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tem bozuklugu olup mediastinumdan plevraya kadar tiim lenfa-

tik sistemi tutar. Patolojik olarak selim olmakla birlikte progre-
sif seyirli ve oliimciil bir hastaliktir. Histolojik olarak, tutulan lenfatik-
lerde kompleks goriiniim, cap ve say1 artis1 izlenmektedir (1). Genellik-
le, cocukluk ve geng eriskin doneminde goriiliir. DPL’yi; lenfanjiyom,
lenfanjiyomyomatozis, lenfanjiyektazi gibi diger lenfatik hastaliklar-
dan histolojik olarak ayirmak zordur (1). Bununla birlikte, bu lenfatik
hastaliklar, taniya yardimci olacak bazi goriintiileme 6zelliklerine sa-
hiptir. DPL’de; difiiz mediastinal yumusak doku infiltrasyonu, pulmo-
ner interstisyel parankimal infiltrasyonlar ve plevral efiizyon goriiliir.
DPL’deki bu difiiz parankimal tutulum, en iyi yiiksek rezoliisyonlu bil-
gisayarli tomografide (YRBT) saptanir. Literatiirde, YRBT ile inters-
tisyel tutulumun gosterildigi az sayida olgu 6rnekleri mevcuttur. Olgu-
muzda, bu nadir hastaligin masif bir formunun BT, YRBT ve ultraso-
nografi (US) bulgular1 sunulmaktadir.

D ifliz pulmoner lenfanjiyomatozis (DPL), nadir bir lenfatik sis-

Olgu bildirisi

Sekiz yaginda kiz hasta, son iki aydir artan non-prodiiktif oksiiriik,
hemoptizi ve nefes darlig1 sikayetleri ile bagvurdu. Laboratuar incele-
mesinde saptanan anormal bulgular; lenfositoz (%58), hemoglobin dii-
zeyinde diisme (9.5 g/dL) ve diisiik hematokrit diizeyi (%30.9) idi. PA
akciger grafisinde; mediastende genisleme, plevraya kadar uzanan ve
solda daha belirgin olan bilateral hiler ve parahiler infiltrasyonlar ve
plevral efiizyon izlendi (Figiir 1). Kontrasth toraks BT incelemede; me-
diastinumda, damarlarda deplasmana neden olmayan difiiz yumusak
doku infiltrasyonu saptand: (Figiir 2a). Akciger parankiminde, bilateral
peribronkovaskiiler ve interlobiiler septal kalinlagsmalar, buzlu cam in-
filtrasyonlar1 ve multifokal havalanma hapsi alanlar1 izlendi (Figiir 2b).
YRBT incelemede, 6zellikle iist loblarda, sekonder pulmoner lobiille-
rin anatomisini ortaya koyar tarzda diizgiin interlobiiler septal kalinlag-
malar izlendi (Figiir 2¢). Kontrol kan degerlerinde trombositopeni sap-
tanmasi lizerine trombosit replasmani yapildi ve sonrasinda mediastinal
yumusak doku infiltrasyonuna ince igne aspirasyon biyopsisi (IIAB)
uygulandi. Biyopsi sonucu, yeterli olmamakla birlikte, yavag seyirli he-
matolojik tiimor tanisi ile uyumlu idi. Fakat, kemik iligi aspirasyon bi-
yopsisi hematolojik malignite acisindan negatif ge



izlenemiyor.

1di. iTAB sonucunun kesin tan1 ver-
memesi lizerine torakotomi ile akci-
gerdeki infiltrasyonlardan biyopsi
alindi. Patoloji sonucu DPL ile uyum-
Iu bulundu. Sekiz ay siiren kortikoste-
roid ve interferon tedavisine ragmen
hastanin nefes darli§i ve hemoptizi
ataklar1 siklasti. Kontrol BT incele-
mede infiltrasyonlarin arttig1 gozlen-
di. 12 mHz’lik yiizeyel prob ile yapi-
lan seri toraks ultrasonografi incele-
melerinde; paryetal ve viseral plevra-
da giderek artan difiiz kalinlagma ve
periferal parankimal infiltrasyonlarda
artig izlendi (Figiir 3). Hastanin sika-
yetlerinin giderek artmasi iizerine 2
haftalik radyoterapi uygulandi, fakat
hastanin solunum zorlugu giderek art-
t1 ve hasta kaybedildi.

