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PULMONER ALVEOLER PROTEINOZIiS; OLGU SUNUSU
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Girig

Pulmoner Alveoler Proteinozis (PAP), alveol bosluklarinda Periodik Asid Schiff (PAS) ile pozitif boyanan
lipoprotein Ozellikte madde birikimi ile karakterize, etyolojisi bilinmeyen, akcigerin ender goérilen bir
hastaligidir.

Olgu

Olgumuz 43 yasinda remisyonda Hairy cell 16semi tanili erkek hastadir. Bir haftadir giderek artan nefes
darligi sikayeti ile klinige basvuruyor. Yiksek rezoliisyonlu bilgisayar tomografisinde (YRBT) akcigerlerde
buzlu cam goérinuimid ve interlobuler septumlarda kalinlasma izlenmesi nedeni ile tanisal amacli
torakotomi ve bronkoalveoler lavaj (BAL) yapilmistir. Sol akciger alt lob ve lingula wedge rezeksiyon
materyallerine ait kesitlerde alveol bosluklarinin icini dolduran PAS (+), homojen, eozinofilik materyal
izlemistir. Ayrica 2 adet atipik adenomat6z hiperplazi odagi gérilmustir. Mevcut histopatolojik 6zellikler
nedeniyle olgu “Pulmoner alveoler proteinozis” olarak yorumlanmistir. Takiplerinde benzer
semptomlarin olmasi nedeniyle dis merkezde birer ay ara ile iki kez sag ve sol BAL uygulanmis ve
mevcut semptomlarinda kismi dizelme olmustur.

Tartisma:

PAP ‘in konjenital, otoimmun (idiyopatik) ve sekonder olmak Gzere Ug¢ tipi tanimlanmistir. Etyopatolojisi
tam aydinlatilamamis olmakla birlikte tip Il pnémositlerden asiri strfaktan yapimi ve/veya sirfaktanin
alveol makrofajlarinca ortamdan yeterince uzaklastirlamamasi sorumlu tutulmaktadir.

PAP, genellikle 20-50 yaslar arasinda gorulmektedir. Kadin/erkek orani 2:1'dir. Sik gérilen semptomlar
arasinda efor dispnesi , kuru dksurik ve balgam 6ykust yeralir. Olgularin 1/3'0 asemptomatiktir ve rutin
radyolojik tetkikler sirasinda bulunur. YRBT'de “kaldirim tasl” goérintlsd ve parankimde yama tarzi
buzlu cam opasiteler tipiktir. Taniya siklikla biyopsi 6rnegi veya BAL ile elde edilen materyalin opak
veya sUt gibi olmasi yanisira PAS ile pozitif boyanmasi ile ulasilir. Olgularin %20’sinde spontan iyilesme
goérulur. PAP icin ginimuzde kullanilan standart tedavi total akciger lavajidir.

Olgu nadir izlenen bir antite olmasi ve tipik sitopatolojik - histopatolojik 6zelliklerini literatur esliginde
vurgulamak icin sunulmustur.
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