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OzZET

Pulmoner lenfanjiyoleiyomyomatozis (LAM) Ureme cagindaki
kadinlarda gorllen nadir bir hastaliktir. Eforla artan ilerleyici
nefes darligina yol acar. Klinik olarak tekrarlayici pnémotoraks,
hemoptizi veya siloz plevral eflizyon ile de seyredebilmektedir.
LAM; damar ve havayolu tikanmasina, kist olusumu ve akciger
fonksiyonlarinda ilerleyici bozulmaya yol acan, peribronsial, peri-
vaskuler ve perilenfatik atipik diiz kas proliferasyonu ile karakte-
rizedir. LAM tanisi icin siklikla agik akciger biyopsisi gereklidir.
Yazimizda, acik akciger biyopsisi ile tani konulan 3 lenfanjiyolei-
yomyomatozis olgusu sunulmustur.
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ABSTRACT

Pulmonary lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a rare disease
affecting fertile women and is characterized by progressive
dyspnea on exertion. Clinically, it could also be characterized by
recurrent pneumothorax, haemoptysis or chylous pleural effusi-
ons. It is characterized by peribronchial, perivascular, and
perilymphatic proliferation of atypical smooth muscle, resulting
in vascular and airway obstruction, cyst formation, and a prog-
ressive decline in lung function. The diagnosis of LAM usually
requires an open lung biopsy. Here we presented 3 cases that
were diagnosed as LAM by surgical pathology.

(Tur Toraks Der 2011, 12: 124-6)
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GIRIS

Pulmoner lenfanjiyoleiyomyomatozis (LAM) nedeni
tam olarak bilinmeyen, kesin bir tedavisi olmayan ve
genellikle geng kadinlari etkileyen ilerleyici nadir bir has-
taliktir [1]. Kistik akciger lezyonlariyla kendini gosterir ve
solunum yetmezligine neden olur [2]. Pndmotoraksa,
silotoraksa, hemoptiziye ve hemosiderozise yol acabilir.
Hastalik ilerleyici olup tani konulduktan yillar sonra solu-
num yetmezligi nedeniyle 6lim ile sonuglanabilir [3, 4].

OLGU 1

Kirklic yasinda bayan hasta, nefes darligi, dksurik ve
halsizlik sikayetleri ile bagvurdu. Toraksin ylksek rezolls-
yonlu bilgisayarli tomografisinde (YRBT) 32x25 mm capa
ulasan hava kistleri saptandi (Sekil 1). Solunum fonksiyon
testlerinde FEV,: 1.52 Lt (%63), FVC: 2.64 Lt (%93),
FEV,/FVC: %58 idi. Kangazi bulgulari ise pH: 7.45, pO2:
44 mmHg, pCO2: 34 mmHg, 02 satlirasyonu: %82.4 idi.
Bu radyolojik ve klinik bulgulara neden olabilecek hasta-

liklarin ayirici tanisini yapabilmek icin bronkoskopik islem
planlandi fakat hastanin kabul etmemesi nedeni ile genel
anestezi altinda acik akciger biyopsisi yapildi. Peroperatif
bulgu olarak akciger parankiminde yaygin 1-4 cm arasin-
da degisen kistik yapilar mevcuttu (Sekil 2). Postoperatif
doénemde herhangi bir komplikasyon gelismeyen hasta-
nin patolojisi lenfanjiyoleiyomyomatozis ile uyumlu olarak
raporland.

OLGU 2

Acil poliklinigimize ani baslayan nefes darligi sikayeti ile
bagvuran 20 yasindaki bayan hastada, sag hemitoraksta
pnomotoraks saptandi. Sag tlp torakostomi ve kapali su
alti drenaji uygulandi.