Tartisma

Akcigerin primer lenfatik bozuk-
luklar1 nadirdir, ayrica tan1 ve klasifi-
kasyonu zordur. Bu lenfatik bozuk-
luklarla ilgili en azindan 4 kategori ta-
nimlanmigtir: Lenfanjiyom, lenfanji-
yomiyomatozis, lenfanjiyektazi ve
lenfanjiyomatozis. Patolojik olarak bu
lenfatik bozukluklar, tamida zorluga
yol acan bazi ortak ozelliklere sahiptir
(1). Lenfanjiyomlar; normal lenfatik
sistem ile baglantis1 olmayan lokalize
lenfatik malformasyonlardir (2). Bu

lenfatik malformasyonlarin icerisinde
stv1 birikebilir ve kistik goriiniim olu-
sabilir. Bu agsamada kistik higroma
olarak adlandirilir ve radyolojik ola-
rak diger lenfatik bozukluklardan ay-
rilmast kolaydir. Lenfanjiyomiyoma-
tozis; siklikla dogurgan yastaki kadin-
larda goriiliir, interstisyel lenfatiklerin
proliferasyonu ile karakterizedir ve
hastaligin ileri doneminde akciger pa-
rankiminde hava dolu kistler gelisir
(3). Lenfanjiyektazi ve lenfanjiyoma-
tozisin ortak Ozellikleri; her ikisinin
de bebeklerde ve cocuklarda goriilme-
si, siloz eflizyon ve solunum zorlugu
ile belirmesi, solunum fonksiyon test-
lerinde restriktif patern gostermesidir.
Lenfanjiyektazide, yeni lenfatik ka-
nallar olugsmaksizin sadece mevcut ka-
nallarin dilatasyonu, lenfanjiyomato-
ziste ise, yeni lenfatik kanallarin olu-
sumu ve bu kanallarda dilatasyon iz-
lenmektedir (4,5). Bununla birlikte,
bu hastaliklarin tipik goriintiileme
ozellikleri, tan1 koymada oldukga yar-
dimcidir.

DPL’de taniya gotiiren radyolojik
bulgular; mediastinal difiiz yumusak
doku infiltrasyonu, interlobiiler septal
kalinlagmalar, plevral efiizyon ve ka-
linlagmadir. Swensen SJ ve arkadasla-
11 (6), YRBT incelemenin kullanildig:
8 hastay1 iceren bir calismada, tiim
hastalarda diizgiin peribronkovaskiiler

Figiir 1. PA akciger grafisinde; mediastende genigleme, solda daha
belirgin olmak (zere bilateral hiluslardan akciger periferine kadar
uzanan peribronkovaskiiler infiltrasyonlar ve plevral efiizyon goruliyor.
Ayrica, infiltrasyonlar nedeni ile kalp ve her iki diyafram konturu

ve interstisyel kalinlagma saptanmig-
tir. Higgins JNP ve arkadaglar1 (7) ta-
rafindan bildirilen 2 olguda diizgiin
interlobiiler septal kalinlagmanin yani
sira nodiiler tarzda kalinlagmalar da
izlenmistir. Olgumuzda, diizgiin kon-
turlu interlobiiler septal kalinlagsmalar
her iki akcigerde belirgin olarak izlen-
mekteydi ve ozellikle iist loblarda, in-
terlobuler septal kalinlagmalarin daha
belirgin olmasi nedeni ile, poligonal
tarzda sekonder pulmoner lobiil ana-
tomisini ortaya koymakta idi (Figiir
2¢).

Literatiirde bildirilen olgularda, me-
diastinal yumugak doku infiltrasyon-
larinin, komsu vaskiiler yapilara kitle
etkisi yapip yapmadig1 konusunda net
bir ifade mevcut degildir (6,8). Swen-
sen SJ ve arkadaslarinin yapmis oldu-
gu prospektif calismada (6), sekiz
DPL tanili hastanin BT bulgulari irde-
lenmis ve olgularin hepsinde difiiz
mediastinal infiltrasyon saptanmistir.
Lynch ve ark. (8), bildirdikleri 2 DPL
olgusundan birinde mediastinal yu-
musak doku kitlesi gozlemigtir. Bu iki
calismada da saptanan mediastinal
yumusak doku infiltrasyonlarinin vas-
kiiler yapilara kitle etkisi yapip yap-
madi81 konusunda herhangi bir vur-
gulama yapilmamistir. Olgumuzda
goriilen difiiz mediastinal infiltras-
yonlarin kitle etkisinin olmamasi bu
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Figiir 2. Kontrastli toraks BT incelemede; vaskiiler yapilarda kompresyona neden olmayan mediastinal yumusak
doku infiltrasyonu (a), bilateral belirgin peribronkovaskiiler interstisyel infiltrasyonlar, buzlu cam opasiteleri ve
multifokal hava hapsi alanlari (b) gériiliiyor. YRBT incelemede (c), bilateral iist loblarda sekonder pulmoner
lobiillerin poligonal anatomisinin gériilmesini saglayan diizgiin interlobiler septal kalinlagmalar izleniyor.
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hastaligin; 16semi, lenfoma, sarkoidoz
ve kollajenoz gibi diger lenfadenopati
ile giden hastaliklardan ayirt edilme-
sinde onemlidir.

