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G R
Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM) ilk olarak 1918 

yılında Harbitz tarafından tanımlanan, nedeni bilinmeyen 
nadir görülen intra alveoler bölgede kalsifik granüllerin 
birikmesiyle karakterize progresif bir hastalıktır [1]. Cas-
tellana ve ark [2] tarafından yapılan araştırmada 2001 yılı 
itibarı ile bildirilmiş 424 olgu olduğu ve bunlarda 155 aile-
vi olgular olduğu belirtilmiştir. Aynı araştırmada olguların 
büyük çoğunluğunun Avrupadan yayımlandığı bildiril-
mekte, ülkeler göz önüne alındığında ise Türkiye, İtalya ve 
Amerika Birleşik Devletlerinin önde gelen ülkeler olduğu 
vurgulanmaktadır.

PAM her hangi bir yaşta görülebilmekle beraber üçün-
cü ve dördüncü dekatlarda daha sık görülmektedir [3-5]. 
Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte kalsiyum me-
tabolizması bozukluğu veya bilinmeyen bir irritanın neden 
olduğu ileri sürülmektedir [1]. Olguların %50 sinde ailevi 
hikaye mevcuttur [4].

Olguların çoğu başlangıçta asemptomatik olup tesa-
düfen çekilen akciğer grafilerinde saptanır. En sık görülen 
semptom öksürük ve nefes darlığı olup hastalığın ileri aşa-
malarında ortaya çıkar [4,6,7]. Fizik muayenede erken dö-
nemlerde bulgu saptanmaz iken ileri dönemlerde bazallerde 
raller duyulabilir, cullubing ve kor pulmonaleye ait bulgu-
lar ise terminal safada saptanabilir [6]. PA akciğer grafisin-
de kar fırtınasını andıran kalp ve diyafragma konturlarını 
silen her iki akciğer sahasında simetrik dağılan genellikle 
2/3 alt bölgeleri tutan ince mikronodüler (<1 mm) kalsifik 
lezyonlar izlenir. Toraks YRBT de lezyonlar perilobüler ve 
bronkovasküler dağılım gösterir [4,6-8].

Solunum fonksiyon testinde (SFT) erken dönemde 
bulgu saptanmaz iken hastalığın ileri dönemlerinde res-
triktif tip ventilasyon bozukluğu ve diffüzyon kapasitesin-
de azalma saptanır [4,7,8]. Tanı genellik klasik radyolojik 
bulgular ve patolojik olarak kalsifik lamellerin gösterilmesi 
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ÖZET
Yeni Tanı Konulmu  Ailesel Alveoler Mikrolitiyazis ( ki Erkek Karde
Olgu Sunumu)
Pulmoner alveoler mikrolitiyazis (PAM) nadir görülen intra alveoler böl-
gede kalsifik granüllerin birikmesiyle karekterize progresif bir hastalıktır
Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte kalsiyum metabolizması bo-
zuklu u veya bilinmeyen bir irritanın neden oldu u ileri sürülmektedir. 
Olguların %50 sinde ailevi hikaye mevcuttur. Olgumuz 22 ya ında erkek 
olup askerlik hizmetini yaparken rutin tarama için çekilen PA akci er gra-
fisinde görülen lezyonlar için tetkik edilmek üzere servisimize yatırıldı.
Hastanın Toraks YRBT si PAM ile uyumlu olması üzerine FOB ile bronkos-
kopi yapıldı. Hastaya histopatolojik olarak PAM tanısı konuldu. Akci er-
lerin sintigrafik incelemesi de PAM ile uyumlu bulundu. Ailesel durumu 
incelendi inde erkek karde inde de PAM saptandı.

