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OLGU B‹LD‹R‹S‹Bu makale Diagnostic and Interventional Radiology’de yer alan ‹ngilizce makalenin
Türkçesi olup kaynak gösterme ve dizinleme amac› ile kullan›lamaz.

Diffuse pulmonary lymphangiomatosis: imaging findings. Yekeler E, Dursun M,
Y›ld›r›m A, Tunac› M. Diagn Interv Radiol 2005; 11:31-34.

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

tem bozukluğu olup mediastinumdan plevraya kadar tüm lenfa-

tik sistemi tutar. Patolojik olarak selim olmakla birlikte progre-

sif seyirli ve ölümcül bir hastal›kt›r. Histolojik olarak, tutulan lenfatik-

lerde kompleks görünüm, çap ve say› art›ş› izlenmektedir (1). Genellik-

le, çocukluk ve genç erişkin döneminde görülür. DPL’yi; lenfanjiyom,

lenfanjiyomyomatozis, lenfanjiyektazi gibi diğer lenfatik hastal›klar-

dan histolojik olarak ay›rmak zordur (1). Bununla birlikte, bu lenfatik

hastal›klar, tan›ya yard›mc› olacak baz› görüntüleme özelliklerine sa-

hiptir. DPL’de; difüz mediastinal yumuşak doku infiltrasyonu, pulmo-

ner interstisyel parankimal infiltrasyonlar ve plevral efüzyon görülür.

DPL’deki bu difüz parankimal tutulum, en iyi yüksek rezolüsyonlu bil-

gisayarl› tomografide (YRBT) saptan›r. Literatürde, YRBT ile inters-

tisyel tutulumun gösterildiği az say›da olgu örnekleri mevcuttur. Olgu-

muzda, bu nadir hastal›ğ›n masif bir formunun BT, YRBT ve ultraso-

nografi (US) bulgular› sunulmaktad›r.

Olgu bildirisi
Sekiz yaş›nda k›z hasta, son iki ayd›r artan non-prodüktif öksürük,

hemoptizi ve nefes darl›ğ› şikayetleri ile başvurdu. Laboratuar incele-

mesinde saptanan anormal bulgular; lenfositoz (%58), hemoglobin dü-

zeyinde düşme (9.5 g/dL) ve düşük hematokrit düzeyi (%30.9) idi. PA

akciğer grafisinde; mediastende genişleme, plevraya kadar uzanan ve

solda daha belirgin olan bilateral hiler ve parahiler infiltrasyonlar ve

plevral efüzyon izlendi (Figür 1). Kontrastl› toraks BT incelemede; me-

diastinumda, damarlarda deplasmana neden olmayan difüz yumuşak

doku infiltrasyonu saptand› (Figür 2a). Akciğer parankiminde, bilateral

peribronkovasküler ve interlobüler septal kal›nlaşmalar, buzlu cam in-

filtrasyonlar› ve multifokal havalanma hapsi alanlar› izlendi (Figür 2b).

YRBT incelemede, özellikle üst loblarda, sekonder pulmoner lobülle-

rin anatomisini ortaya koyar tarzda düzgün interlobüler septal kal›nlaş-

malar izlendi (Figür 2c). Kontrol kan değerlerinde trombositopeni sap-

tanmas› üzerine trombosit replasman› yap›ld› ve sonras›nda mediastinal

yumuşak doku infiltrasyonuna ince iğne aspirasyon biyopsisi (İİAB)

uyguland›. Biyopsi sonucu, yeterli olmamakla birlikte, yavaş seyirli he-

matolojik tümör tan›s› ile uyumlu idi. Fakat, kemik iliği aspirasyon bi-

yopsisi hematolojik malignite aç›s›ndan negatif ge
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lenfatik malformasyonlar›n içerisinde

s›v› birikebilir ve kistik görünüm olu-

şabilir. Bu aşamada kistik higroma

olarak adland›r›l›r ve radyolojik ola-

rak diğer lenfatik bozukluklardan ay-

r›lmas› kolayd›r. Lenfanjiyomiyoma-

tozis; s›kl›kla doğurgan yaştaki kad›n-

larda görülür, interstisyel lenfatiklerin

proliferasyonu ile karakterizedir ve

hastal›ğ›n ileri döneminde akciğer pa-

rankiminde hava dolu kistler gelişir

(3). Lenfanjiyektazi ve lenfanjiyoma-

tozisin ortak özellikleri; her ikisinin

de bebeklerde ve çocuklarda görülme-

si, şilöz efüzyon ve solunum zorluğu

ile belirmesi, solunum fonksiyon test-

lerinde restriktif patern göstermesidir.

