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Bilkay SEREZ KAYA'

TANIM VE GIRIS

Pulmoner alveolar proteinozis (PAP), siirfaktanin alveollerde ve terminal
hava yollarinda biriktigi nadir goriilen diffiiz bir akciger hastaligidir'. Ilk olarak
1958de Rosen ve arkadaslari® tarafindan alveollerde lipid bakimindan zengin
periyodik asit-Schiff (PAS) pozitif materyal birikimiyle seyreden bir bozukluk
olarak bildirilmistir. PAP’ta esas sorun siirfaktan tiretiminde ve/veya ortamdan
uzaklastirilmasinda meydana gelen bir dizi bozuklugun olusmasidir. Bunun so-
nucu alveolar sahada stirfaktan fosfolipid ve apoproteinlerinden olusan lipopro-
teindz materyal birikir. PAP’l1 olgular asemptomatik olabilecegi gibi ilerleyici
dispne klinigi, artan oksijen ihtiyaci ve solunum yetmezligine kadar degisik sekil-
de prezente olabilirler’.

SINIFLAMA

PAP yerine literatiirde, alveolar lipoproteinosis, alveolar fosfolipidozis ve al-
veolar fosfolipoproteinozis gibi diger isimlendirmeler de kullanilir. PAP patoge-
nezinin agiklanmasina yonelik olarak, 1958deki ilk vaka sunumundan sonra
yaklasik 40 y1l boyunca anlaml1 bir ilerleme gosterilememistir. Graniilosit makro-
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olmakla beraber 6zellikle otoimmiin PAP ta GM-CSF (subkutan, inhalasyon) te-
davileri s6z konusudur ¢alismalar umut vericidir. Pulmoner fibrosis gelisimi kotii
prognoz gostergesi olup, olgudan olguya klinik ve prognoz degiskenlik gosterir.
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