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Summary

Pnomatozis sistoides intestinalis (PSI), seyrek goriilen bir
hastalik olup bagirsak duvar icinde ¢ok sayida gaz dolu kistler ile
karakterizedir. 48 yasinda erkek hasta, hastanemize bulanti, kusma,
kilo kaybi, karmn agrisi ve distansiyon sikayetleri ile bas vurdu.
Cekilen radyografide, ozellikle ileumda ¢ok sayida hava kesecikleri
izlendi. Ameliyat edilen hastada pilor stenozu saptandi ve
histopatolojik inceleme sonucu, PSI tanist kondu. Bu makalede,
hastaligin klinik, radyolojik ve patolojik ozellikleri literatiir esliginde
tartisildi.

Anahtar Kelimeler: Pnomatozis sistoides intestinalis, Ince bagirsak

Pneumatosis cystoides intestinalis (PCI) is a rarely observed
disorder. It is characterized by multiple gas filled cysts within the
bowel wall. A 48-year-old man was admitted to our hospital with
nausea, vomiting, weight loss, abdominal discomfort and distension.
A direct radiography showed multiple, small, air cysts in the wall of
the ileum. The patient was operated and pylor stenosis was detected.
In histopathologic examination, the disease was diagnosed as PCIL
Clinic, radiologic and pathologic findings of the disease was discussed
in this article.
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Ik defa Du Vernoi tarafindan 1730’da tanimlanan (1)
pnomatozis sistoides intestinalis (PSI); gastrointestinal
sistemin herhangi bir yerinde, mukoza veya serozada gaz
dolu kistlerin varhig ile karakterizedir (2-5). Kist icerigi
nitrojen ve hidrojenle birlikte degisik oranda oksijen,
karbondioksit, biitan, propan, metan, etan ve argon
gazlarindan olusur (2,5). Cesitli klinik durumlarla birlikte
olabildigi gibi, primer olarak da meydana gelebilir. Daha
cok intestinal sistemi tutmakla birlikte, cok nadir olarak
ekstraintestinal yerlesebilmektedir. 25-50 yaslarinda pik
yapmakla beraber, hayatin ilk giinlerinde ve ileri yaslarda
da ortaya cikabilmektedir (2,6). Goriintilleme yontemleri,
endoskopi, cerrahi ve bazen de patolojik tetkikler
Genellikle benign
seyretmekle birlikte, bazen hayati tehdit eden antitelerle
birlikte prognozu olumsuz etkilemektedir. Tedavide
oksijen, antibiyotikler veya cerrahi uygulanmaktadir.

esnasinda tanimlanmaktadar.

Olgu Sunumu
15-20 giindiir karin agrisi, bulanti, kusma, siskinlik ve
kilo kayb1 sikayetleri ile Firat Universitesi Tip Fakiiltesi
Genel Cerrahi Poliklinigi’'ne bagvuran ve 15 yil once
gastrik iilser perforasyonu nedeni ile ameliyat oldugunu
belirten 48 yasindaki erkek hastanin yapilan fizik
muayenesinde kleopotaj haricinde bir bulguya rastlanmadi.
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Ultrasonografide mide duvarmmin kalinlastigi ve midenin
gazla dolu oldugu izlendi. Ayakta diiz batin grafisinde, ¢ok
sayida yuvarlak gaz golgeleri izlendi (Sekil 1). Diyafragma
altinda serbest hava tespit edilmedi. Endoskopik ve
radyolojik incelemede hastada hipotonik mide ve pilor
darlig1 saptandi. Ameliyata alinan hastada pilor c¢ikisinda
darlik, pitotik mide ve tim ileumu tutan, degisik
buiyiikliikte, seffaf, etraf dokular ile yapisikliklar gosteren
multipl subserozal, kistik lezyonlar tespit edildi. Pilor
stenozu i¢in hastaya bilateral trunkal vagotomi + Joboulay
gastroduodenostomi uygulandi. fleumdaki lezyonlardan
dolayr ileum totale yakin rezeke edildi. Ameliyat
materyalinin makroskopik incelemesinde, tiim ileumu tutan
caplar1 0.3-2 cm arasinda degisen, subserozal yerlesimli,
¢ok sayida gaz dolu kist izlendi (Sekil 2). Mikroskobik
incelemede; bagirsak mukozasinda yogun kronik iltihabi
hiicre infiltrasyonu, yiizey epitelinde dokiilme ve genis
erozyon alanlartyla  belirgin  iskemik  degisiklikler
gozlenirken; submukozal ve miiskiiler tabakada belirgin
ayrisma, Auerbach pleksusunda noral hiperplazi,
subserozal ve serozal yerlesimli degisik cap ve sekilde cok
sayida kistik yapi izlendi (Sekil 3). Bu kistlerin bazilarinda
limende ve duvara tutunmus dev hiicreler, kist cevresinde
aktif kronik iltihabi hiicre infiltrasyonu, damarlarda
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Sekil 1. Ayakta diiz batin grafisinde, ¢ok sayida yuvarlak gaz
golgeleri goriilmektedir.

