darl›¤› yak›nmas› oldu¤u, perioperatif sü-
reçte yak›nmalar›nda bir de¤ifliklik bulunmad›¤›, postope-
ratif periyotta düflük molekül a¤›rl›kl› heparin kulland›¤›
ve son üç y›lda kimi merkezlerde akci¤er grafisinde göz-
lenen patoloji nedeniyle bronkoskopi uyguland›¤› ö¤renil-
di. Olgunun vital bulgular› atefl: 36.8°C, nab›z: 135/dk,
solunum say›s›: 34/dk, kan bas›nc›: 100/70 mmHg ve 
10 L/dk dozda oksijen tedavisi alt›nda SaO2: %85 idi. Fi-
zik muayenede dil-dudak siyanotikti ve oskültasyonda her
iki hemitoraksta kaba raller saptand›. Akci¤er grafisinde
üst zonda kümeleflmeye e¤ilimli asiner nodüller, kaba re-
tiküler patern ve orta-alt zonlarda homojen dens konsoli-
dasyon izlenen olgunun yüksek rezolüsyonlu bilgisayarl›
tomografi incelemesinde (YRBT) her iki akci¤erde diffüz,
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yo¤un alveolar konsolidasyon, kaba septal kal›nlaflma ve
asiner nodüller (fiekil 2) tespit edildi.

Hastan›n laboratuvar incelemesinde beyaz küre
24180/mm3, hemoglobin 11.2 g/dL, eritrosit sedimentas-
yon h›z› 68 mm/saat, aspartat aminotransferaz (AST) 199
U/L (N=15-37 U/L ), alanin aminotransferaz (ALT) 63 U/L
(N=8-41U/L) ve laktat dehidrogenaz (LDH) 3282 U/L (N=
220-450U/L) idi. Nazal maske ile 10 L/dk oksijen tedavisi
alt›nda PaO2 45mmHg ve PaCO2 36 mmHg olmas› nede-
niyle noninvazif mekanik ventilasyon tedavisi baflland›. No-
ninvazif mekanik ventilasyon tedavisinden objektif yarar
saptanmamas› ve klinik-radyolojik bulgular›n pulmoner al-
veoler proteinozisi düflündürmesi nedeniyle hastaya genel
anestezi alt›nda tan› amaçl› bronkoalveoler lavaj (BAL) uy-
guland›. BAL’›n tan›sal olmas› üzerine (fiekil 3) bronkosko-
piye terapötik amaçl› BAL ile devam edildi. Ancak çift lü-
menli entübasyon eflli¤inde %100 oksijen verilmesine ra¤-
men hipoksemisi devam etmesi nedeniyle hastaya seg-
menter BAL yap›ld›. Tedavi amaçl› BAL sonras› akci¤er gra-
fisinde regresyon saptanan ve lavaj sonras› LDH düzeyi
1765 U/L’e gerileyen hastan›n takibinin 24. saatinde klinik
ve radyolojik progresyon geliflti. BAL s›v›s›n›n mikrobiyolojik

incelemesinde enfeksiyon etkeni üretilmemesine ra¤men
hastaya genifl spekturumlu antibiyotik ve antikoagülan te-
davi baflland›. Ancak invaziv mekanik ventilasyon tedavi uy-
gulanmas›na ra¤men hipoksemisi düzelmeyen hasta hospi-
talizasyonun üçüncü gününde solunum ve böbrek yetmez-
li¤inden kaybedildi. Tan› postmortem al›nan akci¤er biyop-
sisi ile do¤ruland› (fiekil 4a-4b).

TARTIfiMA
20-50 yafl aras›nda ve erkeklerde daha fazla görülen

[2,3] PAP’›n klinik bulgular› nonspesifiktir. Asemptomatik
vakalar olabilece¤i gibi [3] hastalarda en s›k olarak öksü-
rük, dispne, daha az olmak kayd›yla atefl ve hemoptizi
mevcuttur [1]. Literatürde olgular›n halsizlik, k›rg›nl›k, kilo
kayb›, plöretik gö¤üs a¤r›s› ve parmaklarda çomaklaflma ile
baflvurdu¤u da bildirilmifltir [2,3]. Bu makalede sunulan ol-
gu 38 yafl›nda bir hastad›r ve dört y›ld›r süren nefes darl›-
¤›, öksürük ve halsizlik yak›nmalar› ile baflvurmufltur. 

