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OZET: Pulmoner lenfangioleiomyomatosis, akcigerlerde progressif dispneye neden olan, nadir bir interstisyel akciger hastalididir. Tanisi siklikla agik akciger biopsisi ile
konur. 7-8 yildir 6ksiriik, balgam ¢ikarma, eforla artan nefes darligi yakinmas olan ve radyolojik olarak interstisyel patern gosteren, postmenapozal bir kadin hastaya
fiberoptik bronkoskopi ile transbrongial akciger biopsisi yapildi ve histolojik olarak pulmoner lenfangioleiomyomatosis tanisi konuldu. Hastamizin bulgulanini literatar-

deki 11 olgunun bulgular ile kargilagtirarak sunmay1 uygun bulduk.
ANAHTAR KELIMELER: Akciger, lenfanjioleiomyomatozis

SUMMARY: PULMONARY LYMPHANGIOLEIOMYOMATOSIS (LAM). Pulmonary LAM is a rare interstitial lung disease of unknown cause that resulted in progressive
dyspne. The diagnosis is almost always established by open lung biopsy. Our patient was a postmenapousal woman that complaint cough, sputum and dyspnae with
exercise during 7-8 years, and her chest roentgenogram has inferstitial pattern. We diagnosed histologically with exercise during 7-8 years, and her chest roentgeno-
gram has interstitial pattern. We diagnosed histologically with transbronchial biopsy through FOB. We compared with 11 postmenopausal women's findings in litera-

ture.
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GIRIS

Pulmoner lenfangioleiomyomatosis (LAM), perivaskdiler,
perilenfatik, alveoler duvar ve peribronsial lokalizasyonlar-
daki diiz kaslarin hamartomatéz proliferasyonu ile karakteri-
ze akcigerin nadir, progresif bir hastaligidir. Hastalik primer
olarak reprodiktif ddnemdeki kadinlari etkiler ve geniglemis
akcigerlerde diffiz pulmoner infiltratlar, hemoptizi, tekrarla-
yan pndmotoraks ve sil6z plevral effiizyon klasik olarak gé-
rilir. Hastali@in reprodilktif gagda progrese olup, postme-
napozal dénemde gerilemesi de dstrojen seviyesi ile iligkili
oldugunu diistindtirmektedir (1-6).

Interstisyel akciger hastaliklarinin kesin tanisini sagla-
mada yeterli doku saglayan yontem agik akciger biopsisidir.
Ancak Transbronsiyal biopsi (TBB) ile de akcigerlerden ye-
terli doku pargasi alinabilir. Pulmoner LAM tanisinda da,
yeterli akciger dokusu elde etmek dénemlidir ki, bunun igin
de en sik acik akciger biopsisi uygulanmaktadir (5). Biz, fi-
beroptik bronkoskopi (FOB) ile TBB uygulayarak pulmoner
LAM tanmisini koydugumuz bir olgu tespit ettik ve bulgularini
literatiir bulgular ile karsilastirdik.

OLGU

50 yasinda kadin hasta. Yaklasik 8 yildir 6ksirik, bal-
gam, c¢ikarma, eforla artan nefes darligi yakinmasi olan
hastaya aralikli olarak antibiotik ve bronkodilatatér tedavi
verilmis. Son 3 aydir yakinmalarinda artma olmasi dzerine
yeniden antibiotik ve bronkodilatatér verilmis ve yakinmala-
rinin azalmakla beraber devam etmesi Gzerine hastanemi-
ze basvurdugunda akciger grafisinde interstisyel patern ha-
kimiyeti dustiniilerek hasta interne edildi.

Oz-soy gegmis'te 2 yildir menapozda olmasinin diginda
bir 6zellik yok.

Fizik muayenede; TA 150/70 mmHg, Nb 82/d, ritmik.
Akcigerlerde sag on alanda inspirium sonu raller, sag ve sol
1/3 alt alanlarda inspirium sonu ince yas raller igitildi. Diger
sistem muayenelerinde bir 6zellik saptanmadi.