Sekil 2. Ince bagirsagin makroskopik goriiniimiinde, serozada
yerlesimli degisik sekil ve biiyiikliikte, seffaf goriiniimlii, i¢i hava ile
dolu, ¢ok sayida kesecik izlenmektedir.

belirgin konjesyon ve cevrede hemosiderin birikimi
izlendi (Sekil 4).

Tartisma
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ekil 3. Yiizeyde bagirsak mukozasi ve bunun altinda 6deme bagh
ayrisma gosteren sirkiiler kas demetleri, serozada basik-kiibik epitelle
doseli kistik yapi izlenmektedir (H&E, x40).

-
T e
5 e

Sekil 4. Kist liimeninde ve duvara tnmus hale cok sayida
histiyosit, yer yer kist ¢eperini infiltre eden iltihabi hiicre infiltrasyonu
ve kisti cevreleyen belirgin bag dokusu izlenmektedir (H&E, x100).

PSI, ozofagustan  anal kanala kadar tim
gastrointestinal sistemi tutabilen, erkekleri kadinlara oranla
2-3 kat daha sik etkileyen ve nadir goriilen bir hastaliktir.
Edinburgh Hastanesi’'nde yapilan 6553 olguluk otopsi
serisinde, PSI, sadece 2 olguda (%0.03) saptanmistir (4).
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En sik ince bagirsak (%42) ve kalin bagirsagi (%36) tutan
bu hastalik daha diisiik bir oranda ince ve kalin bagirsagi
(%24) ayn1 anda tutabilir. Ancak ekstraintestinal tutulum
olduk¢a nadirdir (2). Sunulan bu olguda PSI ileumu
tutmustu.

Intestinal veya sistemik herhangi bir hastalikla birlikte
bulunmayan formu primer (%15), bir hastalikla birlikte
olan formu ise sekonder (%85) olarak isimlendirilir (2,5,7).
Olgumuzdaki PSI, pilor stenozuna eglik ettiginden,
sekonder form olarak kabul edildi.

PSP’nin etiyolojisi kesin olarak bilinmemektedir.
Ancak bu hastaligin gelisiminde c¢esitli faktorlerin rol
oynadig1 ve bir ¢ok hastalik ile birlikteligi tanimlanmugtir.
Tikayict akciger hastaliklari, pilor stenozu, kistik fibrozis,
bag dokusu hastaliklar1 (PAN, progressif sistemik sklerozis,
dermatomyozitis, SLE), iskemik ve inflamatuar bagirsak
hastaliklar1 (Crohn hastalig, iilseratif kolit), jejuno-ileal by-
pass, endoskopi (2,3,5,8-10), transplantasyon (2,3,5,8,11),
hematolojik malignensiler (4,11-13) AIDS (2,8,14,15),
lenfoma (11,14) “graft versus host” hastaligi, radyoterapi
(8), kemoterapétikler ajanlar (5,7,8,12), steroidler ve bazi
ilag (laktuloz gibi) tedavilerinden sonra (2,8,11,13) ortaya
cikabilmektedir. Ayrica eriskinlerde tikayici arter hastaliklart
ve prematiirelerde nekrotizan enterokolit (NEK) ile birlikte
olabilmektedir. Bazen hi¢ bir etiyolojik faktér olmadan,
rastlantisal olarak da saptanabilmektedir (4).

