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OZET: Akcifrerin intravaskiiler. bronkioler ve alveolar timirii (IVBAT), vayvian akeifrer metas-
tazlanm andiran ¢ok savida, kiigiik akciger nodiillerinden olusan radyvolojik giriinume sahip,
multsentrk. endotel kavnakh, habis bie primer akeiger tamoridir. Hafif klinik belirtilerle seyre
den bu cok nadie akeger tamearis bir olpu nedenivie vardumuzda ilk kez sunulmaktadir.
SUMMARY: A case of IVDBAT, i unusuad tumor of the lung is desceribed. This tumor usually
presents with multipl small. slowly growing plumonary nodules. IVBAT is a tumor of endothelial
coll orynn. The case is detectad maeidentally.

GIRIS

Akcigerin intravaskuler, bronkioler ve alveoler tumoru (IVBAT), ilk defa 1960 yilinda
Smith ve ark. tarafindan “Akcigerin primer kondrosarkomu” adi altinda bildirilmistir (9).
1973 yiinda Farinacci ve ark. bu lezyonu “Pulmoner desiduosis” olarak tanimlamiglardir
(5). 1975 yihda Dail ve ark. bu tumorun akcigerin primer, bronkioloalveoler kaynakh
tumoru oldugunu one surduler (2). 1979 yilinda Corrin ve ark. bu tumorun mezenkimal
vazoformatif rezerv hiicrelerinden kaynaklandigini gosterdi (1). 1983 yilinda yine Dail ve
ark. 20 olguluk genis bir seriyi bildirdiler (3). 1984 yilina kadar literaturde bildirilmis olgu
sayisl 32'dir (1,2,3,45,6,7,8,910,11). Yurdumuzda ise bildirilmis olgu mevcut degildir.

Izlenen 28 olguda IVBAT un klinik ve laboratuvar ozelliklen sunlardir (3,4,7).

Kiinik sikayet mevcut olmayabilir ya da akciger hastaliklanna ait gogus agnsi, kuru
oksuruk, comak parrmak. ilerleyen dispne ve istahsizlik. kilo kaybi, halsizlik gibi belirtilerin
bir ya da birka¢i mevcuttur. Olgulann yasian 12-61 arasinda degismektedir.Yas ortalamasi
36'dir. 28 olgudan 12'si 30 yasindan kucguktur. 50 yasindan buyuk 3 olgu mevcuttur.
Hastalann % 85'I kadindir. Uzun sure izlenebilen 17 hastadan 5 tanesi bir yil igcinde
olmustur. 6 hasta 5 yildan fazla, bir hasta ise teshisten sonra 15 yil yasamistir. Akciger
grafilerinde her iki akcigerde yaygin, gok sayida noduller gorulur. Bunoduller keskin ya da
belirsiz sinirhidir. Radyolojik olarak kalsifikasyon gorulmez. ki cm.den kuguk, ortalama
10-20 adet olan bu noduller, radyolojik gorunumun olgunun yaygin akciger metastazi
yapmis akciger disi bir tumoru oldugu izlenimini verir. Hilus lenf bezleri normaldir. 22
olgudan ikisinde plorezi saptanrmistir. Bu hastalardan biri nonsipesifik plorezi, digeri
tumor yayiimasina bagh plorezi olgusudur.

Kan ve iarar bulgulan normaldir. Kronik gramulomatoz hastaliklara ait testler negatif-
tir. Sdece bir hastada balgamaa atipik hucreler tesbit edilebilmigtir.

Akciger tonksiyon testi uygulanabilen u¢ hastadan birinde orta derecede restriktif
defekt, birinde orta derecede difiuzyon kapasite defekti saptanmig, bir olguda normal
sonuglar ahinmigtir.

Hastalar bir kag ay ile 15 yil arasinda suren bir suresonunda solunum yetmezligi ya da
yaygin akciger disi metastazlarla eksitus olmaktadirlar.