Anahtar sözcükler: akciğer, mikrolitiyazis, ailesel

Geli  tarihi: 10.08.2005 Kabul tarihi: 30.11.2005

ABSTRACT
Newly Diagnosed Familial Alveolar Microlithiasis (Case Report of 
Two Brothers)
Pulmonary alveolar microlithiasis (PAM) is a rare disease. It is progres-
sive characterized with deposition of calcified granules in the alveolar 
space. Though etiology is not known, 50% of cases diagnosed have 
familial history. Our case was a 22-years-old soldier. During screening 
program, lesions on his chest roentgenogram were detected, he was 
admitted. His high resolution computerized tomography was compatible 
with PAM. Histologic diagnosis of the disease was provided by bron-
choscopic biopsy. The bone scintigraphy supported the diagnosis. The 
patient’s brother was also diagnosed PAM..

Keywords: pulmonary, microlithiasis, familial

Received: 10.08.2005 Accepted: 30.11.2005 



TORAKS DERGİSİHAZİRAN 2007 • CİLT 8 • SAYI 2

Okutan O. ve ark.

128

OLGU 1
Son 4-5 aydır özellikle hareket halinde nefes darlığı ve 

beyaz balgam çıkarma şikayeti olan HÇ 1980 Adıyaman 
doğumlu olup askerlik görevini yaptığı birliğinden tetkik 
ve tedavi amaçlı olarak kliniğimize sevk edilmiş. Özgeçmi-
şinde bir özellik olmayan hastanın aile hikayesinde annede 
şeker hastalığı ve yüksek tansiyon olduğu abisinde ise nefes 
darlığı nedeniyle astım tedavisi gördüğünü ifade ediyor.

Fizik muayenesinde oskültasyon ile her iki hemitoraks 
skapula altında ince raller duyulması dışında patolojik bul-
gu saptanmadı. Posteroanterior (PA) akciğer grafisinde alt 
zonlarda daha belirgin olmak üzere her iki akciğer orta ve 
alt zonlarda simetrik olarak yaygın retikülonodüler opasi-
teler izlenmekte idi (Şekil 1). Hemogramı ve rutin biyo-
kimyasal tetkikleri normal olarak saptandı. Balgamda aside 
dirençli basil saptanmadı ve tüberkülin cilt testi negatifti. 
SFT’inde, FVC 4.04 L (%77), FEV1 3.36 L (%76) FEV1/
FVC %83 olarak saptandı. Yüksek rezolüsyonlu toraks bil-
gisayarlı tomografisinde (YRBT) her iki akciğerde yaygın 
mikronodüler yapılanmalar, her iki orta ve alt bölümler-
de subplevral alanda ve peribronkovasküler alanda daha 
belirgin olmak üzere yaygın kalsifikasyonlar izlenmekte 
idi (Şekil 2). Karbonmonoksit diffüzyon testinde DLCO 
%74, DLCO/VA %72 bulundu. Fiberoptik bronkoskopi 
(FOB) incelemesinde alınan parankim biyopsisinin pa-
tolojik değerlendirmesi alveoler mikrolitiyasis ile uyumlu 
olarak raporlandı. PAM tanısı konulan hastaya 20 mCİ 
Tc99m-MDP IV enjekte edilerek dinamik, erken statik 
ve geç dönem spot görüntüler alınmış ve toraks SPECT 
çalışması yapılmış olup her iki akciğerde yumuşak doku 
kopartmanında bazal kesimde daha belirgin olmak üzere 
diffüz artmış aktivite tutulumu izlenmiş ve PAM ile uyum-
lu olarak değerlendirilmiştir.

OLGU 2
Adıyaman 1976 doğumlu olan MÇ ilk olgu olarak sunu-

lan hastanın abisidir. HÇ’nin PAM olarak değerlendirilmesi 
ve abisinin nefes darlığı şikayeti olması üzerine MÇ PAM 
yönünden değerlendirilmek üzere kliniğimize davet edildi. 
Nefes darlığı şikayeti olan olgunun fizik muayenesinde eller-
de çomak parmak deformitesi ve oskültasyonda her iki hemi-
toraks skapular seviyeden itibaren inspiratuar raller duyuldu. 
PA akciğer grafisinde orta ve alt zonlarda daha belirgin olmak 
üzere yaygın retikülonodüler opasiteler izlendi (Şekil 3). SFT 
de belirgin restriksiyon saptandı. YRBT incelemesinde her 
iki akciğerde orta ve alt zonlarda daha belirgin olmak üze-
re yaygın mikronodüler yapılanmalar ve kalsifikasyonlar iz-
lendi (Şekil 4). FOB ile alınan parankim biyopsisinde tanı 
PAM olarak geldi. Olgumuza ekonomik nedenlerden dolayı 
DLCO ve toraks SPECT çalışması yapılamamıştır.