Preoperatif donemde toraks dreni olan hastaya solu-
num fonksiyon testi yaptirnimadi. Kan gazi degerleri pH:
7.41, pO,: 55 mmHg, pCO,: 37 mmHg, O, saturasyonu:
%88.3 seklinde idi. Toraks YRBT'sinde bilateral interstis-
yel patern gorilmekte idi. Hava kagaginin 7 guinden uzun
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Sekil 1. Olguya ait YRBT goruntusu

Sekil 2. Olgunun peroperatn‘ resmi

sirmesi nedeniyle torakotomi planlandi. Preoperatif
dénemde toraks dreni olan hastaya solunum fonksiyon
testi yaptirilmadi. Sag Ust lob posterior segmentten hava
kacadi goruldu. Peroperatif bulgu olarak akciger paranki-
minde yaygin kistik yapilar gorildi. Bunun Uzerine hem
tedavi, hem de tanisal girisim olarak lineer stapler ile
wedge rezeksiyon ve plorektomi yapildi. Postoperatif
dénemde ekspansiyon kusuru gorilmesi ve hava kacagr-
nin artmasi Uzerine revizyon icin operasyona alindi. Sag
akciger Ust lob apikal segmentte hava kacagi goruldu ve
pnomorafi yapildi. Postoperatif donemde problem gelis-
medi. Patoloji sonucu lenfanjiyoleiyomyomatozis olarak
geldi.

OLGU 3

Otuzsekiz yasinda bayan hasta, nefes darligi ve 6ksi-
ruk sikayeti ile basvurdu. Toraks YRBT'sinde her iki akci-
ger parankiminde olmak Uzere en blyugu 22x18 mm
boyutlarinda hava kistleri gorildi. Laboratuvar inceleme
sonuglarinda FEV : 1.25 Lt (%47), FVC: 2.02 Lt (%88),
FEV,/FVC: %61 idi. Kan gazi bulgularinda pH: 7.42, pO2:
49 mmHg, pCO2: 32 mmHg, 02 saturasyonu: %90.2 idi.
Bu radyolojik ve klinik bulgulara neden olabilecek hasta-
liklarin ayirici tanisi acisindan bronkoskopi yapildi, endob-
ronsial patoloji saptanmadi, hasta uyum saglayamadigi
icin transbronsial biyopsi yapilamadi, tanisal amaglh genel

anestezi altinda akcider biyopsisi yapildi ve postoperatif
dénemde komplikasyon gelismedi. Postoperatif patolojisi
lenfanjiyoleiyomyomatozis olarak raporlandi.

TARTISMA

Pulmoner LAM, tedaviye ragmen ilerleyici nefes darli-
gina yol agan ve Ureme c¢agdindaki kadinlarda gordlen,
akcigerin diiz kas hicre infiltrasyonu ve kistik destriksiyo-
nu ile karakterize nadir bir hastaliktir [1,3,5]. Hastanelere
basvuru sebepleri arasinda siklikla nefes darligi, tekrarla-
yan pndmotoraks, silotoraks ve hemoptizi gibi semptom-
lar gelmektedir [4,6]. LAM'in pulmoner belirtileri genellik-
le daha sik gorilir. Bazen lenfoma ya da over kanserini
taklit edebilen abdominal belirtilerin 6n planda oldugu
sekli ile de gorilebilir [7]. Pulmoner interstisyumda diz
kas hicrelerinin farklilasmasi, go¢l ya da asiri proliferas-
yonu ile karakterize olan LAM, lenfatik ve havayolu tikan-
masi ile akcier parankiminin kistik tahribatina neden
olur ve ilerleyici pulmoner fonksiyon kaybi gelisir.
Lenfanjiogenezisin indiksiyonu burada énemli rol oynar.
Podoplanin, VEGF reseptor-3, VEGF-C gibi lenfatik endo-
telyal belirteclerin asiri artisi bu stirecin temelini olusturur.
Ayrica VEGF-D'de LAM'li hastalarin serumlarinda 3 kat-
tan fazla bulunmustur [8].

Karakteristik olarak YRBT, her iki akciger parankimin-
de de gorllen yaygin kistik gorinimlere sahiptir. Bu
nedenledir ki, distal parankimdeki hava hapsine bagli
olarak dev hava kistleri ya da pnédmotoraks gorilebilmek-
tedir [3,4,6,8]. Pnomotoraks hastalarin %60-70'inde
gelisir ve tekrarlama orani %70'in Uzerindedir [6].
Olgularimizin birinde de gortldigli gibi pndémotoraks,
onemli bir basvuru bulgusudur.

