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NADIR BIR INTERSTISYEL AKCIGER HASTALIGI:
PULMONER LENFANJIYOLEIOMYOMATOZIS

A Rare Interstitial Lung Disease: Pulmonary
lymphangioleiomyomatosis

Kerim Tillice, Muhammed Sayan?, A. irfan Tastepe?,

OzZET

Pulmoner lenfanjiyoleiomyomatozis (PLAM) progresif hava hapsi ile karakterize nadir
bir akciger hastaligidir ve Etyolojisi bilinmemektedir. PLAM’in en belirgin histopatolojik
ozelligi kan damarlari ve lenfatik damarlardaki progresif diiz kas hiicrelerinin invazyo-
nudur. Vakalarin biylik cogunlugu premenopozal ve orta yas kadinlarin akcigerlerini
icermektedir. Progresif solunum yetmezliginden dolayi prognozu kétidiir.

Bu yazimizda bize iki kez pnémotoraks ile bagvuran ve bizim torakotomi yaparak hem
tedavi ettigimiz hem de tanisini koydugumuz postmenopozal bayan olgu sunulmakta-
dir.

Anahtar kelime: Pnémotoraks, Torakotomi, Postmenopoz
ABSTRACT

Pulmonary lymphangioleiomyomatosis (PLAM) is a rare lung disease characterised by
progressive airflow obstruction. Etiology is unknown. The most significant histopat-
hological feature of PLAM is the progressive invasion of smooth muscle cells into the
lymphatic vessels, and the blood vessels. The majority of the cases occur in the lungs
of the women in the predominantly premenopausal and middle-age. It has a poor
prognosis due to the progressive respiratory failure.

We present a postmenopausal woman who was admitted to us twice with pneumot-
horax. A thoracotomy was performed diagnostically as well as therapeutically.

Key words: Pneumothorax, Thoracotomy, Postmenopatse
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GiRiS

Lenfanjioleiomyomatozis (LAM) etyolojisi bilinme-
yen siklikla Greme cagindaki kadinlarda gorilen,
neoplastik olmayan diiz kas hiicre proliferasyonu
ile karakterize bir hastaliktir (1,2,3). Patolojik bulgu
olarak akciger parankimi, toraks ve abdomende yer
alan lenfatiklerde diiz kas hiicre (LAM hiicresi) pro-
liferasyonu ile karakterizedir (1,2,3). Hava yollarinin
diiz kas hiicreleri tarafindan kompresyonu havayolu
obstruksiyonu, hava hapsi, alveoler hasar ve kistik
degisikliklere yol acabilir (2). LAM akciger tutulumu
disinda boébrek, retroperitoneal lenf nodlari, karaci-
ger, uterus ve pankresi da tutabilen multisistemik bir
hastaliktir (1,2).

OLGU SUNUMU

46 yasinda bayan hasta tekrarlayan pndémotoraks
nedeniyle klinigimize basvurdu. Hastanin fizik mua-
yenesinde herhangi bir anormallik saptanmadi. Akci-
ger grafisinde sagda total pnémotoraks tespit edilen
hastaya tiip torakostomi uygulandi. Tedavinin besinci
glinlinde tlip alindi. Nefes darligida olan hasta gogiis
hastaliklari ile konsulte edildi. Solunum fonksiyon
testinde zorlu vital kapasite (FVC) %80 (2900 ml), bi-
rinci saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim (FEV1) %80
(2250 ml), FEV1/FVC %79, diflizyon kapasitesi (DLCO)
beklenene gore %82 olarak 6lgiildii. Hastada inters-
tisyel akciger hastaligi olabilecegi diisliniilerek takibe
alindi. Hastanin Toraks tomografisinde bilateral akci-
gerde yaygin kistik lezyonlar mevcuttu (Resim 1). Ta-
kiplerinde bir ay sonra hasta klinigimize tekrar sagda
pnomotoraks ile bagvurdu. Hastaya total plorektomi,
hava kacaginin onarimi ve akciger parankiminden bi-
yopsi yapmak icin torakotomi uygulandi. Hasta pos-
toperatif yedinci glinlinde taburcu edildi. Patoloji
sonucu pulmoner lenfanjiyoleomyomatozis olarak
gelen hasta medikal tedavisi planlanmak ve takibi icin
gogls hastaliklari klinigine yonlendirildi.
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Resim 1: Toraks tomografisinde bilateral kistik lezyonlar.

