
enfanjiyoleyomiyomatozis (LAM) özellikle genç kadınları etkileyen
ve genellikle solunum yetmezliği ile sonlanan bir hastalıktır. Spora-
dik LAM ve tuberoskleroza sekonder gelişen formu olmak üzere iki

formu olan bu hastalığın klinik seyri hastadan hastaya değişmektedir. Ge-
nelde başlangıç safhasında nefes darlığı dışında bulgusu olmayan bu hasta-
lık primer spontan pnömotoraks, astım ve amfizem gibi diğer akciğer
hastalıkları ile ortak solunum belirti ve bulguları bulunması nedeniyle uzun
yıllar yanlış tanıyla takip edilir.1 Nefes darlığı şikayeti ile 3 yıl boyunca as-
tım tanısıyla takip edilen bir hasta literatür eşliğinde sunuldu.
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Astım Tanısıyla Takip Edilen
Bir Lenfanjiyoleyomiyomatozis Olgusu

ÖÖZZEETT  Lenfanjiyoleyomiyomatozis (LAM) özellikle genç kadınları etkileyen ve genellikle solunum
yetmezliği ile sonlanan bir hastalıktır. Klinik seyri değişkendir. Genelde başlangıç safhasında nefes
darlığı dışında bulgusu olmayan bu hastalığın primer spontan pnömotoraks, astım ve amfizem gibi
diğer akciğer hastalıkları ile ortak solunum belirti ve bulguları bulunması nedeniyle uzun yıllar
tanı gecikir. 3 yıldır astım tanısı ile izlenmekte olan 44 yaşında bayan hasta nefes darlığının ilerle-
mesi üzerine polikliniğimize başvurdu. YRBT tetkikinde her iki akciğerde, simetrik çok sayıda ince
duvarlı kist izlenmekteydi. TBB sonucu LAM olarak raporlandı. Vaka nadir görülen hastalıkların
ilk evrelerinde yanlışlıkla başka tanılarla takip edildiklerine örnek teşkil ettiğinden dolayı literatür
eşliğinde sunuldu.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Lenfanjiyoleyomiyomatoz; astım; anjiyomiyolipom  

AABBSS  TTRRAACCTT  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.

KKeeyy  WWoorrddss::  Lymphangioleiomyomatosis; asthma; angiomyolipoma 
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OL GU SU NU MU
3 yıl dır as tım ta nı sı ile iz len mek te olan 44 ya şın da
ba yan has ta ne fes dar lı ğı nın kul lan mak ta ol du ğu
bron ko di la ta tör te da vi ye rağ men iler le me si üze ri -
ne po lik li ni ği mi ze baş vur du. Has ta nın baş ka bir
mer kez de ya pıl mış so lu num fonk si yon tes tin de ha -
fif obs trük si yo nu ve re ver zi bi li te si mev cut tu ve çe-
kil miş PA ak ci ğer gra fi si do zu nun set ol ma sı
dı şın da nor mal ola rak de ğer len di ril di.

Si ga ra kul lan ma yan has ta nın öz geç mi şin de iki
kez mi yom ope ras yo nu dı şın da özel lik yok tu. Has-
ta nın ya pı lan fi zik mu a ye ne sin de vi tal bul gu la rı
nor mal di. So lu num sis te mi mu a ye ne si de da hil ol -
mak üze re tüm sis tem mu a ye ne le rin de pa to lo jik
sap tan ma dı. Has ta nın baş vu ru su sı ra sın da ya pı lan
so lu num fonk si yon tes tin de ak ci ğer vo lüm le ri ve
bi rin ci da ki ka zor lu eks pi ra tu ar ka pa si te si nor mal
sı nır lar day ken (FVC:2.46 (%90), FEV1:2.00 (%94),
FEV1/FVC: %80.2) has ta nın di füz yon ka pa si te si
dü şük ola rak sap tan dı (DLCO:11 mL/mmHg/min,
(%50) DLCO/VA:2.5 (47%) ). PA ak ci ğer gra fi sin -
de sap ta nan yay gın kis tik imaj lar (Re sim 1) ne de -
niy le is te nen YRBT (yük sek re zo lüs yon lu bil gi sa-
yar lı to mog ra fi) tet ki kin de her iki ak ci ğer de, si met-
rik ve yay gın ola rak, çap la rı bir kaç mm ile 1,5 cm
ara sın da de ği şen çok sa yı da, in ce du var lı kist iz len-
mek tey di. Üst ke sim ler ve or ta ke sim ler de da ha be-

