g

TURK TORAKS DERNEGI

TURK TORAKS DERNEGI KLiNiK SORUNLAR CALISMA GRUBU
"DUNYA LAM FARKINDALIK AYI" BASIN BiLDIRiSi

Lenfanjiyoleyomiyomatozis: Birlikte Daha Giigliiyiiz

Adini tek nefeste sdylemek zor; tanimak ise uzun yillar boyunca daha da zordu.

Cogunlukla Uretkenlik ¢agindaki kadinlari etkileyen lenfanjiyoleyomiyomatozis (LAM) hastaligina
yonelik farkindaligi artirmak igcin Haziran, LAM farkindalik ayi olarak belirlenmistir. Tlrk Toraks
Dernegi olarak “LAM: Aklimda” diyerek yola ¢iktigimiz son bir yilda bu alanda farkindaligi artirmaya
donidk duyurular, bilgilendirme toplantilari ile gogus hastaliklari uzmanlarinin egitimine katki sunma,
¢ok merkezli kayit ¢alismasi ile Glkemizin verilerini toplamak basta olmak (izere pek ¢ok ¢alisma
yurattik. Hastalik farkindaligi ve nadir akciger hastaliklarina ilgi arttik¢a yeni hedeflerin ortaya ¢iktig
bu yolculukta yirittiigimiiz calismalari bu ay kapsaminda yogunlastirarak hastaligin tani ve tedavi
sireclerine katki saglayabilmeyi, hastalarimiza ve hekimlerimize destek olabilmeyi hedefliyoruz.

Hastalik Hakkinda

Lenfanjiyoleyomiyomatozis, atipik diz kas hicrelerinin asiri cogalmasi ile seyreden ve viicudun farkli
sistemlerini etkileyebilen nadir bir hastaliktir. Bu hicrelerin 6strojen ve progesteron reseptorleri
icermesi nedeniyle genellikle dogurganlik cagindaki gen¢ kadinlari etkiler. Eslik eden genetik
hastaligin parcasi olabilecegi gibi (tuberoskleroz kompleksi) tesadiifen (sporadik form) de ortaya
¢itkmis olabilir. Cogunlukla akcigerlerde kistik olusumlar ile seyreder. Ayrica kan ve lenf damarlari
etrafindaki diz kaslarin  tutulumuna ve c¢ogalmasina bagh olarak iyi huylu timorler
(anjiyomiyolipomlar ve lenfanjiyoleyomiyomlar) boébrekler, cilt, karaciger gibi farkh organlarda
gorilebilir.

Hastaligin belirtileri, seyri degiskenlik gosterebilir; bazi hastalarda hi¢ yakinma yokken bazi hastalarda
nefes darligl, yorgunluk, 6kstiriik, gogus agrisi goriilebilmektedir. Akcigerdeki kistlerin patlamasi ile
akciger zarlar arasina hava kagagi olmasi (pnémotoraks) sonucu siddetli gégis agrisi, nefes darhgi ilk
basvuru nedeni olabilmektedir. Siddeti degiskenlik gosterse de ilerleyici seyri nedeniyle zamanla
akciger fonksiyonlarinda diislis, oksijen destegi ihtiyaci gelismesi olabileceginden hastalarin erken
dénemde dogru taniya ulagsmasi ve uzman merkezde takibi 6nemlidir. Hastaligin belirtileri pek gok
solunumsal hastaligl taklit edebilecegi icin tanida gorintileme bulgulari énemli bir yere sahiptir.
Ancak hastaligin erken dénemlerinde akciger grafisi normal olabilir. Klinik bulgulara ek olarak yiiksek
¢OzUnrluklG toraks bilgisayarli tomografide (YCBT, HRCT) LAM dislindiren yaygin dagilimh, dizgiin
sinirli, ince duvarli ¢cok sayida kistlerin olmasi taniyi destekler. Tipik YCBT bulgularinin varliginda eslik
eden anjiyomiyolipomlar, lenfanjiyoleyomiyomlar, tuberoskleroz gen mutasyonu ya da kanda
ylikselmis VEGF dlzeyinden herhangi birinin varligi invaziv (biyopsi almaya yonelik) islem
gerekmeden tani koydurucudur.

Akcigerin yani sira bobreklerde iyi huylu tomorler gelisebilmektedir. Cogunlukla kii¢lik boyutlarda
olup belirti vermezken biiyiik boyutlarda olanlarda kanama, karin agrisi ve karinda sislige neden
olabilir. LAM hastalarinda bu sikayetler gelismesi halinde renal anjiyomiyolipomlara yoénelik
degerlendirme yapilmahdir.

Daha az siklikla lenf kanallarini da tutabilen LAM’da lenfatik sisteme basiya bagl olarak karin agrisi,
pelvik agri, bacaklarda 6dem, akciger zarlari arasinda lenfatik drenajin bozulmasina bagli olarak
plevral eflizyon (g¢ogunlukla silotoraks) gelisebilir. Hastanin klinik durumuna bagli olarak akciger ya da
karin zarlari arasindan sivinin bosaltilmasi gerekebilir.

