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Astim Tamsiyla Takip Edilen
Bir Lenfanjiyoleyomiyomatozis Olgusu

A Case of Lymphangioleiomyomatosis
Followed Up as Asthma

OZET Lenfanjiyoleyomiyomatozis (LAM) ézellikle geng kadinlari etkileyen ve genellikle solunum
yetmezligi ile sonlanan bir hastaliktir. Klinik seyri degiskendir. Genelde baslangi¢ safthasinda nefes
darlig1 disinda bulgusu olmayan bu hastaligin primer spontan pnémotoraks, astim ve amfizem gibi
diger akciger hastaliklar1 ile ortak solunum belirti ve bulgular: bulunmas: nedeniyle uzun yillar
tan1 gecikir. 3 yildir astim tanisi ile izlenmekte olan 44 yasinda bayan hasta nefes darliginin ilerle-
mesi tizerine poliklinigimize bagvurdu. YRBT tetkikinde her iki akcigerde, simetrik ¢ok sayida ince
duvarl kist izlenmekteydi. TBB sonucu LAM olarak raporlandi. Vaka nadir goriilen hastaliklarin
ilk evrelerinde yanliglikla bagka tanilarla takip edildiklerine 6rnek teskil ettiginden dolay literatiir
esliginde sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Lenfanjiyoleyomiyomatoz; astim; anjiyomiyolipom

ABSTRACT Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a disease that predominantly affects young fe-
males and generally progresses to respiratory failure. The clinical course is variable. Dyspnea is usu-
ally the only symptom at the beginning of the disease. Due to common pulmonary symptoms and
findings with other lung diseases, such as primary spontaneous pneumothorax, asthma and em-
physema, the diagnosis of LAM is often delayed. A 44-year old female with a history of asthma for
3 years, admitted to our hospital with progression of dyspnea. HRCT scan showed symmetrical
multiple thin walled cysts in both lungs. TBB result was reported as lymphangioleiomyomatosis.
Case is presented as an example for a misdiagnosed rare disease in the light of literature.

Key Words: Lymphangioleiomyomatosis; asthma; angiomyolipoma
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enfanjiyoleyomiyomatozis (LAM) 6zellikle gen¢ kadinlan etkileyen

ve genellikle solunum yetmezligi ile sonlanan bir hastaliktir. Spora-

dik LAM ve tuberoskleroza sekonder gelisen formu olmak tizere iki
formu olan bu hastaligin klinik seyri hastadan hastaya degismektedir. Ge-
nelde baslangi¢ sathasinda nefes darlig1 disinda bulgusu olmayan bu hasta-
lik primer spontan pnémotoraks, astim ve amfizem gibi diger akciger
hastaliklari ile ortak solunum belirti ve bulgulari: bulunmas: nedeniyle uzun
yillar yanhs taniyla takip edilir.! Nefes darlig: sikayeti ile 3 yil boyunca as-
tim tanistyla takip edilen bir hasta literatiir esliginde sunuldu.
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IOLG.U SUNUMU

3 yildir astim tanisi ile izlenmekte olan 44 yasinda
bayan hasta nefes darliginin kullanmakta oldugu
bronkodilatator tedaviye ragmen ilerlemesi iizeri-
ne poliklinigimize bagvurdu. Hastanin bagka bir
merkezde yapilmis solunum fonksiyon testinde ha-
fif obstriiksiyonu ve reverzibilitesi mevcuttu ve ge-
kilmis PA akciger grafisi dozunun set olmasi
disinda normal olarak degerlendirildi.