PSI’nin patogenezi bilinmemekle birlikte baz1 teoriler
one siiriilmiistiir. Anfizem, astim, mekanik ventilasyon,
ogiirme ve kusma gibi intratorasik basinci arttiran nedenler
sonucu alveollerin pargalandigi ve buradaki gaz icerigin
mediasten, retroperiton ve mezenterden bagirsak duvarina
gectigi One stirtilmiistiir (2,3,7,8,16).

Ulserasyon, obstriiksiyon, travma ve endoskopi ile
bagirsak mukozasinin zedelendigi ve limendeki basincin
artmas1 ile mukozal hasarlanmanin bulundugu bélgelerden
intraluminal gazin bagirsak duvarina penetre oldugu
seklinde patogenetik teoriler de vardir. (2,4-7,16,17).

Ozellikle gaz olusturan (Cl.difficile, Cl. perfringens
vb.) bakterilerin karbonhidrat fermantasyonu ile hidrojen
aciga cikarmalari ve bu gazlarin, lenf damarlan ve bagirsak
duvarini invaze etmeleri sonucu da hastaligin olusabilecegi
ileri siiriilmektedir (3,4,16,17). PSI gelisiminde bakteriler
ve diger mikroorganizmalar ile iligkisini destekleyen bir
cok makale yaymnlanmistir. PST ve HIV enfeksiyonlu
hastalarda cryptosporidiosis (8,18), cytomegalovirus (8) ve
toksoplazmozis (15) tretilmistir. Kemik iligi naklinden
sonra PSI gelisen hastalarin kan ve gaita kiiltiirlerinde ise
candida albikans, koagiilaz-negatif stafilokok, klebsiella,
laktobasillus, varisella zoster ve rotavirus iiretilmistir (4).
Akciger nakli yapilan hastada kronik pseudomonas
aeruginosa enfeksiyonu tespit edilmistir (3). CI. difficile ile
olusan pseudomebranéz enterokolitli bir vakada olusan

T Klin J Med Sci 2002, 22

Nusret AKPOLAT ve Ark.

PSP’in antibiyotik tedavisi sonrasi diizelmesi (19),
hastaligin mikroorganizmalar ile iliskisini
desteklemektedir.

Organ transplantasyonlart Oncesi ve sonrasinda
verilen kemoterapotik ajanlarin ve steroidlerin bagirsak
duvarindaki lenf diiglimlerinde ve mukoza epitelinde
harabiyet yapmasiyla liimendeki gazlarin bagirsak duvarina
girdigi disiiniilmektedir (2,3,5,11).

Hastalar genellikle asemptomatiktir ve klinige daha
¢ok karin agrisi, distansiyon, ishal, kabizlik, kilo kaybi,
tenesmus gibi nonspesifik sikayetler ile bagvururlar (20).
Semptomatik olan hastalar, PSi’den cok altta yatan
hastaliklar nedeniyle incelenirken saptanir. Bu hastalarda
NEK, septik sok, abdominal distansiyon, parsiyel
obstriiksiyon, volvulus, intussepsiyon gibi hayati tehdit
eden Kklinik tablolar goriilebilir. Fizik muayene sonucu
hastalar genellikle normal olarak degerlendirilir (3,4,7).
Olgumuz, pilor stenozuna ait semptomlar ile bagvurdu ve
fizik muayenede kayda deger bir 6zellik saptanmadi.

Gastrik tutulum genellikle akut flegmenoz gastrit,
tikayic1 vaskiiler hastalik veya koroziv madde alimiyla
birliktedir. Ince bagirsak tutulumu, obstriiksiyon, jejuno-
ileal by-pass bagirsak infarktiisii ve intestinal pseudo-
obstritksiyonla  birliktedir. Kalin bagirsaktaki  kistler
radyolojik olarak siklikla; polip, karsinom ve lenfoma ile
karisir (4). Mevcut olguda ise, PSi, pilor obstriiksiyonuna
sekonder geligmis ve ileumu biitiiniiyle tutmustur.