IVBAT un patolojik-anatomik ozellikleri ise sunlardir:

Makroskopik olarak noduller genellikle .0,3-1 cm gapindadiriar. Noduller subploral
alanlarda biraz daha tazla sayidadir. Kesitleri gri, gri-beyazdir. Kuguk sari alanlar igerebilir.
Kesilirken kikirdak kivarmi russedilir. Orta kisimlan hyalinizasyon nedeni ile daha serttir.
Bronkoskopi ile brons icinde gorllebilen, yayinlanmarms bir olgu digida inakroskobik

) Istanbul Oniversiesi Cerrahpasa 1ip Fakiltesi Patoloji Anabilimdah-1ST.
(**) 88K Istanbul Hastanesi Patoloji Laboratuan-Samatya-1ST.
(***) Cambica Asken Hastanes: Patoloji Laboratuan-Cambea-1ST.
r****)istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiltesi Kadin Hustahklan ve Dogum Anabilimdah IST.
(****) Hevhelinda Sanatoryuma Gigiis Hastahiblan ve Gogios Cerrahisi Merkezi-Hevbeliadi AST



AKCIGERLERIN INTRAVASKULER. BRONKIOLER VE ALVEOLER TOMGRO * 169

Resim [: 12.3.1982 tarihlt akciger grafisi. Her iki akcigerde yaygin,
ortalama 2 em. ¢apinda opasiteler.

olarak damar ve brons il tumor gorulmez. Akcigerlerin mikkroskopik incelenmesinde
makroskobik olarak gorulemeyen tumor nodulleri ile karsilasihir. Yuvarlak 3 oval olan
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Resim 2: 2,5 yil sonra ¢ekilen 25.9.1984 tarihli akciger grafisi. Ayni
opasitelerde hafif derecede artma izleniyor.

kesitlerine uygulanan immunperoksidaz teknigi ile uygulanan Faktor Vill related antijen
ici pozitif netice verirler. Bu alanlarin Faktor VIl ile pozitif reaksiyonunun vermeleri
bunlarin pirimitit vaskuler lumenler oldugunu desteklemektedir.

Olgularnin bir gogunda degisik derecede mikroskobik vaskiler invazyon gorulur. Bu
damarlann bir gogu muskuler tip arterierdir ve tumor kitleleri ile doludurlar. Bu damarlar
bazen tumor nodulunden uzaktadirlar. Daha kiguk arterler, arterioller, lenfatikler ve
kiguk ventller iginde de tiamor hicrelerinin olusturdugu kitleler gordlir. Olgulann
yarisindan gogunda viseral plevra ve subploral alanlar tumorle infiltredir. Tamor digi
akciger parankimi genellikle normaldir. Asbest cisimcikleri, diger pnomokonyozlar,
nedbe alanlarn ve kronik enfeksiyon bulgulan yoktur. Olgulanin bazilarinda brongioller ve
kuguk bronslar iginde tumor kitleleri gorlar. Yaygin damar igi, brons igi, plevra yayihmi.
prognozun kotulugune isarettir.

Tedavi genellikle hastalik sonuna dogru yaklasan hastalara uygulanan degisik kemo-
terapik ajanlarla denenmis ve olumlu netice alinamamstir. Radyoterapi de ayni gekilde
basarisiz kalmistir.

OLGU

47 yasinda, Adiyamanl, 6 gocuklu, kotu aliskanlhiklan olmayan, aile gevresinde !Ul?er-
kuloz tarif etmeyen ev kadini. Heybeliada Gogus Hastaliklan Hastanesine Ocak 1982
tarininde nefes darhigi, oksuruk, balgam ¢ikarma, hemoptizi ve halsizlik sikayetlen ile
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Resim 3: Cikarilan nodiiliin histolojik goriiniimii. Tiimér ile akciger
parankimi arasinda bazi alanlarda belirgin bag dokusu mevcut. Bazi
alanlarda ise tiimor komsu akciger dokusu ile dogrudan iliskide (HE
X 32).

basvurdu. Bu sikayetleri 5 yil 6nce baslamis. Muayene bulgulan: ileri derecede kasektik.
Akcigerlerde dinlemekle yas raller duyuluyor. Ellerinde gomak parmak hali mevcut. Sedi-
mantasyon hizi saatte 42 mm. Balgamda aside direngli basil ve atipik hucre yok. Kan ve
idrar tetkiklen ve diger butun fizik bulgular normal. Cekilen akciger grafisinde (Resim 1)
yaygin, her ik akcigeri tutan gok sayida opasiteler mevcut. Aksiila lenf bezleri ele geliyor.
Yapilan acik akciger biyopsisinden alinan materyelin Cerrahpasa Tip Fakultesi patoioji
kursusunde yapilan incelemesinde intravaskuler, bronkioler ve alveoler akciger tumuri ve
milier akciger tuberkulozu tanisi konuyor (Resim 3,4,5,6,7). Ayni seansta alinan aksiller lenf
bezi neticesi tuberkuloz adenit olarak degerlendiriliyor. Hasta 5 ay INH+ETB tedavisi ile
kilo aliyor ve taburcu ediliyor.