Laboratuar Bulgulari; Het %43, Lokosit 4400/mm3, For-
milde lenfosit % 38, pargali %58, eozinofil %4, sediman-
tasyon 30 mm/h olarak bulundu. PPD'si 17 mm endiras-
yonlu idi. Balgamda aside resistan basil direkt, teksif ve kiil-
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tiirde tesbit edilmedi. Diger rutin tetkiklerinde bir 6zellik sap-
tanmad.

Akciger fonksiyon testlerinde (AFT); FVC 2.75 |t
(%120), FEV1 2.23 It (%103), FEV1/VC 81 (%81), PEF
2.85 It (%52), FEF25-75 2.50 It (%80), FEF50 2.79 It (%79).
Arter kan gazinda pH 7.39, pO2 102 mmHg, pCO2 34
mmHg, HCO3 20.8 mmol/l, DLCO 25.6 (%126), DLCO/VA
6.29 (%102) olarak bulundu.

Akciger grafisinde (Resim-1); bilateral orta ve kismen alt
akciger alanlarinda, diffiz retikiilo-nodiiler dansite artiglar
mevcut. yiksek rezolisyonlu toraks bilgisayarli tomografi-
sinde (YRBT) (Resim-2): her iki akciger alt loblarda yama
tarzinda buzlu cam gériinimii, bilateral bazallerde belirgin
dansite artislari mevcuttur.

FOB normal bulundu. Sol alt lob lateral ve posterobazal
segmentlerden TBB yapildi. TBB'de (Resim-3,4); genisge
bir alanda akciger parenkim dokusu ve yogun interstisyel
fibrozis ve sinirh bélgeler halinde diz kas proliferasyonu
gbsteren, damarsal doku gelismesi, konjestif degisiklikler
ve hemosiderin pigmentasyonu saptandi ve bu bulgular len-
fangioleiomyomatozis ile uyumliu bulundu.

Her iki akcigerde bazallerde belirgin interstisyel patern
nedeniyle hasta interne edildi ve istirahatle hastanin belir-
gin radyolojik gerilemesi oldu. Hastanin istenen YRBT tetki-
kinde bazallerde buzlu cam gérinimiinin devam etmesi
uzerine hastaya FOB ile TBB uygulandi. Sonucunun pulmo-

Resim 1. Hastanin PA akciger grafisi
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Resim 3. Kiiciik brons duvarinda diiz kas bicrelerinin olugtirdu-
Su, fokal nodiiler proliferasyon (H-E, x 125).

ner LAM olarak gelmesi lizerine hastadan istenen dstrojen
seviyesi menapozal donemle uyumlu olarak geldi. Akciger
dokusunda dstrojen reseptérleri bakilmak istendi ancak ye-
terli materyal alinamadi. Hasta 2 yildir menapozda oldu-
gundan tedavi baslanmadan klinik ve spirometrik takibe
alindi.

TARTISMA

Pulmoner LAM, progresif dispne, spontan pnémotoraks,
siloz efflizyon ile karakterize nadir bir hastaliktir (2). Akci-
gerlerde perivaskiiler, perilenfatik, hava yollari ve peribron-
sial lokalizasyonlu diiz kaslarin proliferasyonu séz konusu-
dur (1).

Hastalik reprodiiktif gagdaki kadinlarda daha siktir (5)ve
bu da hormon sekresyonu veya dokunun hormonlara yaniti
ile iligkilidir. Bunu;

1- Gebelik sirasinda ve disardan Gstrojen verildiginde
hastalikta alevlenmeler goriilmesi,

2- Vakalara bilateral ooforektomi yapildiktan sonra pro-
gesteron verilip veya verilmeden hastaligin ilerlemediginin
saptanmasi ve 3-Akciger biopsilerinde dstrojen ve proges-
teron reseptérlerinin saptanmasi kanit olarak gésterilmigtir
(5). liging olarak da, postmenapozal kadinlarda da literatir-
de 1994 yilina kadar 11 olguya rastlandig: bildirilmigtir (7).