Lenfanjiyektazide, yeni lenfatik ka-

nallar oluşmaks›z›n sadece mevcut ka-

nallar›n dilatasyonu, lenfanjiyomato-

ziste ise, yeni lenfatik kanallar›n olu-

şumu ve bu kanallarda dilatasyon iz-

lenmektedir (4,5). Bununla birlikte,

bu hastal›klar›n tipik görüntüleme

özellikleri, tan› koymada oldukça yar-

d›mc›d›r.

DPL’de tan›ya götüren radyolojik

bulgular; mediastinal difüz yumuşak

doku infiltrasyonu, interlobüler septal

kal›nlaşmalar, plevral efüzyon ve ka-

l›nlaşmad›r. Swensen SJ ve arkadaşla-

r› (6), YRBT incelemenin kullan›ld›ğ›

8 hastay› içeren bir çal›şmada, tüm

hastalarda düzgün peribronkovasküler

ve interstisyel kal›nlaşma saptanm›ş-

t›r. Higgins JNP ve arkadaşlar› (7) ta-

raf›ndan bildirilen 2 olguda düzgün

interlobüler septal kal›nlaşman›n yan›

s›ra nodüler tarzda kal›nlaşmalar da

izlenmiştir. Olgumuzda, düzgün kon-

turlu interlobüler septal kal›nlaşmalar

her iki akciğerde belirgin olarak izlen-

mekteydi ve özellikle üst loblarda, in-

terlobuler septal kal›nlaşmalar›n daha

belirgin olmas› nedeni ile, poligonal

tarzda sekonder pulmoner lobül ana-

tomisini ortaya koymakta idi (Figür

2c). 

Literatürde bildirilen olgularda, me-

diastinal yumuşak doku infiltrasyon-

lar›n›n, komşu vasküler yap›lara kitle

etkisi yap›p yapmad›ğ› konusunda net

bir ifade mevcut değildir (6,8). Swen-

sen SJ ve arkadaşlar›n›n yapm›ş oldu-

ğu prospektif çal›şmada (6), sekiz

DPL tan›l› hastan›n BT bulgular› irde-

lenmiş ve olgular›n hepsinde difüz

mediastinal infiltrasyon saptanm›şt›r.

Lynch ve ark. (8), bildirdikleri 2 DPL

olgusundan birinde mediastinal yu-

muşak doku kitlesi gözlemiştir. Bu iki

çal›şmada da saptanan mediastinal

yumuşak doku infiltrasyonlar›n›n vas-

küler yap›lara kitle etkisi yap›p yap-

mad›ğ› konusunda herhangi bir vur-

gulama yap›lmam›şt›r. Olgumuzda

görülen difüz mediastinal infiltras-

yonlar›n kitle etkisinin olmamas› bu

ldi. İİAB sonucunun kesin tan› ver-

memesi üzerine torakotomi ile akci-

ğerdeki infiltrasyonlardan biyopsi

al›nd›. Patoloji sonucu DPL ile uyum-

lu bulundu. Sekiz ay süren kortikoste-

roid ve interferon tedavisine rağmen

hastan›n nefes darl›ğ› ve hemoptizi

ataklar› s›klaşt›. Kontrol BT incele-

mede infiltrasyonlar›n artt›ğ› gözlen-

di. 12 mHz’lik yüzeyel prob ile yap›-

lan seri toraks ultrasonografi incele-

melerinde; paryetal ve viseral plevra-

da giderek artan difüz kal›nlaşma ve

periferal parankimal infiltrasyonlarda

art›ş izlendi (Figür 3). Hastan›n şika-

yetlerinin giderek artmas› üzerine 2

haftal›k radyoterapi uyguland›, fakat

hastan›n solunum zorluğu giderek art-

t› ve hasta kaybedildi.

Tart›flma
Akciğerin primer lenfatik bozuk-

luklar› nadirdir, ayr›ca tan› ve klasifi-

kasyonu zordur. Bu lenfatik bozuk-

luklarla ilgili en az›ndan 4 kategori ta-

n›mlanm›şt›r: Lenfanjiyom, lenfanji-

yomiyomatozis, lenfanjiyektazi ve

lenfanjiyomatozis. Patolojik olarak bu

lenfatik bozukluklar, tan›da zorluğa

yol açan baz› ortak özelliklere sahiptir

(1). Lenfanjiyomlar; normal lenfatik

sistem ile bağlant›s› olmayan lokalize

lenfatik malformasyonlard›r (2). Bu

Figür 1. PA akci¤er grafisinde; mediastende geniflleme, solda daha
belirgin olmak üzere bilateral hiluslardan akci¤er periferine kadar
uzanan peribronkovasküler infiltrasyonlar ve plevral efüzyon görülüyor.
Ayr›ca, infiltrasyonlar nedeni ile kalp ve her iki diyafram konturu
izlenemiyor.
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hastal›ğ›n; lösemi, lenfoma, sarkoidoz

ve kollajenoz gibi diğer lenfadenopati

ile giden hastal›klardan ay›rt edilme-

sinde önemlidir.

