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Olgu Sunumu / Case Report

Lenfanjiyoleiomyomatozise bagli iki tarafli niks spontan pnémotoraks

Bilaterally recurrent spontaneous pneumothorax due to lymphangioleiomyomartosis
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Pulmoner lenfanjiyoleiomyomatozis olduk¢a nadir goruilen
bir interstisyel akciger hastaligidir. Klinik tablo genellikle
nitks spontan pnomotoraks ve progresif dispne seklinde-
dir. Kesin bir tedavi secenegi olmamakla birlikte, yillar
icerisinde akciger parankiminde olusan multikistik dest-
ruksiyonla solunum yetmezligine neden olmaktadir. Otuz
dokuz yasinda kadin hasta ani baslayan nefes darligi ve
yaygin gogius agrist yakinmalar ile klinigimize bagvur-
du. Oskiultasyonda her iki akcigerde solunum seslerinde
azalma tespit edildi. Akciger grafisinde iki tarafli pno-
motoraks gozlenmesi uzerine iki tarafli tup torakostomi
uygulandi. Toraks tomografisinde sagda daha fazla olmak
uzere her iki akcigerde yerlesmis birkac ince duvarli kistik
yap1 tespit edildi. Hastaya sag posterolateral torakotomi
ile bullektomi, apikal kama rezeksiyonu, apikal parietal
plorektomi ve geri kalan plevral alanlara mekanik plevral
abrazyon yapildi. Hastada bir ay sonra olusan sol niiks
pnomotoraks nedeni ile sol posterolateral torakotomi ile
bullektomi, bull ligasyonu, apikal kama rezeksiyonu, apikal
parietal plorektomi ve geri kalan plevral alanlara mekanik
plevral abrazyon uygulandi. Histopatolojik inceleme ile
hastaya lenfanjiyoleiomyomatozis tanist konuldu. Iki yillik
takip suiresinin sonunda pnomotoraks nitksi gozlenmedi.
Iki tarafli niks spontan pnomotoraks gelisen premenopo-
zal kadinlarda lenfanjiyoleiomyomatozis mutlaka akilda
tutulmalidir. Bu hastalarda konservatif yontemlerle pno-
motoraksin siklik ile nuks etmesi nedeni ile erken donem-
de cerrahi tedavi yapilmalidir.

Anahtar sozciikler: Lenfanjiyoleiomyomatozis; pnomotoraks;
gogus cerrahisi; tomografi.

Pulmonary lymphangioleiomyomatosis is an extremely rare
interstitial lung disease. The clinical presentation is generally
recurrent spontaneous pneumothorax and progressive
dyspnea. No definitive treatment option is available and it
leads to respiratory failure due to multicystic destruction
of the lung parenchyma in the following years. A 39-year-
old female patient was admitted to our clinic with the
complaints of sudden onset dyspnea and diffuse chest pain.
Auscultation revealed decreased respiratory sounds in both
lungs. Chest X-ray showed bilateral pneumothorax and
bilaterally tube thoracostomy was performed. Thoracic
tomography demonstrated a few thin-wall cystic structures
in both lungs with a higher number on the right side. We
performed bullectomy, apical wedge resection, apical parietal
pleurectomy and mechanic pleural abrasion on residual pleural
spaces through right posterolateral thoracotomy. One month
later, we performed bullectomy, bulla ligation, apical wedge
resection, apical parietal pleurectomy and mechanic pleural
abrasion on residual pleural spaces through left posterolateral
thoracotomy due to the left recurrent pneumothorax. The
patient was diagnosed with lymphangioleiomyomatosis
based on the histopathological examination. No recurrent
pneumothorax was observed at the end of the two-year follow-
up period. Lymphangioleiomyomatosis should be kept in
mind in premenopausal women who have bilaterally recurrent
spontaneous pneumothorax. Early surgical treatment should
be planned in these patients due to multiple pneumothorax
recurrences with conservative procedures.