lir gin ola rak iz le nen tu tu lum kos tof re nik sul kus -
lar da azal mak tay dı (Re sim 2). Has ta da ön plan da
LAM dü şü nü le rek ba tın BT si is ten di. Ba tın BT’sin -
de sol ret ro pe ri to ne al böl ge de kit le lez yo nu sap tan-
ma sı üze ri ne ya pı lan bi op si si an ji om yo li pom ola rak
ra por lan dı. Bron kos ko pi de en dob ron şi al pa to lo ji
yok tu ve sağ alt lob la te ro ba zal den ya pı lan TBB so-
nu cu nun pa to lo jik in ce le me si LAM ola rak ra por -
lan dı (Re sim 3). Öz ve soy geç mi şin de özel lik
ol ma yan has ta nın tu be rosk le roz bul gu la rı nın araş-
tı rıl ma sı için is te nen be yin MR’ı, cil di ye ve göz
kon sül tas yon la rın da özel lik yok tu. Has ta spo ra dik
LAM ola rak de ğer len di ril di. Has ta ya has ta lı ğı hak-
kın da bil gi ve ril di ve med rok sip ro ges te ron 1 gr IM
te da vi baş lan dı. Ta kip le ri sı ra sın da sağ he mi to raks -
ta ge li şen şilöz sı vı des tek te da vi si ile ge ri le di. Has -
ta 3 yıl dır ta ki bi miz al tın da dır.

TAR TIŞ MA
LAM tek ba şı na ve ya tu be rosk le roz ile bir lik te gö-
rü le bi len, ak ci ğer le rin ve len fa tik le rin na dir bir
has ta lı ğı dır.1 Spo ra dik LAM tüm po pu las yon da mil-
yon da bir ki şi de gö rü len na dir bir has ta lık ken tu be-
rosk le roz lu has ta lar da çok da ha sık ola rak
gö rül mek te dir.1,2 Ge nel lik le me narş ile me no poz
ara sı genç ka dın la rı et ki ler ve or ta la ma baş lan gıç
ya şı 34’dür. Kli nik sey rin de so lu num semp tom la rı
ön plan da dır. Has ta la rın ço ğun lu ğun da ilk semp-
tom ne fes dar lı ğı iken LAM da gö rü len di ğer semp-
tom ve bul gu lar ök sü rük, he mop ti zi, şilop ti zi veRESİM 1: P-A akciğer grafisinde yaygın kistik görünüm.   

RESİM 2: Her iki akciğerde simetrik çok sayıda kist izlenmekte.
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şilöz plev ral efüz yon dur.1 Has ta la rın üç te iki sin de
ise tek rar la yan ve mor bi di te ye se bep ola bi len pnö-
mo to raks bu lu nur.3 Ak ci ğer dı şı LAM be lir ti le ri ise
ret ro pe ri to ne al kist ler olan len fan jiy om lar, şilöz
ab do mi nal ko lek si yon lar ve has ta la rın ya rı sın da
esas ola rak böb rek ler de gö rü len an ji o li pom lar -
dır.4-6 Pnö mo to raks ve şilöz sı vı bu lun ma dık ça fi zik
mu a ye ne has ta lı ğın er ken dö ne min de nor mal dir.
Ral ler ve ron küs ler has ta la rın kü çük bir kıs mın da
bu lu nur, len fan ji yo le yo mi yom lar na di ren pal pe
edi lir ler. Bü tün LAM has ta la rı tu be rosk le roz işa-
ret le ri açı sın dan dik kat li mu a ye ne edil me li ve tu-
be rosk le ro zun ha fif form la rın da bul gu la rın göz den
ka ça bi le ce ği unu tul ma ma lı dır.1 Ol gu mu zun da baş-
vu ru sı ra sın da ki tek şika ye ti ne fes dar lı ğı idi ve fi -
zik mu a ye ne sin de pa to lo jik özel lik yok tu.

Has ta lı ğın er ken dö ne min de gö ğüs rönt ge ni
nor mal ken iler le yen dö nem de en sık kar şı la şı lan
bo zuk luk re ti kü lo no dü ler göl ge len me ve kist ler ve -
ya bül ler dir.1 Ak ci ğer ha cim le ri ge nel de ko run -
muş tur. Baş lan gıç ta so lu num fonk si yon test le ri
nor mal ola bi le ce ği gi bi ço ğun da ha va akı mı obs-
trük si yo nu ve ol gu la rın üç te bi rin de be ta 2 ago nist
in ha las yo nu ile obs trük si yon da ha fif bir dü zel me
ola bi lir. To tal ak ci ğer ka pa si te si ko run mak ta dır fa -
kat gaz alış ve ri şi be lir gin azal mış tır.7 Ol gu muz da da
bu bul gu la ra ben zer ola rak dış mer kez de ya pı lan
so lu num fonk si yon tes tin de ha fif obs trük si yo nu
mev cut tu. Tek ba şı na ane mi ve di ğer sis te mik has-
ta lık lar da da dü şük sap ta na bi len DLCO dı şın da
DLCO/VA de ğer le ri de dü şük sap ta nan has ta mız da

bu bul gu in ters tis yel ak ci ğer has ta lı ğı nı des tek le -
mek tey di.