‹diyopatik formlar d›fl›nda silika, alüminyum, titanyum
gibi çeflitli gazlara ve inorganik tozlara maruziyet; insekti-
sidlere maruz kalma; kronik enfeksiyonlar; hematolojik
malignensiler ve myeloproliferatif hastal›klar PAP etyoloji-
sinde yer almaktad›r [1-4]. Olgumuzda hastal›¤›n h›zl› fa-
tal seyri nedeniyle PAP etyolojisini ayd›nlatabilmemiz
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mümkün olmam›flt›r. Bu ba¤lamda vakada saptanan ar-
teryel trombüsün PAP etyolojisinde yer alan olas› bir he-
matolojik sorunla iliflkisi de irdelenememifltir. Ancak ‹ngi-
lizce ve Türkçe literatürde trombüsün efllik etti¤i PAP va-
kas› bugüne kadar hiç bildirilmemifltir. 

PAP tan›l› olgular›n karakteristik radyografik bulgula-
r›; yamal› ve birleflme e¤ilimi gösteren nodüler infiltratlar,
yarasa kanad› görünüm ve buzlu cam dansiteli alanlard›r
[2,3]. Literatürde yerleflim olarak üst-alt zonlar›n daha
fazla etkilendi¤i [2,3] ve akci¤er periferinin korundu¤u
[4] bildirilmektedir. Hastalar›n YRBT incelemesinde retikü-
lonodüler ve buzlu cam dansiteli alanlar, septal kal›nlafl-
ma ve kald›r›m tafl› görünümü saptanabilir [2,3,5]. Olgu-
muzun akci¤er grafisinde üst zonlarda kümeleflmeye e¤i-
limli asiner nodüller ve orta alt zonlarda homojen dens
konsolidasyon; YRBT incelemesinde ise her iki akci¤erde
diffüz ve yo¤un alveolar konsolidasyon, kaba septal kal›n-
laflma ve asiner nodüller izlenmifltir. Benzeri radyolojik pa-
tern PAP d›fl›nda pnömoni, hipersensitivite pnömonisi, ak-
ci¤er ödemi-kontüzyonu, diffüz alveolar hemoraji, alveo-
lar hücreli karsinom, tromboembolik hastal›k, ya¤-amni-
yotik s›v› embolisi, üremi, radyasyon pnömonisi ve sarko-
idozda da saptanabilir [6]. Ülkemizden bildirilen olgular
irdelendi¤inde bu hastalar›n radyolojik görünümleri itiba-
ri ile yanl›fl tan›-tedavi ald›klar› da görülmektedir [7,8].
Radyasyon tedavisi, gebelik, renal patoloji ile travma öy-
küsü tan›mlamayan ve pnömoni klini¤i bulunmayan has-
tam›zda tan› BAL’›n karakteristik görünümü ve sitopato-
lojik incelemesi ile kesinlefltirilmifltir.

PAP tan›l› olgular›n %80’inde ise yüksek LDH düzeyi
mevcuttur [2]. Kardiyak, renal ve kas hastal›klar› d›fllad›k-
tan sonra hastalardaki LDH düzeyindeki art›fl PAP’›n a¤›r-
l›k derecesini belirlemede yard›mc›d›r [2]. Literatürde 24
olgunun incelendi¤i bir seride LDH düzeyi 393±71.67
IU/L (N=166-959 IU/L) olarak rapor edilmifltir [9]. Ayr›ca
üç ayr› PAP vakas›n›n incelendi¤i bir çal›flmada da bronko-
alveolar lavaj sonras› LDH düzeylerinde gerileme saptan-
m›flt›r [10]. Olgumuzun da hastaneye baflvurusunda LDH
düzeyi 3282U/L idi ve tedavi amaçl› BAL uygulamas› son-
ras› klinik ve arter kan gaz› bulgular› ile korele biçimde
LDH düzeyi de 1765U/L’e kadar geriledi. 