Key words: Lymphangioleiomyomatosis; pneumothorax; thoracic
surgery; tomography.
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Lenfanjiyoleiomyomatozis (LAM) nadir goru-
len, etyolojisi bilinmeyen, daha cok ureme cagindaki
kadinlar1 etkileyen, perivaskiiler, peribrongiyal ve peri-
lenfatik alandaki atipik duz kas hiicrelerinin (LAM
huicreleri) nonneoplastik anormal proliferasyonu ile
karakterize, multisistem tutulumu gosterebilen, kesin
ve etkili tedavisi olmayan bir hastaliktir. Olgularin
klinik gidisat1 farkliliklar gosterse de LAM genel-
de yavas ilerleyerek sonucta solunum yetmezligine
neden olmaktadir. Lenfanjiyoleiomyomatozisin 10 yil-
Iik mortalite oran1 %40-91 arasinda degismektedir.
Her ne kadar patogenezi halen tam olarak bilinmese
de hormon replasman tedavisi, eksojen 0strojen alimi
veya gebelik gibi durumlarda olgularda klinik olarak
kotulesme olugsmasi nedeni ile hastaligin ilerlemesinde
hormonal faktorlerin onemli bir rol oynayabilecegi
dustinulmektedir."! Lenfanjiyoleiomyomatozis sporadik
veya tuberoskleroz ile birlikte gorulebilir ve spontan
pnomotoraks (%40-80), lenfadenopatiler, buyuk kistik
lenf dokulari, siloz plevral-abdominal efuzyon ve anji-
yomiyolipomlar ile kendini gosterebilir.™

Akciger tutulumunun baskin oldugu pulmoner
LAM formunda hava yolu daralmasi-tikanmasi, bul-
parankimal kist olusumu ve tekrarlayan pnomotoraks
ataklari olugmaktadir.®! Olgularin yaklagik olarak
yarisinda baglangi¢c pnomotoraks atagi ile olmakta
ve siklik ile nefes darligi, cabuk yorulma ve oksuriik
gibi semptomlar gorulmektedir.™ Pulmoner LAM
direkt akciger grafilerinde herhangi bir patolojik
gorunime neden olmayabilecegi gibi tum akciger
alanlarini tutan retikuiler veya miliyer degisiklikler
ile de karsimiza cikabilmektedir. Toraks bilgisayarl
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Sekil 1. Arka-on akciger grafisinde sagda daha fazla olmak tize-
re iki tarafli pnomotoraks gozlenmektedir.

tomografisinde (BT) ise akcigerlerde homojen olarak
yayilmis ¢ok sayida, iyi sinirli, ince duvarli, yuvarlak
veya oval sekilli kistler goriillmektedir. Bu olgularin
semptomlar1 ve radyolojik bulgulart LAM tanisini
dusundurse de genellikle kesin tani i¢in akciger
biyopsisi gerekli olmaktadir. Histopatolojik olarak
kucuk igsi sekilli ve buyuk epiteloid benzeri hiicreler
olmak uzere iki ¢esit LAM hicresi tanimlanmistir.
Bu hiuicrelerin immiunohistokimyasal olarak monok-
lonal antikor HMB 45 (human melanoma black) ile
boyanmasi tan1 koydurucudur.?

Bu makalede bizler klinigimizde takip ve tedavi
ettigimiz bir LAM olgusunun analizini baglica klinik
sunum sekli, radyolojik bulgular, tani konulmasi ve
uygulanan cerrahi tedavi acgisindan literatur verileri
esliginde tartigmay1 amacladik.