LAM ta nı sı için al tın stan dart ak ci ğer ve ya tu-
tu lan len fa tik ler den ya pı lan do ku bi yop si sin de
LAM hüc re le ri adı ve ri len anor mal düz kas hüc re -
le ri ta ra fın dan oluş tu ru lan no dül ler in fil tras yon la -
rın gös te ril me si dir. İmu no his to kim ya sal bo ya ma
düz kas be lir te ci ak tin ve me la no ma iliş ki li an ti jen
HMB45 açı sın dan po zi tif tir.8 LAM dü şü nü len ol-
gu lar da an ji om yo li pom la rın ve baş ka bir len fa tik
tu tu lu mun olup ol ma dı ğı nı in ce le mek için yük sek
çö zü nür lük lü to raks BT ve ba tın BT ya pıl ma lı dır.
BT ta ra ma sı nın LAM için ka rak te ris tik ol ma dı ğı
du rum lar da ise ke sin ta nı için ak ci ğer bi yo pi si si
(TBB ve ya açık ak ci ğer bi yop si si) ya pıl ma lı dır.1 Ol-
gu muz da da ta nı TBB ile ko nul muş, sol ret ro pe ri -
to ne al böl ge de an ji om yo li pom sap tan ma sı ta nı yı
des tek le miş ti.

LAM ’ın te da vi si ço ğu za man semp to ma tik
olup so lu num sı kın tı sı için ok si jen ve bron ko di la -
ta tör te da vi yi içe rir.  LAM ’ın pre me na po zal ka dın-
lar da gö rül me si ve ge be lik ve ös tro jen kul la nı mı
es na sın da semp tom la rın art ma sı, hor mo nal te da -
vi yi gün de me ge tir miş tir. Hız lı iler le yen has ta lı ğı
olan ol gu lar da, kul la nıl ma sı nı des tek le yen hiç bir
ke sin ka nıt bu lun ma ma sı na rağ men hor mon te da -
vi si (özel lik le pro ges te ron) ön ce lik li te da vi dir. Te-
da vi de ta mok si fen, cer ra hi oo fe rek to mi, over le rin
rad yo ab las yo nu, bu se re lin ve GnRH uy gu lan mış -
tır.10,11 Di ğer te da vi yak la şım la rı pnö mo to raks,
şilöz ko lek si yon lar ve ak ci ğer dı şı be lir ti le rin

RESİM 3: Kistik boşlukları çevreleyen anormal düz kas demetlerinde SMA pozitif boyanma (Smooth Muscle Actin (SMA) ile boyanmış x 40 büyütmede),



komp li kas yon la rı na yö ne lik tir. Ağır LAM ol gu la -
rı için şu an da ki tek te da vi ak ci ğer nak li dir. LAM’ -
da kli nik gi diş çok de ğiş ken dir ve has ta dan has ta ya
de ği şir.  Sağ ka lım de ğiş ken lik gös ter me si ne rağ-
men ya kın za man lı ve ri ler 10 yıl lık sağ ka lı mı yak-
la şık %55-71 ola rak gös ter mek te dir.9 Kli nik gi di şi
be lir le yen mo di fi ye edi ci gen ler ola bi le ce ği bil di -
ril mek te ve te da vi de bu gen ler ile il gi li ça lış ma lar
ya pıl mak ta dır.1,12

LAM’ de kli nik ola rak ne fes dar lı ğı na rast lan -
ma sı ve so lu num fonk si yon test le rin de obs trük si -
yo nun ol ma sı ve ba zen re ver si bi li te nin po zi tif
sap ta na bil me si ne de niy le de has ta mız mer ke zi mi -
ze baş vur ma dan ön ce uzun sü re dir as tım ta nı sıy la
ta kip edil miş ti. Na dir gö rü len bu has ta lı ğın be lir ti
ve bul gu la rı as tım has ta lı ğı na ben ze di ği ve ta nı da

LAM ön ce lik li ola rak ak la gel me di ği için ta nı da ge-
cik me ya şan mış tı. Has ta mı zın me na po za ye ni gir-
di ği için ek hor mo nal te da vi dü şü nül me di, ne fes
dar lı ğı ta nım la yan has ta nın bron ko di la ta tör te da -
vi si dü zen len di ve te da vi al tın da semp to mun ge ri -
le di ği  ve so lu num fonk si yon test le ri nin nor mal
sı nır lar da sey ret ti ği göz len di. Ge li şe bi le cek komp-
li kas yon lar ne de niy le ya kın ta ki be alı nan has ta nın
ta kip le rin de sağ he mi to raks ta ge li şen şilöz sı vı des-
tek te da vi si ile ge ri le di.

LAM gi bi na dir gö rü len has ta lık la rın semp tom
ve fi zik mu a ye ne bul gu la rı as tım gi bi sık gö rü len
has ta lık lar la ben zer ola bi le ce ği için, ne fes dar lı ğı
şika ye ti ile baş vu ran üre me ça ğın da ki ba yan lar da
na dir gö rü len has ta lık la rın akıl da tu tul ma sı has ta -
nın ta ki bi ve te da vi si açı sın dan fay da lı ola cak tır. 
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