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NADİR İNTERTİSYEL AKCİĞER 
HASTALIKLARI
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Ahmet ARISOY2

PULMONER ALVEOLAR MIKROLITIYAZIS

Pulmoner alveolar mikrolitiyazis (PAM), normal serum kalsiyum ve fosforu-
na rağmen alveollerde kalsiyum fosfat birikintilerinin (kalkosferit veya mikrolit-
ler) birikmesi ve kalsiyum metabolizmasının sistemik bir hastalığının olmaması 
ile karakterize, nadir görülen otozomal resesif bir akciğer hastalığıdır. PAM ge-
nellikle tesadüfen teşhis edilir; hastalar genellikle 30-40 yaşına kadar asemptoma-
tiktir. Hastalığın nedeni değişkendir. Prognoz iyi olabilir, ancak birçok hastada, 
akciğer fonksiyon bozukluğu, dispne ve öksürük, hipoksi ve solunum yetmezli-
ği, sekonder pulmoner hipertansiyon ve nihayetinde ölümle seyreden ilerleyici 
hastalık gelişecektir. Bugüne kadar literatürde yaklaşık 1100 vaka bildirilmiştir1. 
PAM ilk olarak İtalyan bilim adamı Marcello Malpighi tarafından 1868’de tanım-
lanmış ve histopatoloji ilk olarak 1918’de Harbitz tarafından detaylandırılmıştır2.

Epidemiyoloji

PAM hemen hemen her kıtada rapor edilmiştir3. Bildirilen hastaların çoğu 
Asya ve Avrupa’dandır. Vakaların çoğunu Türkiye, Çin, Japonya, Hindistan, İtal-
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IPF tedavisi için iki yeni antifibrotik ilacın, pirfenidon ve nintedanibin onay-
lanması, HPS-PF’nin ilerlemesini tersine çevirebilen veya en azından durdurabi-
len ilaçların tanımlanmasında yeni bir ilgi uyandırmıştır. Bu ilaçların iyileştirici 
olmadığı, bunun yerine IPF’de akciğer fibrozunun azalmasını yavaşlattığı vurgu-
lanmalıdır. TGF-β’yı inhibe edebilen küçük bir molekül olan pirfenidon, IPF’li 
hastalarla yapılan klinik çalışmalarda pulmoner disfonksiyonu yavaşlatmada ba-
şarı göstermiştir26.

HPS ve HPS-PF i tedavisi için güvenli ve etkili tedavi stratejileri geliştirilince-
ye kadar, akciğer nakli tek etkili tedavidir32.
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