OLGU SUNUMU

Otuz dokuz yasinda kadin olgu ani baslayan nefes
darlig1 ve yaygin gogus agrisi yakinmalari ile klini-
gimize bagvurdu. Oz gecmisinde ve soy ge¢misinde
ozellik olmayan olgunun yapilan fizik muayenesinde
oskultasyonda her iki akcigerde solunum seslerinde
azalma tespit edildi. Laboratuvar incelemeleri normal
degerlerde idi. Olgunun arka-on akciger grafisinde iki
tarafli pnomotoraks gozlenmesi izerine lokal anestezi
altinda iki tarafli tip torakostomi uygulandi (Sekil 1).
Ameliyat sonrasi 3. gun ¢ekilen toraks BT sinde sagda
daha fazla olmak uzere her iki akcigerde yerlesmis
birka¢ ince duvarli kistik yapi tespit edildi. Bunun
uizerine olguya sag arka-yan torakotomi yapildi.
Eksplorasyonda oblik fissurde derin yerlesimli aktif
hava kacaginin oldugu rupture subplevral bul goruldu
ve bullektomi, apikal kama rezeksiyon, apikal parietal

. ‘.k L
Sekil 2. Olgunun ilk ameliyatinda sag oblik fissurde yerlesmig
hava kagaginin oldugu bulloz lezyon goruilmektedir.
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(b) Smooth muscle actin x 200.

plorektomi ve geri kalan plevral alanlara mekanik
plevral abrazyon uygulandi (Sekil 2). Histopatolojik
inceleme sonucu pndomonik konsolidasyon alanlari
ve siddetli plorit seklinde bildirildi. Ameliyat sonrasi
donemde komplikasyon olusmayan olgu 7. giin tabur-
cu edildi.

Olgu bir ay sonra ani baglayan nefes darligi
ve sol yan agrisi yakinmalari nedeni ile yeniden
degerlendirildi. Arka-on akciger grafisinde sol nitks
pnomotoraks gozlenmesi izerine lokal anestezi altin-
da sol tup torakostomi uygulandi ve olguda klinik
duzelme saglandi. Gerekli ameliyat oncesi hazirliklar
tamamlanarak 2. giin sol arka-yan torakotomi yapildi.
Eksplorasyonda sol akcigerde yaygin olarak yerlesmis
cok sayida ve ¢esitli buyukluklerde aktif hava kacagi-

Sekil 4. Olgunun kontrol toraks bilgisayarli tomografisinde her
iki akcigerde yaygin, farkli boyutlarda, ince duvarli kistik lez-
yonlar tespit edilmisgtir.
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nin oldugu subplevral buller ile parankim i¢i yerlesim-
li kistik yapilar tespit edildi. Bullektomi, bul ligasyo-
nu, apikal kama rezeksiyonu, apikal parietal plorek-
tomi ve geri kalan plevral alanlara mekanik plevral
abrazyon uygulandi. Alinan akciger doku orneklerinin
histopatolojik incelemesi sonucunda parankimdeki
kiicuk kistik bosluklarin cevresinde yerlesmis igsi
goruniimde duz kas hiicrelerine benzeyen morfolojide
hiicreler ve interstisyel alanda kalinlagma gozlendi
(Sekil 3a, b). Immiunohistokimyasal boyamada ise
HMB 45 ile bu hiicrelerde granuler boyanma tespit
edilmesi izerine LAM tanis1 konuldu. Ameliyat son-
rasi donemde komplikasyon olugsmayan olgu 6. gin
taburcu edildi. Bir ay sonra cekilen kontrol toraks
BT’sinde her iki akcigerde yaygin olarak yerlesmis,
boyutlar1 yaklasik olarak 0.5x0.5 cm’den 3x3 cm’ye
kadar degisebilen ince duvarli kistik lezyonlar tespit
edildi (Sekil 4). Tuberoskleroz agisindan arastirilan
ancak kanit bulunamayan olguya semptomatik tedavi
disinda herhangi bir medikal tedavi uygulanmadi.
Klinik ve radyolojik olarak yakin takip altinda olan
olguda iki yillik stirenin sonunda pnomotoraks niiksu
gozlenmedi.

