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Metabolik hastaliklar ve depo hastaliklari, altta yatan biyokimyasal veya meta-
bolik islev bozukluklari ile karakterize bir grup hastaliktan olusur. Bu bozuk-
luklarin gogu ya spesifik olarak ya da sistemik bir sendromun pargas1 olarak
akcigerleri etkiler. Ornegin, amiloidoz trakeobronsiyal agagla sinirli olabilecegi
gibi; bobrekleri, akcigerleri ve kalbi etkileyen sistemik bir hastalik seklinde de
bulgu verebilir. Bu hastalik gruplarinda bazen karsilasilan hizli progresyon ve
nonspesifik klinik semptomlar, tanisal zorluklara neden olabilir.

Gorintiilleme yontemleri, 6zellikle yiiksek ¢oziiniirliiklii bilgisayarli tomog-
rafi (HRCT), bu gibi zorlu klinik durumlarin teshisinde oldukga faydalidir. Bu
hastalik grubunun radyolojik ve histopatolojik bulgularinin korelasyonu, bu bo-
zukluklarin anlagilmasini saglar. Bilgisayarli tomografi (BT), doku érnekleme-
si gerektiginde girisimsel radyologa kilavuzluk ederek, histopatolojik taniya da
yardimer olabilir.

Akcigerin depo hastaliklari, olduk¢a nadir antitelerdir. Pulmoner hastalik
en sik sistemik hastaligin akciger tutulumunun yansimasidir. Akcigerin depo
hastaliklar1 denilince akla pulmoner alveolar mikrolitiazis, pulmoner amiloi-
doz, pulmoner alveolar proteinoz, Niemann-Pick hastalig1 ve Gaucher hastalig
gelmektedir.
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Asit stingomiyelinaz eksikligi icin spesifik bir tedavi su anda mevcut degildir.
Bununla birlikte, ERT tip B Niemann-Pick hastalig1 olan hastalar i¢in yararli ola-
bilir. Akciger tutulumunu tedavi etmek i¢in hematopoietik kok hiicre naklinin
pulmoner infiltratlar1 basarili bir sekilde azalttig: bildirilmistir. Lipoid pnémo-
ni i¢in klasik bir tedavi olan tiim akciger lavajinin, 6zellikle yetiskinlerde, tip B
Niemann-Pick hastalig1 icin nispeten etkili bir tedavi oldugu da bildirilmistir
(97). Ayrica literatiirde akciger nakli yapilmis hastalara ait vaka sunumlar1 da
bulunmaktadir (103).
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