Abdominal distansiyon, gastrointestinal kanama ve
NEK ile birlikte olan PSI, daha ¢ok prematiirlerde goriilir.
Bu hastalarda, PSI, gastrointestinal sistemin herhangi bir
yerinde goriilebilmekle beraber siklikla ileum ve proksimal
kolonda gelisir. Tikayic1 akciger hastaliklar1 (astim,
pulmoner fibrozis vb.) ile birlikte goriilen PS{ ise, daha cok
eriskinlerde ve sol kolonda goriiliir. Primer tutulumda
genellikle sag kolon etkilenmekle beraber, ince bagirsak da
tutulabilmekte ve nadiren her ikisi etkilenmektedir (4).

PSI varligi, abdominal baryumlu radyografi ve
bilgisayarli tomografi (BT) ile goriintiilenebilir. Manyetik
rezonans ve ultrasonografik  goriintiilemelerle de
tanimlanabilmekle birlikte en iyi radyolojik tan1 metodu
BT’dir (3). Intramural gaz varlig, major radyografik
bulgudur.  Fakat bagirsak
hastaliklarinda da intramural gaz varligi goriilebilecegi

iskemik ve  nekrotik
unutulmamalidir (8,21). Baryumlu kontrast radyografide,
bagirsak duvarinda dolum defekti seklindeki kistik veya
lineer gaz birikimleri PSI icin karakteristiktir ve ayirici
tanida O6nemlidir (4). Endoskopi ile kesin taniya gitmek
zordur ve submukozal kistlerin varliginda poliplerle
kanstirilir (2).

Makroskobik olarak, submukozada sesil veya
pedinkiile polipoid nodiiller, seroza altinda ise i¢i hava ile
dolu birbiriyle anastomoz yapmayan seffaf kesecikler
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goriilir. Bu hava dolu kesecikler mikrovezikiiler
olabilecegi gibi bir kac santimetreye ulasabilir. Bagirsak
duvar1 yaygin tutuldugunda, bagirsak spongioz bir
goriiniime sahip olabilir. Histolojik olarak, kist duvarinin
doseyici epitelinin genellikle gozlenmedigi, bazen de yassi
veya kiibik epitelle doseli oldugu dikkati ¢eker. Kist
duvarinda inflamatuar hiicreler (16kosit, plazma hiicresi,
eozinofil ve lenfosit), yabanci cisim dev hiicreleri ve
makrofajlar bulunabilir. Kist duvart cevresinde organize
fibroz doku artmigtir. Boyamalar ile bakteri saptanamaz.
Mukoza genellikle normal goriinimdedir (2.4,8).
Olgumuzdaki hava Kkistleri sadece subserozal yerlesimli
olup, mikroskobik o©zellikleri literatiirde tanimlanan
ozellikler ile paralellik gostermektedir.

PSI, intramural tiimér, pseudopolip, polipozis koli,
kolitis sistika profunda, lenfoma ve intramural lipom ile
karisabileceginden, bunlar ile ayirici tamiya gidilmelidir
(2,4).

Tedavisi altta yatan hastaliga baglh olarak degismekle
birlikte; cerrahi, antibiyotikler, steroidler, elemental diyet
ve hiperbarik oksijen tedavisini kapsamaktadir (2,4,22).
Tedavi semptomatik hastalarda klinik durumuna gore
ayarlanmalidir. Tedavi sonras1 niiksler bildirilmistir
(22,23). Pilor stenozu diizeltilen ve lezyonlu barsak
segmenti ¢ikarilan olgumuzda, postoperatif 8 ay gecmesine
ragmen niiks saptanmadi.

Sonug olarak PSI, klinik olarak malign ve benign bir
cok hastalik ile karigabilen ve bir cok hastalik ile birlikte
olabilen, nadir bir hastalik oldugundan, gastrointestinal
hastaliklarin ayirict tamisinda PSI de  diisiiniilmelidir.
Immiinosiipresif veya antineoplastik tedavi alan bireylerde,
PS’nin geligebilecegi akilda tutulmali ve olugabilecek
komplikasyonlar1 agisindan dikkatli olunmalidir.
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