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Lenfanjiyoleiomiyomatozis: Aklımda! 
Adını tek seferde söylemekte zorlandığınızı duyar gibiyiz. Telaffuzu gibi hastalık 

sürecine dair zorlukları da olan, nadir görülmesi nedeniyle yeterince bilinmeyen 
lenfanjiyoleiomiyomatozis (LAM) hastalığına yönelik farkındalığı artırmak için Haziran, LAM 
farkındalık ayı olarak belirlenmiştir. Türk Toraks Derneği olarak ay boyunca sürecek 
bilgilendirme etkinlikleri, toplantıları yanında bilimsel çalışmalar ile hastalık hakkında 
farkındalık yaratmayı, tanı ve tedavi süreçlerine katkı sağlayabilmeyi, hastalarımıza ve 
hekimlerimize destek olabilmeyi hedefliyoruz.  

Hastalık Hakkında  
Lenfanjiyoleiomiyomatozis, genellikle doğurganlık çağındaki kadınları etkileyen, atipik 

düz kas hücrelerinin aşırı çoğalması ile seyreden ve vücudun farklı sistemlerini etkileyebilen 
nadir bir hastalıktır. Eşlik eden genetik hastalığın parçası olabileceği gibi (tuberoskleroz 
kompleksi) tesadüfen (sporadik form) de ortaya çıkmış olabilir. Çoğunlukla akciğerlerde kistik 
oluşumlar ile seyreder. Ayrıca kan ve lenf damarları etrafındaki düz kasların tutulumuna ve 
çoğalmasına bağlı olarak iyi huylu tümörler (anjiyomiyolipomlar ve lenfanjiyoleyomiyomlar) 
böbrekler, cilt, karaciğer gibi farklı organlarda görülebilir. Hastalığın belirtileri, seyri 
değişkenlik gösterebilir; bazı hastalarda hiç yakınma yokken bazı hastalarda nefes darlığı, 
yorgunluk, öksürük, göğüs ağrısı görülebilmektedir. Şiddeti değişkenlik gösterse de ilerleyici 
seyri nedeniyle zamanla akciğer fonksiyonlarında düşüş, oksijen desteği ihtiyacı gelişmesi 
olabileceğinden hastaların erken dönemde doğru tanıya ulaşması ve uzman merkezde takibi 
önemlidir. Hastalığın belirtileri pek çok solunumsal hastalığı taklit edebileceği için tanıda 
görüntüleme bulguları önemli bir yere sahiptir. Ancak hastalığın erken dönemlerinde akciğer 
grafisi normal olabilir. Klinik bulgulara ek olarak yüksek çözünürlüklü toraks bilgisayarlı 
tomografide (YÇBT, HRCT) LAM düşündüren yaygın dağılımlı, düzgün sınırlı, ince duvarlı çok 
sayıda kistlerin olması tanıyı destekler. Tipik YÇBT bulgularının varlığında eşlik eden 
anjiyomiyolipomlar, lenfanjiyoleyomiyomlar, tuberoskleroz gen mutasyonu ya da kanda 
yükselmiş VEGF düzeyinden herhangi birinin varlığı invaziv (biyopsi almaya yönelik) işlem 
gerekmeden tanı koydurucudur.  

Hastaların Seyrinde Neler Olabilir? 
Akciğerdeki kistlerin patlaması ile akciğer zarları arasına hava kaçağı olması 

(pnömotoraks) LAM hastalarında akılda tutulması gereken önemli komplikasyonlardan 
biridir. Henüz tanı almamış hastalarda ilk başvuru nedeni olabileceği gibi, tanılı hastalarda 
hastalık seyrinde de gelişebilmektedir. Ani gelişen nefes darlığı, batıcı göğüs ağrısı, omuz 
ağrısı şikâyetleri ile gelen hastalarda LAM ve onunla ilişkili pnömotoraks gelişmiş olabileceği 
mutlaka akılda tutulmalıdır.  

Akciğerin yanı sıra böbreklerde iyi huylu tömörler gelişebilmektedir. Çoğunlukla küçük 
boyutlarda olup belirti vermezken büyük boyutlarda olanlarda kanama, karın ağrısı ve 



karında şişliğe neden olabilir. LAM hastalarında bu şikâyetler gelişmesi halinde renal 
anjiyomiyolipomlara yönelik değerlendirme yapılmalıdır.  

