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Lenfanjioleiomyomatozis (LAM) agirlikli olarak dogurganlik cagindaki kadinlari etkileyen ve nadir
gorulen (sikhgr yaklasik 1/400.000), idiopatik, difftiz, ilerleyici bir interstisyel akciger hastaligidir (1).
Sporodik veya tubero sklerozis kompleks (TSC) iliskili olarak goriilebilir. Patogenezi tam bilinmemekle
birlikte hastaligin menars oOncesi gorilmemesi, menapoz sonrasi ise ¢ok nadiren karsilasiimasi
nedeniyle Ostrojenin hastaligin progresyonunda 6nemli roli oldugunu distndirmektedir. Ayrica
hastaligin gebelikte hizlanmasi ve ooferektomi sonrasi yavaslamasi da bu disiinceyi desteklemektedir

(2).
Klinik Bulgular

Hastalar en sik efor dispnesi ve pnomotoraks ile klinige basvururlar. Bunun disinda silotoraks, oksiriik
ve hemoptizi daha nadir basvuru nedenleridir. Pnémotoraks siklikla tekrarlayicidir ve bilateral de
olabilir. Silotoraks duktus torasikus obstriiksiyonu, plevral lenfatiklerin riiptlirii veya mediastenin diiz
kas benzeri hiicrelerle invaze olmasi sonucu ortaya ¢ikabilir ancak az sayida olguda tani sirasinda
mevcuttur. Siloperitoneum %10 olguda, siliiri ve siloperkardium ise daha nadiren bildirilmistir(3).

Renal anjiomyolipoma (AML) ve meningiom riski LAM’li hastalarda artmistir. Anjiyomyolipomalar
zamanla buylyebilirler ve 6zellikle boyutlari 4 cm tzerine ¢iktiginda kanama riski tasirlar (4).

Fizik muayenede ekspiryum sonu ince raller, hiperinflasyon bulgulari, solunum seslerinde azalma ve
asit veya batin kitleleri saptanabilir.

Radyoloji

Akciger grafi bulgulari degiskendir. Erken evrelerde normal bulunabilirken, ileri evrelerde
amfizematoz degisiklikler saptanabilir. Retikiler opasiteler, kistler, pnomotoraks ve plevral eflizyon
saptanabilir.

Yiksek ¢ozunurliklG bilgisayarli tomografi (YCBT) ¢ok daha duyarli bir yéntemdir ve tani,
degerlendirme ve izlemde 6nerilen gorintileme yontemidir. YCBT'de caplari cogunlukla 2-5 mm
arasi degisen ancak 30 mm’ye kadar ulasabilen, her iki akcigerde yaygin, yuvarlak hava kistleri goéraltr
(5). Kistler ince duvarhdir (0-2 mm) ve birlesme egilimi gosterebilirler (Resim 1A).

Radyolojik ayirici tanida multi kistik akciger hastaliklarindan Birt-Hogg-Dube sendromu ve folikilin
gen mutasyonu iliskili ailevi spontan pnomotoraks basta olmak (izere; Langerhans hicreli
granlilomatosis, Sjogren sendromu ve non amiloid immunglobulin depo hastaligi yer alir (1).

Abdominal BT anjiomyolipom (Resim 1B), lenfanjioleiyomyom veya lenfadenopatilerin saptanmasi
amaciyla yapilabilir. LAM’li hastalarin 2/3’Gnde anormal bulgular saptanabildigi icin abdomino-pelvik
BT’nin tim hastalarda rutin olarak yapilmasi 6nerilmektedir (4).

LAM’li hastalarda meningiom riski artmis oldugu icin ilk tani sirasinda bazal degerlendirme icin beyin
MR ¢ekilmesi 6nerilmektedir (1).



Solunum fonksiyon testleri

Spirometri, reversibilite testi ve karbonmonoksit diflizyon kapasitesi (DLCO) 6lclimleri hastahgin ilk
tani sirasinda, izlemde ve tedavi yaniti degerlendirme icin yapilmahdir. Zorlu ekspiratuar volim 1.
Saniye (FEV:) ve DLCO’da radyolojik bulgular ve hastaligin progresyonuyla korele bir bicimde azalma
beklenir. DLCO erken evrelerde FEV; den daha duyarlidir (6).

Kardiyopulmoner egzersiz testlerinde; egzersiz performansinda ve maksimal oksijen uptake’i
bozulmus bulunur. Arter kan gazlarinda ise ileri evrelerde hipoksemi mevcuttur (7).

Patoloji

Makroskopik olarak akcigerlerde bal petegi gorlinimi mevcuttur. Caplari 0.5-2 cm arasi olan kistler
cogunlukla hava, bazen de sil6z materyal veya serdz siviyla doludur.

Mikroskopik olarak damarsal diz kas hiicrelerine benzeyen (LAM hiicreleri), HMB-45 monoklonal
antikoruyla pozitif boyanan atipik hticrelerin bronkovaskiler yapilar ¢evresi ve interstisyum icine
proliferasyonu temel patolojik anormalliktir. Terminal bronsiol distalinde diffliz kistik dilatasyon
goralar (8).