PAP’›n tan›s› bronkoalveolar lavaj ve transbronflial bi-
yopsi ile konulur [2]. PAP’dan flüphelenildi¤i zaman BAL
s›v›s›n›n elektron mikroskopisi ve PAS boyamas› tan› koy-
durucu olabilir [2]. BAL s›v›s› karakteristik olarak opak ve-
ya süt gibidir. Bilefliminde az miktarda inflamatuar hücre-
ler, alveolar makrofajlar, çok miktarda asellüler eozinofi-
lik cisimcikler ve PAS pozitif ve diyastaza dirençli materyal

saptan›r [3,4,9]. Goldstein ve arkadafllar› 24 olguluk seri-
lerinde tan›n›n a¤›rl›kla (%71) aç›k akci¤er biyopsisi ile ko-
nuldu¤unu rapor etmifllerdir [9]. Radyolojik bulgularla
PAP düflünülen olgumuzun bronkoalveoler lavaj›nda
makrofajlar aras›nda eozinofilik proteinden zengin ma-
teryal izlenmifltir. Postmortem biyopside ise alveol duvar-
lar›n›n korundu¤u, ancak geniflleyerek içlerinin protein-
den zengin eozinofilik materyal ile dolu oldu¤u gözlen-
mifl olup yap›lan PAS boyas›nda alveoler boflluklar›n PAS+
materyal ile dolu olduklar› gösterilmifltir.

Son y›llarda GM-CSF eksikli¤inde PAP benzeri pulmo-
ner anormallikler geliflti¤i gösterilmifl ve PAP olgular›nda
tüm akci¤er lavaj›na alternatif veya yard›mc› tedavi olarak
GM-CSF tedavisi yap›labilece¤i öne sürülmüfltür [11]. Ya-
p›lan klinik çal›flmalarda GM-CSF tedavisi ile önemli mik-
tarda gaz de¤ifliminin düzeldi¤i ve ilac›n kesilmesi sonra-
s› hastal›¤› progrese olan olgularda ilac›n yeniden bafllan-
mas› ile tablonun geriledi¤i gösterilmifltir [1,9]. ‹diopatik
PAP’ta aerosol [12] ya da subkutan biçimde uygulanan
GM-CSF tedavisinin etkisinin GM-CSF’e karfl› geliflen oto-
antikorlar› nötralize etmesine ba¤lanmaktad›r. Olgumuz-
da da GM-CSF tedavisi planlanm›fl olmas›na ra¤men te-
min edilemedi¤i için verilememifltir. 

PAP olgular›nda geliflen f›rsatç› enfeksiyonlar için an-
tibiyotik ve bronkopulmoner lavaj gibi destekleyici tedavi-
lerle pulmoner fonksiyonlar›n düzeltilmesi sa¤lan›r [2].
Tedavi amaçl› tüm akci¤er lavaj› PAP’›n tedavisinde kulla-
n›lan standart tedavidir [1]. Literatürde vakalar›n yaklafl›k
üçte birinde agresif tedavi yap›lmadan spontan iyileflme
bildirilmifltir [2]. Ancak ço¤u olgu tedaviye ihtiyaç duy-
makta ve olgular›n yaklafl›k üçte birinde tekrarlayan lavaj-
lara ra¤men pulmoner fibrozis geliflmektedir [2]. Genel-
likle tüm akci¤er lavaj› genel anestezi alt›nda ve çift lü-
menli endotrakeal tüp eflli¤inde gerçeklefltirilmektedir
[10]. Literatürde mevcut yönteme alternatif olarak lokal
ya da genel anestezi eflli¤inde segmental veya lobar lavaj
uygulamalar› da bildirilmifltir [10]. ‹leri dönem olgularda
akci¤er transplantasyonu bir di¤er tedavi seçene¤idir. Ol-
gumuza da ameliyathane koflullar›nda genel anestezi al-
t›nda acil olarak BAL uygulanm›fl ve BAL görünümünün
diagnostik olmas› nedeniyle ifllem terapötik olarak sürdü-
rülmüfltür. Ancak çift lümenli entübasyon eflli¤inde %100
oksijen tedavisine ra¤men derin hipoksemi düzeltileme-
mifltir. Bunun üzerine olgumuza BAL segmenter olarak
uygulanm›fl ve k›sa dönem de olsa radyolojik regresyon
ile LDH düzeylerinde düflme izlenmifltir. 

‹ngilizce ve Türkçe literatürde bugüne kadar olgu-
muzda saptad›¤›m›z gibi trombüsün efllik etti¤i PAP vaka-
s› bildirilmemifltir. Olgumuz bu ilginç yönü d›fl›nda PAP’›n
nadir görülmesi nedeniyle akci¤er grafisinde alveolar pa-
tern saptanan olgular›n ay›r›c› tan›s›nda hastal›¤›n hat›r-
lanmas› gerekti¤ini vurgulamas› ve segmenter BAL uygu-
lamas›n›n da hastal›¤›n tedavisinde seçenek olabilece¤ini
göstermesi bak›m›ndan da dikkat çekicidir. 
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