TARTISMA

Calismamiz LAM'nin iki tarafli nilks pnomotoraksa
neden olabilecegi, toraks BT ’sinde akcigerlerde degisik
boyutlarda kistik yapilarin goriilebilecegi, kesin taninin
histopatolojik inceleme ile konulabilecegi ve cerrahi
tedavi ile pnomotoraks nuiksuniin onlenebilecegi bilgi-
lerini teyit etmektedir.

Pulmoner LAM fizyopatolojisi bronsiyal, alveoler
septum, perivaskiller alan ve lenfatiklerde bulunan diz
kas hiucrelerinin proliferasyonu sonucu kuguk hava
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yollarinda tikanma olusmasi seklindedir. Boylece pul-
moner kistler ve bunlarin riptirt ile olusan pnomoto-
raks klinigi ortaya cikmaktadir. Kistik yapilarin ince
duvarli, yaygin ve subplevral yerlesim gosterebilme
ozellikleri nedeni ile olugan iki tarafli pnomotoraks ve
fazla sayida pnomotoraks nitksleri gogus cerrahisi kli-
niklerinde sik olarak rastlanan primer spontan pnomo-
toraks olgularindaki tablodan farklilik gostermektedir.
Almoosa ve ark."” caligmalarinda LAM tanisi konulan
193 olgunun 1404’tunde (%73) nuks pnomotoraks ve
toplamda 623 pnomotoraks atagi olustugunu tespit
etmiglerdir. Yazarlar sekiz olguda (%4) ise iki tarafh
pnomotoraksin LAM'nin baglangi¢ belirtisi oldugunu
belirtmiglerdir. Olgumuzda klinik sunumun iki tarafh
pnomotoraks ile baglamasina ilaveten kisa araliklarla
nitkslerin olugsmast LAM’yi dusundurdu ve ameliyatta
alinan akciger doku orneklerinin histopatolojik incele-
mesi ile kesin tan1 konuldu.

Radyolojik incelemeler LAM tanisi i¢in ilk basama-
&1 olusturmaktadir. Direkt akciger grafilerinde buzlu
cam gorinumu veya degisik boyutlarda pnomotoraks
alanlar1 saptanabilir. Ancak 6zellikle ince kesitli toraks
BT leri ile her iki akcigerde yaygin olarak goriilen ¢esit-
li buyukluklerde, yuvarlak sekilli, dizgiin sinirli ve ince
duvarh kistik yapilarin gorilmesi tani icin daha fazla
yardimci olmaktadir.

Histopatolojik inceleme LAM olgularin-
da ©Ozellik arz etmektedir ve burada imminohis-
tokimyasal yontemlerin ayri1 bir ©Onemi vardir.
Lenfanjiyoleiomyomatozis hiicrelerinde immiunf-
loresan boyalarla alfa-aktin, vimentin ve des-
min varliginin gosterilmesi duz kas hucre proli-
ferasyonunu ortaya koymaktadir. Ayrica sade-
ce LAM hiucrelerinden salinan HMB 45 antijeni
tanida yuksek duyarliliga ve ozgulluge sahip bir
belirtectir.”! Lenfanjiyoleiomyomatozis hiicrelerinden
epiteloid benzeri yapida olanlar yuksek oranda ancak
igsi kenarli hiicreler daha az siklikla HMB 45 ile pozitif
reaksiyon vermektedir.®! Lenfanjiyoleiomyomatozis
huicrelerinde Ostrojen, progesteron ve buyume fak-
torlerine ait reseptorler de tespit edilebilmektedir.
Olgumuzda akciger parankiminde gozlenen kistik
bosluklarin cevresinde yerlesmis igsi goriinimde duz
kas hiicrelerine benzeyen yapilarin streptavidin biotin
peroksidaz yontemi ile arastirilan HMB 45 ile reak-
siyon verdigi goriildu ve LAM tanisi kesinlestirildi.

