HASTALIKLARI

Mine HAYLU'

Ahmet ARISOY?

PULMONER ALVEOLAR MiKROLITIiYAZiS

Pulmoner alveolar mikrolitiyazis (PAM), normal serum kalsiyum ve fosforu-
na ragmen alveollerde kalsiyum fosfat birikintilerinin (kalkosferit veya mikrolit-
ler) birikmesi ve kalsiyum metabolizmasinin sistemik bir hastaliginin olmamasi
ile karakterize, nadir goriilen otozomal resesif bir akciger hastaligidir. PAM ge-
nellikle tesadiifen teshis edilir; hastalar genellikle 30-40 yasina kadar asemptoma-
tiktir. Hastaligin nedeni degiskendir. Prognoz iyi olabilir, ancak bir¢ok hastada,
akciger fonksiyon bozuklugu, dispne ve okstiriik, hipoksi ve solunum yetmezIi-
gi, sekonder pulmoner hipertansiyon ve nihayetinde 6liimle seyreden ilerleyici
hastalik gelisecektir. Bugiine kadar literatiirde yaklagik 1100 vaka bildirilmistir'.
PAM ilk olarak Italyan bilim adami Marcello Malpighi tarafindan 1868'de tanim-
lanmis ve histopatoloji ilk olarak 1918'de Harbitz tarafindan detaylandirilmistir?.

Epidemiyoloji

PAM hemen hemen her kitada rapor edilmistir’. Bildirilen hastalarin cogu
Asya ve Avrupadandir. Vakalarin ¢ogunu Tiirkiye, Cin, Japonya, Hindistan, [tal-
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Nadir intertisyel Akciger Hastaliklar

IPF tedavisi i¢in iki yeni antifibrotik ilacin, pirfenidon ve nintedanibin onay-
lanmasi, HPS-PFnin ilerlemesini tersine gevirebilen veya en azindan durdurabi-
len ilaglarin tanimlanmasinda yeni bir ilgi uyandirmistir. Bu ilaglarin iyilestirici
olmadig, bunun yerine IPFde akciger fibrozunun azalmasini yavaslattig vurgu-
lanmalidir. TGF-P’y1 inhibe edebilen kiigtik bir molekiil olan pirfenidon, IPF’li
hastalarla yapilan klinik ¢alismalarda pulmoner disfonksiyonu yavaslatmada ba-
sar1 gostermistir’.

HPS ve HPS-PF i tedavisi i¢in giivenli ve etkili tedavi stratejileri gelistirilince-
ye kadar, akciger nakli tek etkili tedavidir®.
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