Tani kriterleri

European Respiratory Society calisma grubu tarafindan 2010 yilinda hazirlanan tani kriterleri Tablo
1’de gosterilmistir (1). Tani icin altin standart LAM ile uyumlu patolojik bulgulardir. Ancak
karakteristik YCBT bulgulari ve AML birlikteligi veya diger karakteristik LAM bulgulari biyopsi
gereksinimini ortadan kaldirabilir. Radyolojik ayirici tanida yer alan hastaliklarin ekarte edilmesi LAM
tanisi icin dnemlidir.

Klinik izlem ve Tedavi

LAM icin kesin bir tedavi yoktur. Diger kronik akciger hastaliklarinda oldugu gibi hastalarin normal
kiloda kalmalari ve sigaradan sakinmalari, influenza ve pndomokok asilari onerilmelidir. Hastalar
ylksek pnémotoraks riski konusunda bilgilendirilmeli ve pnémotoraks dislindiiren semptomlarin
varhginda acil servise basvurmalari konusunda uyariimahdir.

Gebelik sirasinda LAM’h hastalarda pnomotoraks ve silotoraks riski artmistir. Hastalar bu konuda
bilgilendirilmeli ancak agir hastalik durumu s6z konusuysa gebelikten vazgegirilmelidir (1).

Oral kontraseptifler ve hormon replasman tedavileri dahil olmak Uzere 6strojen igceren tedaviler
hastaligin seyrini hizlandirabilecegi icin sakinilmalidir.

Havayolu obstriiksiyonu bulunan ve bronkodilatérlere yanit alinan hastalarda inhale
bronkodilatorlerle deneme tedavisi yapilabilir (9).

Progesteron: Bazi olgu serileri ve olgu sunumlarinda progesteron tedavisinin olumlu etkileri
bildirilmis olsa da plasebo kontrollii randomize calismalar yoktur. Progesteron preparatlarinin rutin
kullanimi 6nerilmese de solunum fonksiyonlarinda hizli dists olan hastalarda intramuskiler
uygulama denenebilir (1).



Sirolimus: mTOR yolu LAM’lI hastalarda yapisal olarak aktiftir (10). mTOR inhibit6ri olan Sirolimusun
AML hacmini distrdigi prospektif calismalarda gosterilmisse de AML icin ilk basamak tedavi olarak
onerilmemektedir. Sirolimusun solunum fonksiyonlari Uzerine etkisi acik degildir ve sirolimus
kullanimi ile iliskili yan etkiler s6z konusudur. Sirolimus rutin olarak Onerilmese de, deneyimli
merkezlerce solunum fonksiyonlarinda hizli diisiis olan hastalarda, yan etki/yarar orani gozetilerek
yakin takip ile kullanilabilir (1).

Anjiomyolipomlarda kanama riski boyutla iliskili oldugu icin timor capt 4 cm ve anevrizmalari 5
mm’nin Uzerinde olan hastalarda radyolojik embolizasyon veya nefron koruyucu cerrahi secenekleri
disandlmelidir (11).

Son donem hastalarda akciger transplantasyonu secenegi dislintlmelidir. Transplantasyon igin se¢cim
kriterleri ve sagkalim, pulmoner fibrozis ve amfizem gibi diger akciger hastaliklariyla benzerdir. Ancak
plevral yapisikliklar, pndmotoraks, silotoraks, hastaligin niksi gibi LAM iliskili komplikasyonlar siktir
(12).
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Tablo 1. European Respiratory Society Lenfangioleiomyomatosis (LAM) tani kriterleri

Kesin LAM Olasi LAM

1. Karakteristik!® veya uyumlu? HRCT 1. Karakteristik! YCBT ve uyumlu klinik
bulgulari ve LAM uyumlu patolojik oyki®
bulgular
Veya
veya

2. Uyumlu? YCBT ve asagidakilerden biri
2. Karakteristik®  HRCT ile  birlikte

e . . 3
asagidakilerden biri: Anjiomyolipom (b6brek)

Anjiomyolipom (b&brek)? Toraksik veya abdominal siléz efiizyon®

Torasik veya abdominal sildz efiizyon® Diistik olasilikh LAM

Lenfanjioleiomyom® veya LAM tutulumu 1. Karakteristik® veya uyumlu? HRCT
olan lenf nodu® bulgular

Kesin veya olasi TSC

1. Multipl (>10) yuvarlak, ince duvarl hava kistleri; 2: Birkag (2 ile 10 arasi) hava kisti; 3: tanisi tipik CT bulgulari
veya patoloji ile konulmus #: Eftizyonun inspeksiyon ve/veya biyokimyasal bulgulari dogrultusunda; : patolojik
degerlendirme dogrultusunda; é: Uyumlu klinik 6zellikler pndmotoraks (6zellikle multipl ve/veya bilateral) ve
LAM uyumlu solunum fonsiyon testlerini icerir.




Resim 1: (A) LAM tanil bir olgunun YCBT’sinde yaygin ince duvarli hava kistleri ve sag hemitoraksta
pnémotoraks. (B) Ayni olgunun batin tomografisinde sol bébrekte AML (Resimler S.U. Selguklu Tip
Fakultesi Gogus Hastaliklari Klinigi arsivinden alinmistir).