LAM uterus leiomyomu, lenfanjiyomyomlar, abdomi-
nal ve torasik lenfadenopatiler, tiroid-hipofiz hastaliklari,
yumusak doku timorleri (angiomyolipom) ve kardiyak
rabdomyom gibi hastaliklar ile beraber de gorilebilmek-
tedir. LAM kadinlarin %30’unda tuberoskleroz ile birlikte
(TSC-LAM) ortaya ¢ikar [6,8,9]. Tuberoskleroz olmadan
sporadik sekilde de (S-LAM) kendini gosterebilir [10].
Tuberosklerozun bir bulgusu olarak da ortaya ¢ikabilmek-
tedir [6,8,9]. Her 3 olgumuz da tuberozskleroz ile birlikte
olmayan S-LAM seklindedir.

Ayirici tanisi primer olarak pulmoner Langerhans hiic-
reli histiyositozis (LCH) ve amfizem ile yapiimalidir. LAM'|
taklit eden, daha az siklikta gorilen hastaliklar Sjégren
sendromu, follikiler bronsiyolit ve lenfositik interstisyel
pnoémonitis, hipersensitivite pndmonisi, amiloidozis, hafif
zincir depo hastaligi, bronkopulmoner displazi, metasta-
tik endometriyal stromal hiicreli sarkomdur [8].

S-LAM'li hastalarda TSC-LAM'lilara gore daha fazla
oranda abdominal lenfanjioleiyomyomalar, torasik duk-
tus genislemesi ve plevral eflzyon gordlur. TSC-
LAM'lilarda ise kalsifiye olmayan pulmoner nodiller,
hepatik ve renal anjiyolipomlar daha siktir [8].
Olgularimizin  timune jinekolojik muayene yaptiriimis,
herhangi bir patolojiye rastlanmamistir.
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Hastaligin tanisi icin genellikle akciger biyopsisine
ihtiyac duyulur. GUnimUzde tedavi primer olarak &stro-
jen aktivitesine karsl yapilir. Tedavisi oldukga glctir ve
tamoksifen, progesteron, ooferektomi, akciger trans-
plantasyonu gibi ydntemler denenmektedir. Hastalik iler-
leyici olup yillar sonra solunum yetmezligi ve 6lim ile
sonuglanabilmektedir [6,8,9]. Olgularimizin takiplerinde
bir olgu 5 ay, bir olgu ise 14 ay sonra ileri derecede solu-
num yetmezligi nedeniyle kaybedilmistir. Bir olgu ise 63
aydir nefes darligi ile yasamaktadir.

Klinigimize basvuran hastalarin Uglinde de solunum
sikintisi mevcuttu. Olgularimizdan biri pndmotoraks ile
basvurdu ve tip torakostomi uygulandi. LAM'li olgularin
akciger parankim kalitesinin iyi olmamasi ve genel olarak
kistik hava bosluklar gortlmesinden dolayr morbidite ve
mortalitesi yiksektir. Ozellikle ikinci olgumuzda da rastladi-
gimiz gibi operasyon sonrasi ekspansiyon kusuru ve yogun
hava kagaklar gorilebilmektedir. Akciger parankiminin
elastikiyetinin bozuk olmasindan dolayr ekspansiyondaki
guclikler nedeniyle morbidite gelistigini distinmekteyiz.
Diger iki olgumuza tani icin akciger biyopsisi yapildi, posto-
peratif donemde herhangi bir komplikasyon gelismedi.

Literatlrde pulmoner fonksiyon testlerinde en yaygin
anormallikler hipoksemi (%57) ve hava yolu obstriksiyo-
nu (%51) oldugu seklindedir. Bronkodilatotor tedaviye
cevap %26 hastada gorilmektedir [11]. Nitekim, sundu-
gumuz 3 olguda da hipoksemi mevcuttu.

Pulmoner LAM tanisi icin yapilan islemlerde oldukga
sik olarak komplikasyonlar gelisebilmektedir. Ulkemizde
akciger transplantasyonu hentiz yaygin bir sekilde yapil-
madigindan biyopsi yapilan olgulara plérektomi ilave
etmek gelisebilecek yeni pndmotorakslari engelleyebil-
mektedir.

Sonug olarak pulmoner LAM ilerleyici nefes darlidi ile
seyreden morbiditesi ve mortalitesi ylksek olan bir hasta-
liktir. Yakin takip gerektiren ve akciger transplantasyonu-
na aday olan olgu grubunu icermektedir.
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