Sigara kullanmayan hastanin 6zge¢misinde iki
kez miyom operasyonu diginda 6zellik yoktu. Has-
tanin yapilan fizik muayenesinde vital bulgular:
normaldi. Solunum sistemi muayenesi de dahil ol-
mak tizere tiim sistem muayenelerinde patolojik
saptanmadi. Hastanin bagvurusu sirasinda yapilan
solunum fonksiyon testinde akciger voliimleri ve
birinci dakika zorlu ekspiratuar kapasitesi normal
sinirlardayken (FVC:2.46 (%90), FEV1:2.00 (%94),
FEV1/FVC: %80.2) hastanin difiizyon kapasitesi
diisiik olarak saptandi (DLCO:11 mL/mmHg/min,
(9%50) DLCO/VA:2.5 (47%) ). PA akciger grafisin-
de saptanan yaygin kistik imajlar (Resim 1) nede-
niyle istenen YRBT (yiiksek rezoliisyonlu bilgisa-
yarli tomografi) tetkikinde her iki akcigerde, simet-
rik ve yaygin olarak, ¢aplar: birka¢ mm ile 1,5 cm
arasinda degisen ¢ok sayida, ince duvarl kist izlen-

mekteydi. Ust kesimler ve orta kesimlerde daha be-

RESIM 1: P-A akciger grafisinde yaygin kistik gorntm.
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RESIM 2: Her iki akcigerde simetrik cok sayida kist izlenmekte.

lirgin olarak izlenen tutulum kostofrenik sulkus-
larda azalmaktayd: (Resim 2). Hastada 6n planda
LAM dustiniilerek batin BT si istendi. Batin BT sin-
de sol retroperitoneal bolgede kitle lezyonu saptan-
masi {izerine yapilan biopsisi anjiomyolipom olarak
raporlandi. Bronkoskopide endobronsial patoloji
yoktu ve sag alt lob laterobazalden yapilan TBB so-
nucunun patolojik incelemesi LAM olarak rapor-
land1 (Resim 3). Oz ve soy gecmisinde o6zellik
olmayan hastanin tuberoskleroz bulgularinin aras-
tirilmasi i¢in istenen beyin MR’1, cildiye ve goz
konstiltasyonlarinda 6zellik yoktu. Hasta sporadik
LAM olarak degerlendirildi. Hastaya hastalig1 hak-
kinda bilgi verildi ve medroksiprogesteron 1 gr IM
tedavi baglandi. Takipleri sirasinda sag hemitoraks-
ta gelisen §il6z siv1 destek tedavisi ile geriledi. Has-
ta 3 yildir takibimiz altindadir.

I TARTISMA

LAM tek basina veya tuberoskleroz ile birlikte g6-
rilebilen, akcigerlerin ve lenfatiklerin nadir bir
hastaligidir.! Sporadik LAM tiim populasyonda mil-
yonda bir kiside goriilen nadir bir hastalikken tube-
rosklerozlu hastalarda ¢ok daha sik olarak
gorilmektedir."”> Genellikle menars ile menopoz
aras1 gen¢ kadinlar etkiler ve ortalama baglangic
yas1 34'diir. Klinik seyrinde solunum semptomlar1
6n plandadir. Hastalarin ¢ogunlugunda ilk semp-
tom nefes darlig1 iken LAM da goriilen diger semp-
tom ve bulgular oksiiriik, hemoptizi, siloptizi ve
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RESIM 3: Kistik bosluklari gevreleyen anormal diiz kas demetlerinde SMA poxzitif boyanma (Smooth Muscle Actin (SMA) ile boyanmis x 40 biiyiitmede),

siloz plevral efiizyondur.! Hastalarin tigte ikisinde
ise tekrarlayan ve morbiditeye sebep olabilen pno-
motoraks bulunur.? Akciger dist LAM belirtileri ise
retroperitoneal kistler olan lenfanjiyomlar, sil6z
abdominal koleksiyonlar ve hastalarin yarisinda
esas olarak bobreklerde goriilen anjiolipomlar-
dir.* Pnomotoraks ve siloz sivi bulunmadikga fizik
muayene hastaligin erken déneminde normaldir.
Raller ve ronkiisler hastalarin kii¢iik bir kisminda
bulunur, lenfanjiyoleyomiyomlar nadiren palpe
edilirler. Biittin LAM hastalar1 tuberoskleroz isa-
retleri agisindan dikkatli muayene edilmeli ve tu-
berosklerozun hafif formlarinda bulgularin gézden
kacabilecegi unutulmamalidir.! Olgumuzun da bas-
vuru sirasindaki tek sikayeti nefes darlig idi ve fi-
zik muayenesinde patolojik 6zellik yoktu.

