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Lenfanjiyoleiomiyomatozis: Aklimda!

Adini tek seferde soylemekte zorlandiginizi duyar gibiyiz. Telaffuzu gibi hastalik
sirecine dair zorluklari da olan, nadir goérilmesi nedeniyle vyeterince bilinmeyen
lenfanjiyoleiomiyomatozis (LAM) hastaligina yonelik farkindaligi artirmak icin Haziran, LAM
farkindalik ay1 olarak belirlenmistir. Tirk Toraks Dernegi olarak ay boyunca silrecek
bilgilendirme etkinlikleri, toplantilari yaninda bilimsel c¢alismalar ile hastalik hakkinda
farkindalik yaratmayi, tani ve tedavi slireglerine katki saglayabilmeyi, hastalarimiza ve
hekimlerimize destek olabilmeyi hedefliyoruz.

Hastalik Hakkinda

Lenfanjiyoleiomiyomatozis, genellikle dogurganlik ¢agindaki kadinlari etkileyen, atipik
diiz kas hiicrelerinin asiri cogalmasi ile seyreden ve viicudun farkl sistemlerini etkileyebilen
nadir bir hastaliktir. Eslik eden genetik hastaligin pargasi olabilecegi gibi (tuberoskleroz
kompleksi) tesadiifen (sporadik form) de ortaya ¢cikmis olabilir. Cogunlukla akcigerlerde kistik
olusumlar ile seyreder. Ayrica kan ve lenf damarlari etrafindaki diiz kaslarin tutulumuna ve
¢ogalmasina bagli olarak iyi huylu timaérler (anjiyomiyolipomlar ve lenfanjiyoleyomiyomlar)
bobrekler, cilt, karaciger gibi farkh organlarda gorilebilir. Hastaligin belirtileri, seyri
degiskenlik gosterebilir; bazi hastalarda hi¢ yakinma yokken bazi hastalarda nefes darligi,
yorgunluk, oksliriik, gogus agrisi gorilebilmektedir. Siddeti degiskenlik gosterse de ilerleyici
seyri nedeniyle zamanla akciger fonksiyonlarinda diisis, oksijen destegi ihtiyaci gelismesi
olabileceginden hastalarin erken donemde dogru taniya ulagsmasi ve uzman merkezde takibi
onemlidir. Hastahgin belirtileri pek ¢ok solunumsal hastaligl taklit edebilecegi icin tanida
goruntileme bulgulari dnemli bir yere sahiptir. Ancak hastaligin erken dénemlerinde akciger
grafisi normal olabilir. Klinik bulgulara ek olarak yiksek ¢ozlntrlikli toraks bilgisayarh
tomografide (YCBT, HRCT) LAM distndiren yaygin dagiliml, dizgin sinirli, ince duvarl ¢ok
sayida kistlerin olmasi taniyi destekler. Tipik YCBT bulgularinin varliginda eslik eden
anjiyomiyolipomlar, lenfanjiyoleyomiyomlar, tuberoskleroz gen mutasyonu ya da kanda
yukselmis VEGF diizeyinden herhangi birinin varligi invaziv (biyopsi almaya yonelik) islem
gerekmeden tani koydurucudur.

Hastalarin Seyrinde Neler Olabilir?

Akcigerdeki kistlerin patlamasi ile akciger zarlari arasina hava kacagl olmasi
(pndmotoraks) LAM hastalarinda akilda tutulmasi gereken 6nemli komplikasyonlardan
biridir. Henliz tani almamis hastalarda ilk basvuru nedeni olabilecegi gibi, tanili hastalarda
hastalik seyrinde de gelisebilmektedir. Ani gelisen nefes darligi, batici goglis agrisi, omuz
agrisi sikayetleri ile gelen hastalarda LAM ve onunla iliskili pnémotoraks gelismis olabilecegi
mutlaka akilda tutulmahdir.

Akcigerin yani sira bobreklerde iyi huylu tomorler gelisebilmektedir. Cogunlukla kigiik
boyutlarda olup belirti vermezken bliyik boyutlarda olanlarda kanama, karin agrisi ve



karinda sislige neden olabilir. LAM hastalarinda bu sikdyetler gelismesi halinde renal
anjiyomiyolipomlara yonelik degerlendirme yapiimalidir.

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

Hastaligi ortadan kaldiracak bir tedavi heniz bulunmamis olsa da akciger
fonksiyonlarinda dusiiklik olan ya da izlemde azalma oldugu gérilen, yukarida bahsedilen
komplikasyonlar gelisen hastalarda sirolumus etken maddeli ila¢ kullanilabilmektedir. Ek
olarak inhale bronkodilatérler, 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 6zellegmis
merkezlerde takibi 6nerilmektedir.

Nadir Hastaliklar Oksiiz Kalmasin

Lenfanjiyoleiomiyomatozis, yaklasik 25 yil 6nce milyonda 1 kadini etkiledigi bilinen,
glinimizde yayginhg LAM Vakfi'nin tahminlerine gére milyon kadinda 3-5 vaka olan nadir
bir hastaliktir. Az sayida insani etkilemesi ve farkli seyir gdsterebilmesi nedeniyle hastaliga
dair bilgi ve c¢alismanin az olmasi, yetersiz uzman ve merkez nedeniyle tibbi bakima
ulasmanin zorlugu gibi sebeplerle diger nadir hastaliklar gibi ©6kstiz hastalik olarak da
anilmaktadir. Hastalar agisindan anlasilamamak onemli bir zorluk iken basvurdugu hekim
acisindan da bilgi ve deneyim eksikligi Gnemli bir sorun olusturmaktadir.

Son donemlerde tomografinin yayginlasmasi ile hastaligin daha kolay taninmasi,
hasta ve yakinlari ile hekimler tarafindan olusturulan kuruluslarin ¢abalari ile bu konudaki
farkindalik artmistir. LAM’In ortaya ¢ikis mekanizmalari, tani ve tedavisine yonelik anlayis ve
yaklasimda 6nemli ilerlemeler, hastaligin yonetiminde ve seyrindeki iyilesmeler gelecek igin
umut verici gelismelerdir. Kayit calismalarinin artirilmasi, uzman merkezlere ulasmanin
onindeki engellerin kaldirilmasi icin teknolojinin de entegre edildigi yeni yontemlerin
yayginlasmasi, hastalarin biyopsikososyal olarak degerlendirilmesi ve desteklenmesi,
hekimlerin klinik bilgi, deneyim ve hasta perspektifi acisindan egitilmesi ile LAM gibi nadir
hastaliklarin 6kstz kalmasinin 6niline gegcilebilir. Tlrk Toraks Dernegi olarak hem Ulkemizde
hem de uluslararasi arenada hastalarimiz, yakinlari ve hekimlerimiz ile bir arada umudu
blylutmek icin calismaya devam edecegiz. Haziran ayl boyunca slirecek bilgilendirme
etkinliklerimiz 24.06.2025 aksami LAM hastalarinin da konusmaci olacagi daha dnce benzeri
az sayida yapilmis bir toplanti ile siirecek, hekimlerimize yonelik farkindalik anketinin
devaminda tlkemiz verisini elde etmek adina baslatacagimiz kayit calismasi ile taglanacaktir.
Uyelerimiz, meslektaslarimiz, hasta ve yakinlarimizin yaninda, LAM’in farkindayiz!
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