Daha az sıklıkla lenf kanallarını da tutabilen LAM’da lenfatik sisteme basıya bağlı 
olarak karın ağrısı, pelvik ağrı, bacaklarda ödem, akciğer zarları arasında lenfatik drenajın 
bozulmasına bağlı olarak plevral efüzyon (çoğunlukla şilotoraks) gelişebilir. Hastanın klinik 
durumuna bağlı olarak akciğer ya da karın zarları arasından sıvının boşaltılması gerekebilir.  

Hastalığı ortadan kaldıracak bir tedavi henüz bulunmamış olsa da akciğer 
fonksiyonlarında düşüklük olan ya da izlemde azalma olduğu görülen, yukarıda bahsedilen 
komplikasyonlar gelişen hastalarda sirolumus etken maddeli ilaç kullanılabilmektedir. Ek 
olarak inhale bronkodilatörler, egzersiz ve rehabilitasyon, gereklilik halinde uzun süreli 
oksijen tedavisi, akciğer nakli de LAM hastalarında uygulanan tedavi yöntemlerindendir. Bu 
tedavilerin planlaması ve sonuçlarının izlenmesi için hastaların mutlaka özelleşmiş 
merkezlerde takibi önerilmektedir.   

Nadir Hastalıklar Öksüz Kalmasın 
Lenfanjiyoleiomiyomatozis, yaklaşık 25 yıl önce milyonda 1 kadını etkilediği bilinen, 

günümüzde yaygınlığı LAM Vakfı’nın tahminlerine göre milyon kadında 3-5 vaka olan nadir 
bir hastalıktır. Az sayıda insanı etkilemesi ve farklı seyir gösterebilmesi nedeniyle hastalığa 
dair bilgi ve çalışmanın az olması, yetersiz uzman ve merkez nedeniyle tıbbi bakıma 
ulaşmanın zorluğu gibi sebeplerle diğer nadir hastalıklar gibi öksüz hastalık olarak da 
anılmaktadır. Hastalar açısından anlaşılamamak önemli bir zorluk iken başvurduğu hekim 
açısından da bilgi ve deneyim eksikliği önemli bir sorun oluşturmaktadır.  

Son dönemlerde tomografinin yaygınlaşması ile hastalığın daha kolay tanınması, 
hasta ve yakınları ile hekimler tarafından oluşturulan kuruluşların çabaları ile bu konudaki 
farkındalık artmıştır. LAM’ın ortaya çıkış mekanizmaları, tanı ve tedavisine yönelik anlayış ve 
yaklaşımda önemli ilerlemeler, hastalığın yönetiminde ve seyrindeki iyileşmeler gelecek için 
umut verici gelişmelerdir. Kayıt çalışmalarının artırılması, uzman merkezlere ulaşmanın 
önündeki engellerin kaldırılması için teknolojinin de entegre edildiği yeni yöntemlerin 
yaygınlaşması, hastaların biyopsikososyal olarak değerlendirilmesi ve desteklenmesi, 
hekimlerin klinik bilgi, deneyim ve hasta perspektifi açısından eğitilmesi ile LAM gibi nadir 
hastalıkların öksüz kalmasının önüne geçilebilir. Türk Toraks Derneği olarak hem ülkemizde 
hem de uluslararası arenada hastalarımız, yakınları ve hekimlerimiz ile bir arada umudu 
büyütmek için çalışmaya devam edeceğiz. Haziran ayı boyunca sürecek bilgilendirme 
etkinliklerimiz 24.06.2025 akşamı LAM hastalarının da konuşmacı olacağı daha önce benzeri 
az sayıda yapılmış bir toplantı ile sürecek, hekimlerimize yönelik farkındalık anketinin 
devamında ülkemiz verisini elde etmek adına başlatacağımız kayıt çalışması ile taçlanacaktır. 
Üyelerimiz, meslektaşlarımız, hasta ve yakınlarımızın yanında, LAM’ın farkındayız!  
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