TARTISMA

PLAM lireme cagindaki kadinlarda gériilen lenfatik
ve kan damarlarinda diiz kas hiicre proliferasyonu ile
karakterize nadir bir hastaliktir (1,2,3). Lenfanjioge-
nezisin indiiksiyonu burada 6nemli rol oynamaktadir.
Podoplanin, VEGF reseptor-3, VEGF-C gibi lenfatik
endotelyal belirteclerin artigi bu siirecin temel meka-
nizmay! olusturmaktadir (4). Ayrica VEGF-D’de LAM’i
hastalarin serumlarinda 3 kattan fazla bulunmustur
(4). Olgumuzdaki gibi postmenapozal déonemde gé6-
riilmesi ise olduk¢a nadirdir. Serilerde semptomlarin
baslangici ile tani arasinda gegen siire ortalama 4 yil-
dir. Bununla beraber ortalama goriilme yagsi 25 ile 48
arasidir. PLAM tanisi alan hastalar siklikla dispne ve
havayolu obstriiksiyonu ile bagvurduklariigin tani ge¢
konulabilmektedir. PLAM akciger disinda bébrek, ret-
roperitoneal lenf nodlari, karaciger, uterus ve pank-
reas! tutabilen multisistemik bir hastaliktir (4,5,6).
PLAM’In ekstrapulmoner en 6nemli komplikasyonu
renal anjiomyolipomadir (6). LAM tanisi alan hasta-
larda renal anjiomyolipoma prevelansi %15-57 iken,
LAM ve anjiomyolipoma, otozomal dominant gecis
gosteren tuberoskleroz kompleksinin bir pargasini da
olusturabilmektedir (4,6).
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Ureme cagindaki kadinlarda &strojen hormon den-
gesizligi ile iliskilendirilmis ve gecmiste her ne kadar
etkinligi ispatlanamamigsada anti-6strojen tedavileri
verilmistir. Bazi yayinlarda 6zellikle silotoraks gelismis
olan LAM hastalarinda hormon tedavisinin diger du-
rumlara oranla daha etkili oldugu gésterilmistir (7).
Frajil kistlere bagh sekonder pnémotoraks ve lenfatik
tutuluma bagh silotoraks gelisebilmektedir (5,6,7).
Pnomotoraks insidansi diger kronik akciger hastalik-
larina oranla daha fazla goriilmektedir (7). Rekiirren
pnémotoraks ile bagvuran olgularda ploredez ve plo-
rektomi bagvurulan yontemlerdir (6,7). Son yillarda
video yardimli torasik cerrahi (VATS) standart tedavi
yontemi haline gelmistir (6,7).

PLAM icin en etkin tedavi secilmis vakalarda akciger
transplantasyonu olarak gorllmektedir (6,7). En sik
komplikasyonlarindan biri olan pnémotoraks igin
pléredez ve plorektomi yapilmaktadir (6). Son yillar-
da hastalara VATS ile uygulana tedaviler standart hale
gelmistir. Ozellikle plevral kaplama (pleural covering)
yeni bir metod olup, reklirren pnémotoraks ile bas-
vuran hastalarda uygulanmaktadir (6,7). Son yillarda
medical tedavideki seckin ilaglar sirolimus, doksisiklin
ve letrozoldur (8).

Sonug olarak PLAM icin halen etkili bir medikal te-
davi secenegi yoktur. Medikal tedavi hastaligin iler-
lemesini birazda olsa yavaslatmaktadir. Tani konul-
duktan sonra ise hastalarda progresif sekilde dispne
gelismekte ve 6liim kacginilmaz olmaktadir.
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