Hasta Temmuz 1984 tarihinde nefes darligi, mide bulantisi kusma, istahsizlik, goguls
agnsi, kuru oksuruk, halsizlik, kilo kaybi sikayetleri ile Heybeliada Gégus Hastaliklan
Hastanesine ikinci defa muracaat ediyor. Muayene bulgulan: Solunum sisteminde her iki
tarafta submatite, diniemekle az sayida raller mevcut. Sistem muayeneleri, kan ve idrar
tetkiklen normal. Balgam gikarma ve gece terlemesi mevcut. Mukozalar ve uglar siyanoze,
ayaklarda odem, ellerde comak parmak hali mevcut. Cekilen akciger grafisinde 2,5 sene
onceki grafiye gore biraz artmis olmak uzere ayni goriinim mevcut (Resim 2).

Hasta tuberkuloz teaavisi ile kilo aliyor genel durumu duzeliyor ve taburcu ediliyor.

Subat 1985 tanihinde (hastanaye bagvurudan 3 sene, sikayetlerinin baslamasindan 8
sene sonra) memleketnae vefat ediyor. Eksitus tablosu bilinmiyor. Otopsi yapilamiyor.
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Resim 4: Komsu akciger dokusu ile dogrudan iliskide tiimér infiltras-
yonu. Alveol iclerini dolduran polipoid yapida tiimér kitleleri (HE X
200).
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Resim 5: Alveolleri dolduran, orta kistmlar: hyalinize tiimér kitleleri.
Hiicreler periferde yer almig (HE X 200).
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Resim 6: Tiimdr hiicrelerinde intrasitoplazmik vakuoller (H.E X 200).

Resim 7: Ana tiimdr nodiiliinden uzakta, arteriol icini dolduran tiimér
hiicreleri (HE X 160).
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TARTISMA

Gerek Faktor Vlli-releated antijenin tumor hucrelerinde saptanmasi (3), gerekse
elektron mikroskobu ile yapilan ¢alismalar (1) bu tumor'un endotel ya da vazoformatif
rezerv hucre kaynakh oldugunu gostermektedir.

Radyolojik gorunumun granulomatoz veya metastik hastahk dusundiarduga IVBAT
de yaygin damar 1¢1 tumor hitlelerinin bulunmasi bu tumoran akciger disindaki bir baska
tumonin akcigere yaptgr melastaz olarak dusunulebiln

Ayinci lanida onemill bt lumor akcigenin Sklerozan hernangiomudur. EM ile endote-
lial. epitehal veya mezenhimal haynakh clarak kabul edilen bu turmor ¢cogunlukla kadin-
larda gorulur. birden fazla nodulden olusur. Ancak nadiran gok sayidadi. Akcigerin
Sklerozan hemagiomu genellikle 30-70 yaslar arasinda gorulur. Hemoptizi siktir. Butumor
selimdir ve metastaz yapmaz. Histopatolojik gorunum IVBAT'e benzerse de damar ve
brons ici yayilma gorulmez

Akcigere metastaz yaprms, kalp mik somlannda histolojik gorunum IVBAT e benzeye-
bilir. Ancak tumor nodullen daha pleomorfik hucrelerden olusur. Yaygin damar igi yerle-
sim gosterirler, alvecllen doldurmazlar, tumor kesitleri daha miksomatozdur ve kalpte
primer tumaor meveutiur

Olgumuzda Fakior VI - related antijen bakilamamis ve EM arastirmasi yapilamamig
olmasinatagmen 2.5 yilda cok az degisen tipik radyolojik gorunum ve belirtilen histopato-
lojik ozellikler nedeni ile olgumue IVBAT olarak degerlendininsur. Litaraturde ancak 10
olgunun ugunde otopsi yapilabilnustir. Bizde otopsi imkam bulamadik.

Dunyada gok az sayida. ulkemizde ise ilk deta tesbit edilen IVBAT'un gercekte gok
daha sik olusan bir tumor oldugu ancak, 1960-1970 yillan arasinda tamimianabilmesinin
radyolojik gorunumu sonucu oldugu dusuncesindeyiz. Zira bu hastalar klinik olarak
akciger metastazh hasta olarak degerlendirilmektedirler. Ancak histopatolojik arastirma
ile kesin tarsi konulabilen IVBAT un daha siki klinik-patoloji isbirligi ile agikhga kavustu-
rulabiimest mumkundur. Bunu saglayacak tlek yontem kesin tam konamadan eksitus olan
her olguda otopsiye bagvurmaktir. Buyontem her turlu ibbi bihmsel gahgmalann vazgegil-
mes geredr ohinahidir.
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