TARTI MA
PAM nedeni bilinmeyen nadir görülen intra alveoler 

bölgede kalsifik granüllerin birikmesiyle karekterize prog-
resif bir hastalıktır [1]. Kalsifik granüllerin gelişmesi ile ilgi-
li değişik hipotezler ileri sürülmektedir. Bazı araştırmacılar 
kalsiyum metabolizmasındaki bir bozukluktan kaynaklan-
dığını ileri sürmektedirler [9,10]. Olguların %50 den faz-
lası ailevi olup bunların genelide kardeştir [4,11]. Uçan ve 
ark. nın Türkiye’deki vakaları topladıkları araştırmada 52 
olgunun 19’unun kardeş olduğu belirtmektedirler [12]. 

Dispne ve kuru öksürük en sık rastlanan semptom ol-
makla birlikte hastalığın ilerlemiş dönemlerinde ortaya çıkar. 
Toraks YRBT parankimal lezyonların tanımlanması, hasta-
lığın yaygınlığı ve ciddiyeti yönünden PA akciğer grafisine 
göre daha ayrıntılı bilgi verebilmektedir. Chang ve ark. [13] 
PAM’da Toraks YRBT bulgularının patogonomik olduğunu, 
bundan dolayı tipik YRBT bulgularının saptandığı olgularda 
akciğer biyopsisinden kaçınılabileceğini belirtmektedirler.

ekil 1. (PA akci er grafisi): Her iki akci er orta ve alt zonlarda simetrik olarak 
yaygın retikülonodüler opasiteler

ekil 2. (Toraks YRBT): Her iki akci erde yaygın mikronodüler yapılanmalar, orta 
ve alt bölümlerde subplevral alanda ve peribronkovasküler alanda daha belirgin 
olmak üzere yaygın kalsifikasyonlar izlenmekte.
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Fonksiyonel değişiklikler hastalığın ilerlemiş dönemle-
rinde ortaya çıkmaktadır. SFT restriktif tip bozukluk, dif-
füzyon testlerinde ise kısmi bir düşme izlenmektedir [7]. 
Olgularımızda SFT’de restriktif bozukluk olmakla birlikte 
DLCO’da belirgin bir değişiklik saptamadık. 

Olgumuzda yapılan toraks SPECT çalışmasında her iki 
akciğerde yumuşak doku kopartmanında bazal kesimde 
daha belirgin olmak üzere diffüz artmış aktivite tutulumu 
izlenmiştir. Türktaş ve ark’nın [14] olgusunda Tc-99 MDP 
ile yapılan sintigrafik incelemelerinde akciğer tutulumu 
saptanmaz iken, Shigeno ve ark [15] akciğerlerin SPECT 
incelemelerinde akciğerlerde tutulum saptamışlardır.

PAM’ın kabul görmüş bir tedavi yaklaşımı yoktur. Bazı 
araştırmacılar terapötik bronşiyal lavajın faydalı olabilece-
ğini belirtmektedirler [16]. Lauta [17] ile Gocmen ve ark. 
(18) PAM’da difosfanat kullanımın olumlu sonuçlar verdi-
ğini ifade etmektedirler.

Kliniğimizde saptadığımız iki kardeş olgunun radyolo-
jik bulguları belirgin olmakla birlikte fonksiyonel bozuk-
luklar göreceli olarak daha hafif idi. Her iki olgumuzuda 
takibe aldık. Bu tür vakaların saptandığında ailevi özelliği-
nin olması nedeniyle taramanın yapılması ve irdelenmesi-
nin hastalığın yaygınlığının ve klinik özelliklerinin daha iyi 
anlaşılmasına katkı sağlayacağını düşünmekteyiz. 
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