Hastaligin erken déneminde gogiis rontgeni
normalken ilerleyen donemde en sik kargilagilan
bozukluk retikiilonodiiler golgelenme ve kistler ve-
ya biillerdir.! Akciger hacimleri genelde korun-
mustur. Baslangicta solunum fonksiyon testleri
normal olabilecegi gibi cogunda hava akimi obs-
triiksiyonu ve olgularin iigte birinde beta 2 agonist
inhalasyonu ile obstriiksiyonda hafif bir diizelme
olabilir. Total akciger kapasitesi korunmaktadir fa-
kat gaz aligverisi belirgin azalmigtir.” Olgumuzda da
bu bulgulara benzer olarak dis merkezde yapilan
solunum fonksiyon testinde hafif obstriiksiyonu
mevcuttu. Tek basina anemi ve diger sistemik has-
taliklarda da diisiik saptanabilen DLCO diginda
DLCO/VA degerleri de diisiik saptanan hastamizda
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bu bulgu interstisyel akciger hastaligini destekle-
mekteydi.

LAM tanisi i¢in altin standart akciger veya tu-
tulan lenfatiklerden yapilan doku biyopsisinde
LAM hiicreleri ad1 verilen anormal diiz kas hiicre-
leri tarafindan olusturulan nodiiller infiltrasyonla-
rin gosterilmesidir. Imunohistokimyasal boyama
diiz kas belirteci aktin ve melanoma iligkili antijen
HMB45 agisindan pozitiftir.® LAM distintilen ol-
gularda anjiomyolipomlarin ve bagka bir lenfatik
tutulumun olup olmadigini incelemek i¢in ytiksek
¢oziiniirliiklii toraks BT ve batin BT yapilmalidir.
BT taramasinin LAM icin karakteristik olmadig:
durumlarda ise kesin tani i¢in akciger biyopisisi
(TBB veya agik akciger biyopsisi) yapilmalidir.! Ol-
gumuzda da tan1 TBB ile konulmus, sol retroperi-
toneal bolgede anjiomyolipom saptanmasi taniy1
desteklemisti.

LAM’in tedavisi ¢ogu zaman semptomatik
olup solunum sikintisi i¢in oksijen ve bronkodila-
tator tedaviyiicerir. LAM’1n premenapozal kadin-
larda goriilmesi ve gebelik ve ostrojen kullanimi
esnasinda semptomlarin artmasi, hormonal teda-
viyi glindeme getirmistir. Hizl ilerleyen hastalig:
olan olgularda, kullanilmasini destekleyen hi¢cbir
kesin kanit bulunmamasina ragmen hormon teda-
visi (6zellikle progesteron) oncelikli tedavidir. Te-
davide tamoksifen, cerrahi ooferektomi, overlerin
radyoablasyonu, buserelin ve GnRH uygulanmais-
tir.!1®!! Diger tedavi yaklagimlari pnémotoraks,
siloz koleksiyonlar ve akciger disi belirtilerin
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komplikasyonlarina yoneliktir. Agir LAM olgula-
r1i¢in su andaki tek tedavi akciger naklidir. LAM’-
da klinik gidis cok degiskendir ve hastadan hastaya
degisir. Sag kalim degiskenlik gostermesine rag-
men yakin zamanl veriler 10 yillik sag kalimi yak-
lagik %55-71 olarak gostermektedir.’ Klinik gidisi
belirleyen modifiye edici genler olabilecegi bildi-
rilmekte ve tedavi de bu genler ile ilgili caligmalar
yapilmaktadir.»!?