Plevral kal›nlaşma, DPL’nin temel

bulgular›ndan biridir (6). Bununla bir-

likte, literatür bilgilerimize göre, plev-

ral yapraklardaki kal›nlaşmlar›n natü-

rü hakk›nda detayl› bilgi mevcut de-

ğildir. Olgumuzda yüksek rezolüsyon-

lu US inceleme ile, viseral ve paryetal

plevral yapraklarda hemen hemen eşit

miktarda olan kal›nlaşmalar izlenmiş-

tir. US ile ayr›ca plevral kal›nlaşma ile

periferik parankimal infiltrasyon ayr›-

m› da net olarak yap›labilmiştir.

DPL’de görülen plevral efüzyonun şi-

löz karakterde olmas› karakteristik bir

bulgu olmay›p olgumuzda görüldüğü

gibi serohemorajik s›v›ya da rastlan-

maktad›r (6). Literatürde, şilotoraksa

neden olan mekanizma olarak; viseral

ve paryetal plevralar› tutan dilate len-

fatik kanallar›n, plevral boşluğa lenfa-

tik s›v› s›zmas›na neden olduğunun

üzerinde durulmuştur (9,10). Ayr›ca

mediastinal yumuşak doku infiltras-

yonunun da lenfatik obstrüksiyona,

sonuç olarak şilotoraksa neden olabi-

leceği bildirilmiştir (9-11). Buna kar-

ş›n,  Aviv ve arkadaşlar›n›n çal›şmala-

r›nda (12), 6 DPL olgusunun tümünde

şilöz plevral efüzyon izlenmekle bir-

likte sadece bir olguda mediastinal

kitle saptanmas›, DPL’de görülen şi-

lotoraks›n patogenezinin kesin olarak

ortaya konmas› için daha çok say›da

olgu serisine ihtiyaç olduğunu göster-

mektedir.

DPL, klinik ve radyolojik olarak sis-

temik lenfanjiyomatozisten farkl› bir

antitedir. Sistemik lenfanjiyomatozi-

sin bir bulgusu olarak saptanan akci-

ğer lezyonlar›, radyolojik olarak DPL

lezyonlar›ndan farkl›d›r. Laverdiere

ve arkadaşlar› (13), sistemik lenfanji-

yomatoziste, her iki akciğerde lineer

dansite art›şlar›na eşlik eden kistik

lezyonlar saptam›şt›r. Başka bir bildi-

ride, difüz sistemik lenfanjiyomato-

zisli bir olguda pulmoner parankimal

infiltrasyonlar olmaks›z›n masif şilo-

toraks bildirilmiştir (14). 

Sonuç olarak, difüz pulmoner len-

fanjiyomatozis, genellikle difüz ola-

rak ortaya ç›kan interlobüler septal ka-

Figür 2. Kontrastl› toraks BT incelemede; vasküler yap›larda kompresyona neden olmayan mediastinal yumuflak
doku infiltrasyonu (a), bilateral belirgin peribronkovasküler interstisyel infiltrasyonlar, buzlu cam opasiteleri ve
multifokal hava hapsi alanlar› (b) görülüyor. YRBT incelemede (c), bilateral üst loblarda sekonder pulmoner
lobüllerin poligonal anatomisinin görülmesini sa¤layan düzgün interlobüler septal kal›nlaflmalar izleniyor.
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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-
resolution computed tomography, and ultrasonography findings of severe form of
this rare disease are presented. Furthermore, some lymphatic disorders, which are
called with similar name but different appearances on imaging, are discussed. 

Key words: � lung � lymphangioma � tomography, X-ray computed 
� ultrasonography
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Figür 3. 12 mHz’lik yüzeyel prob ile yap›lan toraks US incelemede; paryetal (siyah ok bafllar›) ve viseral plevrada
(beyaz ok bafllar›) belirgin difüz kal›nlaflma ve komflulu¤unda periferal parankimal infiltrasyonlar (siyah ok)
görülüyor.
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l›nlaşmalar, plevral efüzyon ve vaskü-

ler yap›larda kitle etkisine yol açma-

yan mediastinal yumuşak doku infilt-

rasyonu gibi BT ve YRBT bulgular›

ile, akciğerin lenfatik sistemini tutan

hastal›klar›n ay›r›c› tan›s›nda düşünül-

mesi gereken nadir bir lenfatik sistem

bozukluğudur.