Genel olarak goguis cerrahisi kliniklerinin pratik
uygulamalarinda pnomotorakslardaki cerrahi tedavi
endikasyonlar1 arasinda nitks pnomotoraks ve iki
tarafli pnomotoraks ilk siralarda yer almaktadir. Bu
olgularda standart cerrahi tedavi bleb rezeksiyonu
yaninda apikal mekanik abrazyon veya plorektomi

yaptlmasidir. Bu girisim siklikla aksiller/arka-yan
torakotomi veya video yardimli torakoskopik cerrahi
(VYTC) ile yapilmaktadir. Bir¢ok olgu tarafindan
oldukca iyi tolere edilen VYTC islemi minimal
morbiditeye sahiptir, ameliyat sonrast donemde pul-
moner fonksiyonlar korunmaktadir ve olusan agrinin
kontrolii daha kolay olmaktadir. Bu avantajlar olgu-
larin hastanede kalig sureleri ve toplam maliyetlerini
onemli oranda azalmaktadir. Bizler burada her iki
tarafta da arka-yan torakotomiyi tercih ettik. Bununla
beraber bu olgu icin sag tarafa uygulanan ilk cerra-
hi iglemde VYTC’nin kullanilabilecegini ancak sol
tarafta VYTC’nin yeterli kolaylig1 saglayamayaca-
gin1 dusuinmekteyiz. Aslinda sag tarafta hava kacagi
olan sadece bir bolgenin bulunmas: nedeniyle VYTC
bagar1 ile yapilabilirdi. Ancak olgunun agir klinik
sunumu bizleri arka-yan torakotomiye yodnlendirdi.
Halbuki VYTC buradaki gibi bircok pnomotoraks
olgusunda uygulanabilir ve nadir de olsa gerekli oldu-
gu durumlarda torakotomiye geg¢ilebilir. Olgumuzda
bir aylik kisa bir sure icerisinde hizli bir ilerleme
izlendi, parankim ici yerlesimli kistik olusumlarin
sayisinda anlamli artig olustu ve sol torakotomide
cok sayida hava kacagi olan subplevral yerlesimli
buller tespit edildi. Bu tip yaygin tutulumun oldugu
durumlarda VYTC genellikle hava kacagi kontrolunii
saglayabilmekte ancak bazen takipte uzamis hava
kacag1 veya niiks pnomotoraksa rastlanabilmektedir.
Istenmeyen bu durumlarin olusumunu engelleyebil-
mek icin VYTC’de bulloz alanlarin stapler ile yapilan
rezeksiyon islemine endoloop ligasyon, argon plazma
koagiilasyon, lazer, Vicryl orgui (mesh) ile stapler
hattinin desteklenmesi ve fibrin yapistirici gibi doku
adezyonu saglayicilarin kullanildig1 ek teknikler ilave
edilmektedir.®” Bu imkéanlarin kliniklerde yaygin
olarak bulunmamasi ve maliyete getirdikleri artiglar
bizleri torakotomi insizyonuna yodnlendirmektedir.
Arka-yan torakotomi sagladigi genis gorus alani ile
tum akcigerin rahatlikla incelenmesine ve hava kagagi
olan bolgelerin hepsinin tespit ve tedavi edilmesine
imkan vermistir.

Sonu¢ olarak, oldukca nadir olmasina ragmen
ozellikle ureme cagindaki kadinlarda gorulen iki
tarafli ve niks pnomotoraks olgularinda LAM mut-
laka hatirlanmalidir. Lenfanjiyoleiomyomatozis tani-
st her ne kadar semptom ve radyolojik bulgularla
desteklense de kesin tan1 i¢in mutlaka akciger doku
biyopsilerinin immiunohistokimyasal yontemlerle
incelenmesi gerekmektedir.'” Ayrica bu olgularda
klasik pnomotoraks cerrahi uygulamalar1 ile daha
fazla pnomotoraks niksiiniin olmas: onlenebilmek-
tedir.
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