LAM’de klinik olarak nefes darligina rastlan-
mast ve solunum fonksiyon testlerinde obstriiksi-
yonun olmasi ve bazen reversibilitenin pozitif
saptanabilmesi nedeniyle de hastamiz merkezimi-
ze bagvurmadan 6nce uzun siiredir astim tanisiyla
takip edilmisti. Nadir goriilen bu hastaligin belirti
ve bulgular1 astim hastaligina benzedigi ve tanida

ASTIM TANISIYLA TAKIP EDILEN BiR LENFANJIYOLEYOMIYOMATOZIS OLGUSU

LAM o6ncelikli olarak akla gelmedigi i¢in tanida ge-
cikme yasanmisti. Hastamizin menapoza yeni gir-
digi i¢in ek hormonal tedavi diistiniilmedi, nefes
darlig1 tanimlayan hastanin bronkodilatatdr teda-
visi diizenlendi ve tedavi altinda semptomun geri-
ledigi ve solunum fonksiyon testlerinin normal
sinirlarda seyrettigi gozlendi. Gelisebilecek komp-
likasyonlar nedeniyle yakin takibe alinan hastanin
takiplerinde sag hemitoraksta gelisen sil6z s1v1 des-
tek tedavisi ile geriledi.

LAM gibi nadir goriilen hastaliklarin semptom
ve fizik muayene bulgular astim gibi sik goriilen
hastaliklarla benzer olabilecegi i¢in, nefes darlig:
sikayeti ile bagvuran iireme ¢agindaki bayanlarda
nadir goriilen hastaliklarin akilda tutulmasi hasta-
nin takibi ve tedavisi acisindan faydali olacaktr.

I KAYNAKLAR

1. Johnson SR. Lenfanjiyoleiomiyomatozis. Eur common are renal angiomyolipomasin pati- 9.  Taylor JR, Ryu J, Colby TV, Raffin TA. Lym-
Respir J 2006;27:1056-65. ents with pulmonary lymphangioleiomyoma- phangioleiomyomatosis. Clinical course in 32

2. Johnson SR, Tattersfield AE. Decline in lung t20133|?343Am J Respir Crit Care Med 1995;152: pat|§nts. NEngl J Med 1990,323..1254 60.
function in lymphangioleiomyomatosis: relati- ) 10. Pallisa E, Sanz P, Roman A, Majo J, Andreu
on to menopause and progesterone treat- Maziak DE, Kesten S, Rappaport DC, Maurer J. Lymphangioleiomyomatosis:Pulmonary and
ment. Am J Respir Crit Care Med 1999;160: J. Extrathoracic angiomyolipomas in lymphan- abdominal findings with pathologic correlati-
628-33. gioleiomyomatosis. Eur Respir J 1996;9:402- on. Radiographics 2002;22:185-98.

5. .

3. Johnson SR, Tattersfield AE. Clinical experi- , o 1. Kafadar S, Aydin AM, Kafadar H, Ogur E (A
ence of lymphangioleiomyomatosis in the UK. Chu SC,_Horlba K, Usuki J, AV|Ia.NA, Chen Case Qf Lyrnphanglolglgmyomatoms‘Toget-
Thorax 2000:55:1052-7. CC, Travis WD, et al. Comprehensive evalua- her With Diabetes Insipitus and Genital Hy-

) ' tion of 35 patients with lymphangioleiomyo- poplasia). F. U. Sag. Bil. Derg. 2008;22(6):

4. AvillaNA, Kelly JA, Chu SC, Dwyer AJ, Moss matosis. Chest 1999;115:1041-52. 369-72.

J,‘ L(y:r_rrlpha:jnglglt:logpyom;to;lsi abdgmln.c;ﬁel-. Tanaka H, Imada A, Morikawa T, Shibusa T, ~ 12. Carsillo T, Astrinidis A, Henske EP. Mutations
viet T an indings. Radiology 2000;216: Satoh M, Sekine K, et al. Diagnosis of pulmo- in the tuberous sclerosis complex gene TSC2
147-53. nary lymphangioleiomyomatosis by HMB45 in- are a cause of sporadic pulmonary lymphan-

5. Bernstein SM, Newell JD Jr, Adamezyk D, surgically treated spontaneous pneumothorax. gioleiomyomatosis. Proc Natl Acad Sci USA
Mortenson RL, King TE Jr, Lynch DA. How Eur Respir J 1995;8:1879-82. 2000;97:6085-90.

38 Turkiye Klinikleri Arch Lung 2010;11(1)



