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GIRIS

Pulmoner lenfanjioleiomyomatozis, metastaz potansiyeli olan, distik dereceli mezensimal bir
neoplazidir. DUz kas ve melanositik belirtecleri ifade eden modifiye diz kas hicrelerinin proliferasyonu
ile karakterli diffiz infiltratif akciger hastaligidir. Neredeyse her zaman reproduktif cagdaki kadin
hastalarda gorulir. Sporadik olarak ya da tuberosklerozis sendromunun bir komponenti olarak ortaya
cikabilir. Perivaskiler epiteloid neoplaziler ailesinden olan akcigerin seffaf hlcreli timoria ve
angiomyolipoma ile iliskili olabilir. Progresif dispne en sik semptomu iken, silotoraks ve pndmotoraks en
sik komplikasyonlarindandir.

OLGU

Tuberosklerozis sendromu ile takipli, 21 yasindaki kadin hasta ani gégUs agrisi nedeni ile acil servise
basvurmus. Hastanin 6ncesinde de yaklasik bir aydir nefes darli§i sikayeti mevcutmus. Toraks BT'de her
iki akcigerde diffiiz ince duvarh kistik degisiklikler ve sag akcigerde ayrica pnémotoraks saptanmasi
Uzerine tlup torakostomi uygulanmis. Semptomlarda gerileme olmamasi nedeniyle pulmoner wedge
rezeksiyonu yapilmis.

Pulmoner wedge rezeksiyon materyaline ait H-E boyali kesitlerin incelenmesinde, akciger dokusu
icerisinde cok sayida kistik bosluklar izlenmis, bunlarin bir b6limUnin duvarinda diz kas benzeri igsi
hicrelerle désenme bulundugu dikkati cekmistir. Ayrica birkac odakta tip 2 pnémosit 6zelliginde oldugu
disiinilen hicrelerden meydana gelen nodiler sahalar gézlenmistir. imminhistokimyasal
incelemelerde tarif edilen igsi hiicrelerin HMB-45, SMA, ER ve PR ile pozitif boyandiklari gérilmustar.

SONUC

Diffliz kistik akciger hastaligi ile basvuran reprodiiktif cagdaki kadin hastalarda lenfanjioleiomyomatozis
ayiricl tanida mutlaka disdntlmelidir. Erken lezyonlara ait biyopsi materyallerinde degisiklikler cok
belirgin olmayabilir ve parankim “normal” bir gériinime sahip olabilir. Ozellikle de klinik hikayesi
lenfanjioleiomyomatozis ile uyumlu olan hastalarda bu taninin ayirici tani olarak akilda tutulmasi ve
immunhistokimyasal boyamalarin uygulanmasi modifiye diz kas hucrelerinin saptanmasina yardimci
olabilir.
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