Hastalarda histolojik olarak lenfatiklerin gevresindeki
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Resim 4. Diiz kas biicrelerinin olusturdugu, fokal nodiiler prolife-
rasyon, cevrede kiiciik antrakotik alanlar (H-E, x 310).

diiz kas hiicrelerinde proliferasyon mevcut oldugundan len-
fatik blokaj ve siloz plevral, peritoneal ve perikardial efflizyon
olusabilir. Bronsiollerin gevresindeki diiz kas proliferasyonu
sonucunda hava hapsi ve kistik bosluklar, sonunda pnémo-
toraks olusur. Perivaskiler kas hipertrofisine bagl kapiller
konjesyon olusur ve hemoptiziye neden olur. En erken do-
nemdeki hava yolu degisiklikleri de efor dispnesine neden
olur (5,6). Hastamizda sadece efor dispnesi mevcuttu.

Hastaligin AFT bulgularinda ilerlemis olgularda obstrik-
siyon mevcut olup VC, FEV1 ve FEF25-75 diiserken, FRC
ve RV'de artis gozlenir (5). Hastamizda AFT bulgular ola-
rak sadece kiglk hava yollarinda hafif bir obstriiksiyon di-
sinda patoloji saptanmadi.

Radyolojik olarak erken dénemde diffiiz retikilo-nodiiler
gérinim alt ve orta alanlarda gériliir. Ge¢ dénemde bal
petegi gérinimi gelisebilir. tek veya cift tarafli plevral ef-
flizyon olabilir, pnémotoraks saptanabilir. Son zamaniarda
toraksda akgiger parenkimini ve interstisyumu daha iyi de-
gerlendirmeye olanak saglayan HRCt'de ise, her iki akciger-
de diffiiz olarak 1-2 mm'den 5 cm'ye kadar degisebilen, iyi
sinirl, siklikla ince duvarl ve arada saglam akciger dokusu-
nun da bulundugu kistik bosluklar bulunur (3,4,5). Hastami-
zin akciger grafisinde her iki akciger orta ve alt alanlarda re-
tikiilo-noduler gériinim mevcut olup YRBT'de ise orta ve alt
alanlarda yama tarzinda buzlu cam gériinimi saptandi.

Pulmoner LAM tanisinda akciger biopsisi kesin histolojik
taniyi verir (5,6). Yakin zamana kadar interstisyel akciger
hastaliklarinin tanisi agik akciger biopsisi ile konurken, da-
ha az invaziv olan TBB'nin kullanima girmesi ile bu teknik,
acik akciger biopsisinden daha once kullanhr olmustur.
Bizde hastamiza FOB ile TBB uyguladik ve histolojik olarak
pulmoner LAM ile uyumlu bulgular saptandi.

Hastaligin tedavisinde en dogru yol, reproduktif cagdaki
kadinlarda bilateral ooforektomi ve/veya oral progesteron
tedavisidir. Ancak postmenapozal dénemdeki hastalarda
olayin seyri yavas oldugundan tedavi éstrojen ve progeste-
ron reseptorleri saptandiktan sonra kararlastiriimalidir an-
cak yine de postmenapozal olgu sayilari az oldugundan te-
davide hastaya gore davraniimalidir (2,3,6,7). Postmenapo-
zal pulmoner LAM varliginda, klinik gidis selim oldugundan
hastanin klinik takibi ve semptomlarda progresyon olur ise
hormonal tedavinin uyumlu olacagi kanaatinde oldugumuz-
dan, hastamizin postmenapozal dénemde olmasi ve serum
Sstrojen seviyesi de bununla uyumlu oldugundan, tedavi
basglamadan klinik ve spirometrik takibe aldik.
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Sonug olarak; FOB ile TBB'nin kullanima girmesinden
beri interstisyel akciger hastaliklarinin tanisinda agik akci-
ger biopsisine duyulan ihtiyag giderek azalmaktadir. Biz ak-
cigerlerinde sebat eden interstisyel patern mevcudiyeti olan
hastalarda TBB'nin agik akciger biopsisinden énceki prose-
diir olmasi gerektigine ve TBB negatif olgularda agik akci-
ger biopsisi uygulanmasi gerektigine inaniyoruz.
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