Plevral kalinlagma, DPL’nin temel
bulgularindan biridir (6). Bununla bir-
likte, literatiir bilgilerimize gore, plev-
ral yapraklardaki kalinlagmlarin natii-
rii hakkinda detayl bilgi mevcut de-
gildir. Olgumuzda yiiksek rezoliisyon-
Iu US inceleme ile, viseral ve paryetal
plevral yapraklarda hemen hemen esgit
miktarda olan kalinlagmalar izlenmig-
tir. US ile ayrica plevral kalinlagsma ile
periferik parankimal infiltrasyon ayri-
mi1 da net olarak yapilabilmigtir.
DPL’de goriilen plevral efiizyonun si-
16z karakterde olmas1 karakteristik bir
bulgu olmayip olgumuzda goriildiigii
gibi serohemorajik siviya da rastlan-
maktadir (6). Literatiirde, silotoraksa
neden olan mekanizma olarak; viseral
ve paryetal plevralari tutan dilate len-
fatik kanallarin, plevral bogluga lenfa-
tik s1vi sizmasina neden oldugunun
tizerinde durulmugtur (9,10). Ayrica
mediastinal yumusak doku infiltras-
yonunun da lenfatik obstriiksiyona,
sonug olarak silotoraksa neden olabi-
lecegi bildirilmistir (9-11). Buna kar-
sin, Aviv ve arkadaslarinin ¢caligmala-
rinda (12), 6 DPL olgusunun tiimiinde
siloz plevral efiizyon izlenmekle bir-
likte sadece bir olguda mediastinal
kitle saptanmasi, DPL’de goriilen si-
lotoraksin patogenezinin kesin olarak
ortaya konmasi i¢in daha cok sayida
olgu serisine ihtiya¢ oldugunu goster-
mektedir.

DPL, klinik ve radyolojik olarak sis-
temik lenfanjiyomatozisten farkli bir
antitedir. Sistemik lenfanjiyomatozi-
sin bir bulgusu olarak saptanan akci-
ger lezyonlari, radyolojik olarak DPL
lezyonlarindan farklidir. Laverdiere
ve arkadaslar1 (13), sistemik lenfanji-
yomatoziste, her iki akcigerde lineer
dansite artiglarina eslik eden kistik
lezyonlar saptamistir. Bagka bir bildi-
ride, difiiz sistemik lenfanjiyomato-
zisli bir olguda pulmoner parankimal
infiltrasyonlar olmaksizin masif silo-
toraks bildirilmistir (14).

Sonug olarak, difiiz pulmoner len-
fanjiyomatozis, genellikle difiiz ola-
rak ortaya ¢ikan interlobiiler septal ka-



linlagmalar, plevral efiizyon ve vaskii-
ler yapilarda kitle etkisine yol agma-
yan mediastinal yumugsak doku infilt-
rasyonu gibi BT ve YRBT bulgulari
ile, akcigerin lenfatik sistemini tutan
hastaliklarin ayirici tanisinda diisiiniil-
mesi gereken nadir bir lenfatik sistem

DIFFUSE PULMONARY LYMPHANGIOMATOSIS: IMAGING FINDINGS

Diffuse pulmonary lymphangiomatosis is a rare pulmonary disorder affecting the
lymphatic channels from the mediastinum to the pleura. The disease usually occurs
in children and young adults and frequently ends with death due to progressive
course. Imaging findings of the disease are based on lymphatic involvement which
appear as mediastinal soft tissue infiltration and thickening of pulmonary
peribroncovascular bundles and interlobular septae. In this report, spiral and high-
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