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Lenfanjiomyomatozis lenf nodiilii, lenfatik ve kan damarlarinda hamar-
tamat6z karakterde diz kas hiicre proliferasyonu ile giden akciger, medi-
asten ve abdomende goriilebilen nadir bir hastaliktir (1). Ureme cagindaki
geng kadinlarin hastalig olarak bilinir. Ekstrapulmoner yayilim oldukca na-
dir olup en sik renal anjiomyiyomlar goruliir. Bu calismada genc erkek has-
tada intraabdominal yerlesimli lenfanjiomyiyomatoz olgusu sunulmustur.

Olgu sunumu

Yirmi sekiz yasinda erkek hasta klinigimize niiks intraabdominal kistik
lezyon 6n tanustyla bagvurdu. Oykiisiinde 6 ay once nefes darligi nede-
niyle yapilan tetkiklerinde pankreas kuyrugu komsulugunda kistik lezyon
tespit edildigi ve ultrasonografi esliginde aspirasyon yapildigt 6grenildi.
Hasta 1 yildir solunum problemleri nedeniyle astim tedavisi almaktaydi.
Abdominal bilgisayarli tomografi (BT) tetkikinde; pankreas kuyrugu infe-
rior komsulugunda anteriorda mide arka duvari, posteriorda bobrek 6n
konturu lateralde dalak ile komsu olan, ¢evre invazyonu gostermeyen ince
diizgiin duvarli homojen hipodens, kontrast tutulumu gostermeyen kistik
lezyon mevcuttu (Resim 1A). Toraks alt boliimiinden gecen kesitlerde her
iki akciger parenkimi ve plevral bosluk normaldi (Resim 1B). Yapilan solu-
num testlerinde ve akciger grafisinde anormallik tespit edilmedi. Retrope-
ritoneal kist 6n tanistyla yapilan operasyonda mide arka duvari, pankreas
kuyrugu, dalak, transvers kolon mezosu komsulugunda 7x9 cm capinda
jelatindz kivamli ici ser6z sivi ile dolu septal kistik lezyon tespit edildi.
Kistik lezyon total olarak eksize edildi (Resim 2). Histopatolojik inceleme
sonucu ¢evrede matiir lipositlerin olusturdugu yag doku ve spindle sekilli
kesisen caprazlasan diiz kas liflerinin olusturdugu alanlar ile cevrelenmis,
tek katli yassilasmis endotel hiicreleri ile doseli kistik yapiarin olusturdu-
gu lenfanjiomyom olarak rapor edildi (Resim 3). 6 ay sonra ¢ekilen kontrol
BT intraabdominal kitle tespit edilmezken akcigerde lenfanjiomyiyomatoz
lehine bulgu saptanmadi.

Tartisma

Lenfanjiomyomatoz nedeni tam olarak bilinmeyen nadir bir hastaliktr.
Stossel tarafindan 1937 yilinda literatiire sunulmustur(1). Olusumunda
endokrin faktorlerin ve seks steroidlerinin etkisi olabilecegi belirtilmekte-



Resim 1: A: Venoz fazda elde edilen kontrasli BT kesitinde karin sol Ust kadranda pankreas kuyrugu komsulugunda ince duvarli, homojen
hipodens dizgin sinirli kistik lezyon gorilmekte. B: Thoraks alt béliminden gecen BT kesitlerinde parenkim penceresinde plevral bosluk ve

her iki akciger parenkimi normal izlenmektedir.

dir. En sik akciger parenkimini etkiler
ve genellikle treme cagindaki kadin-
larda goralir (2). Hamartomatoz ya-
pida olmasina ragmen agresif davranis
gosterir. Hastalarin ¢ogunda kuciik
hava yolu obstriksiiyonuna neden
olur ve terminal donemde respiratuar
yetmezlige yol acgar (3).

Akcigerde diffiiz dagilum gosteren
cok sayida kistik lezyon, pndmotoraks
ve silotoraks ile karakterizedir (4).
Ekstrapulmoner tutulum oldukca na-
dirdir ve 4 major kompanenti vardir:
Renal anjiomyiyolipom, lenfadeno-
megali, siloz ascites ve lenfanjiyom-
yiyomotoz (5). Lenf damarlarindaki
diiz kas hicrelerinin proliferasyonu

obstriiksiyona, obstriiksiyon ise kistik
kitlelerin olusmasina neden olur. Di-
late lenfatik kanallar iyi sinurlt kistler
seklinde, sil6z sv1 iceren lenfadeno-
megaliler solid kompanenti olan kistik
kitleler seklinde izlenirler. Lenf kistle-
ri agir1 buytrlerse riiptiire olurlar ve
siloz asite neden olurlar (6). Kistik
lezyonlar siklikla retroperitonda, ya
da pelviste yer alirlar (5). Abdominal
tutulum olan olgularda klinigi bizim
olgumuzda oldugu gibi sessiz olabile-
cegi gibi siloz ascites,, palpabl abdo-
minal kitle ve abdominal agri olabilir
(7). Izole ekstrapulmoner tutulum
olan hastalarda 1-2 yil icinde gogis
semptomlar: gelisebilir (8).

Retroperitoneumda yer alan kis-
tik lezyonlarin ayirict tanist genis bir
yelpazede yer alir. Bu bolgede olabi-
lecek kistik lezyonlar arasinda pank-
reasa ait psodokist, dyistopenik kist,
mikrokistik
adenomlar sayilabilir (9). Ayrica solid

retansiyon kisti, abse,
lezyonlarin kistik dejenerasyonlart da
ayrict tanida disinalmelidir. Bunlar
arasinda leimiyosarkom, norofibrosar-
kom, Schwannom, lenfanjiom, kistik
teratom, musindz kistadenom vardir
(10). Radyolojik olarak tanida US, BT
ve manyetik rezonans kullanilabilir.
Ancak lenfangiomyomu sayilan lez-
yonlardan ayirt edebilecek karakteris-

Resim 2: Ameliyat sirasinda makroskopik gorinim.
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tik bir bulgu yoktur. Retroperitonda
kistik lezyon saptanmasi durumunda
klinik agidan neoplazi ya da abse di-
siinilmiiyorsa ayirict tanida lenfanji-
omyiyomatoz mutlaka akla gelmelidir.
Kesin tan1 ancak histopatolojik olarak
konulabilir (5). Biz olgumuzda klini-
gini gdz Oniline alarak neoplastik lez-
yon distinmedik. Lokalizasyonunu,
radyolojik bulgular1 ve niiks olmasi
nedeniyle lenfanjiomatoz olabilecegi-
ni diisiindiik. Lezyonun histopatolojik
incelemesinde diiz kas hiicrelerinde
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Summary:
Intra-abdominal lymphangiomyomatosis

Resim 3: Histopatolojik gorinimde diz kas lifleri ile cevrili endotel
ile doseli kistik yapr gérintisd.

Lymphangiomyomatosis (LAM) is a rare idiopathic disease characterized by hamartomatous smooth
muscle proliferation of the lymph nodes, lymphatics, blood vessels as well as airways within the lung,
mediastinum and abdomen. Extrapulmonary LAM is quite rare.

We represent a case of retroperitoneal lymhangioma in a young man as the only radiological finding of

LAM.
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