LENFANJIYOLEIOMYOMATOZIS

(LAM)
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Gordnmez degil, fark edilmesi
gereken bir milcadele,

Nadir Gérulen Akciger Hastaligi LAM'a Karsi Farkindalik Cagrisi

Genellikle dofurganhk ¢alindakl kadinlan hedef alan Lenfanjioleyomiyomatozis (LAM)
milyonda 3-5 kadinda gorilen nadir bir hastaliktir. Erkeklerde gorilmesi istsnai bir durum-
dur. Genetik bir hastalik olan Tuberdz Skleroz Kompleksi (TSC) hastas: kadinlann yaklagik
%30-40"inda LAM geligtidi bilinmeltedir. LAM; akciJerderde, lenf sisteminde ve bobreklerde
anormal, tmor benzeri diz kas hicrelennin biylmesiyle karakierize, nadir ve ilerleyici bir
hastaliktir. Bu hicrelenn kontrolsiz ¢ofalmas: akcierlerde kustlere neden olarak organin
oksijen tutma kapasitesini ciddi oranda azaltr. Hastali§in en belirgin belirtilen arasinda kro-
nik nefes darhig, halsizlik, tekrarlayan akciger sonmeleri (pnomotoraks) ve gegmeyen
oksuruk yer alir. Sinsi ilerleyen ve siklikla astim ya da KOAH gibi dijer akcijer hastalikla-
riyla karighnlan LAM, erken teghis ediimedifjinde kalici akcifjer hasarlarnina yol agabilir,

Uluslararas: rehberiere gore, akcer tomografsinde tipik kistk bulgularia birdikte TSC oy-
kisu, renal anjiyomiyolipom, siloz efizyon veya serum Vaskiler Endotelyal Buyiime
Faklori-D (VEGF-D) dizeyinin =800 pg/ml olmasi kesin tan igin yeterlidir. Erken donem-
de konulacak dofru tani ve uygun tedaw strateplen, hastaliin illerlemesini yavaglatmak ve
hastalarin yagam kaliesini korumak agisindan hayati onem tagir, Gindmizde mTOR inhi-
bitarlen (Sirolimus) ile hastalin progresyonunu yavaslatmak ve solunum fonksiyon kaybim
stabilize etmek momkinddr ancak bunun igin erken medikal mddahale garttr.

LAM hacrelennin ostrojen reseptorier tasimas: nedeniyle, uluslararas: bildinler Gstrojen ige-
ren oral kontraseptflerin (doQum kontrol haplan) ve hormon replasman tedavilennin LAM
hastalarinda kesinlikle kullaniimamasi gerektigini vurgular. LAM hastalannda ilk akci-
ger sonmesi atagindan sonra dogrudan akciger zan yapistinimasi (plorodezis) yapil-
masi onerilir. Cinka LAM'da noks nshk gok yiksektir
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