Hastaligl ortadan kaldiracak bir tedavi heniiz bulunmamis olsa da akciger fonksiyonlarinda distkliik
olan ya da izlemde azalma oldugu gorilen, yukarida bahsedilen komplikasyonlar gelisen hastalarda



sirolumus etken maddeli ila¢ kullanilabilmektedir. Ek olarak inhale bronkodilatorler, egzersiz ve
rehabilitasyon, gereklilik halinde uzun sireli oksijen tedavisi, akciger nakli de LAM hastalarinda
uygulanan tedavi yontemlerindendir. Bu tedavilerin planlamasi ve sonuglarinin izlenmesi igin
hastalarin mutlaka 6zellesmis merkezlerde takibi 6nerilmektedir.

LAM Yolculugunda Yalniz Degil(sin)iz
Yaklasik 25 yil dnce milyonda 1 kadinda oldugu soylenirken giincel verilere gére milyonda 20
olabilecegi diisinulen nadir bir hastaliktir. Az sayida insani etkilemesi ve farkli seyir gdsterebilmesi
nedeniyle hastaliga dair bilgi ve calismanin az olmasi, yetersiz uzman ve merkez nedeniyle tibbi
bakima ulasmanin zorlugu hem hastalar hem de hastalik silirecini yonetmeye c¢alisan hekimler icin
onemli bir sorun olusturmaktadir.
Son donemlerde LAM’in ortaya ¢ikis mekanizmalari, tani ve tedavisine yonelik anlayis ve yaklasimda
onemli ilerlemeler, hastaligin yonetiminde ve seyrindeki iyilesmeler gelecek icin umut verici
gelismelerdir.
Ulkemizde de son bir yilda LAM alaninda yiiriitiilen calismalar, farkindahgin yalnizca artmasini degil,
ayni zamanda eksiklerin daha net gorinir hale gelmesini de saglamistir. Dernegimiz tarafindan
hazirlanan bilgilendirme materyalleri, diizenlenen egitim toplantilari ve farkindalik etkinliklerinin yani
sira, Turk Toraks Dernegi Klinik Sorunlar Calisma Grubu 6nciliginde Glkemizin ilk cok merkezli LAM
kayit calismasinin verileri toplanmis ve bilimsel platformlarda paylasiimistir.
On dokuz sehirden 36 merkezin katkisiyla olusturulan ve 101 hastanin verilerini iceren bu calisma,
LAM'in tlke genelinde yaygin olarak gorildigiini ancak uzmanlasmis takip merkezlerinin dagiliminin
bu yayginligi henlz karsilamadigini ortaya koymustur. Veriler, her bes hastadan birinin ilk kez
pnoémotoraks ile acil servise basvurdugunu, dért hastadan birinde akciger disi tutulum bulundugunu
gostermektedir. Tani sirecinde biyopsi gereksinimini azaltabilen ve 6nemli bir biyobelirte¢ olan
VEGF-D dizeyinin ise hastalarin yalnizca sinirli bir béliminde degerlendirilebildigi gorilmistir.
Benzer sekilde, ileri evre hastalik yonetiminde kritik 6neme sahip olan akciger nakli konusunda da
farkindalik ve yonlendirme sireclerinin gelistirilmesine ihtiyag¢ oldugu anlasiimistir.
Ote yandan, son dénemde atilan 6nemli adimlardan biri de diinyada LAM alanindaki en énemli hasta
ve arastirma kuruluslarindan biri olan The LAM Foundation tarafindan desteklenen uluslararasi LAM
Clinic agina Tirkiye’nin de dahil olmasidir. LAM Klinik Turkiye blinyesinde VEGF-D 6l¢limiine erigsim
saglanmis, uluslararasi is birlikleri ve klinik arastirmalara katilim igin yeni firsatlar dogmustur.
Buglin geldigimiz noktada hedefimiz yalnizca farkindalik olusturmanin 6tesinde; bilgiye erisimi
artirmak, bu alanda deneyim sahibi uzman sayisini cogaltmak, deneyimli merkezlerle sahada galisan
hekimler arasindaki iletisimi gliclendirmek ve multidisipliner is birligini yayginlastirmaktir. G6gls
hastaliklarinin yaninda acil tip, gogis cerrahisi, kadin hastaliklari ve dogum, Uroloji, radyoloji ve
patoloji gibi farkli disiplinlerin LAM konusunda farkindaliginin artirilmasi; VEGF-D testinin
yayginlastiriimasi; uygun hastalarin zamaninda akciger nakli degerlendirmesine yodnlendirilmesi ve
organ bagisina yonelik toplumsal bilincin gliclendirilmesi 6ncelikli hedeflerimiz arasindadir.
Nadir hastaliklar ancak bilgi, dayanisma ve ortak caba ile goriinlr hale gelir. Tlrk Toraks Dernegi
olarak hastalarimiz, hasta yakinlarimiz ve meslektaslarimizla birlikte c¢alismaya, bilimsel Gretimi
desteklemeye ve LAM alaninda umudu blylitmeye devam edecegiz. Daha gidecek ¢ok yolumuz olsa
da artik LAM'in farkindayiz.
Goriliyoruz, taniyoruz ve birlikte daha glgliyiz.
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