Lymfangioleio-
myomatos

Lymfangioleiomyomatos (LAM) &r en laggradigt
malign tumérsjukdom som frémst uppkommer hos
kvinnor i fertil alder. Sjukdomen leder till cyst-
bildning i lungorna, péverkan pa lymfsystemet och
uppkomst av godartade tumérer i buken, fram-
for allt i njurarna.

Den exakta forekomsten av lymfangioleiomyomatos
i Sverige dr inte kdnd. Lymfangioleiomyomatos kan upp-
trada enskilt eller i samband med tuberds skleros.

Lymfangioleiomyomatos karaktériseras av att avvikande
celler som kallas LAM-celler bildas och delar sig ohdmmat.
Cellerna vaxer i lungvavnaden, ansamlas i lymfkérl och/eller
blodkdrl, eller bildar godartade tumdrer, sé kallade angio-
myolipom. Sjukdomen &r kronisk, men hur den utvecklas &r
mycket individuellt. Diagnosen stills vanligen i 35-
arsaldern.

Symtom

De forsta tecknen pa lymfangioleiomyomatos &r vanligen
andfaddhet i samband med anstringning och episoder med
lungkollaps. Andra symtom &r vitskeansamling i lungsidcken
och/eller buken eller buksmaértor orsakade av blodningar.

Fler an hélften far lungkollaps till foljd av bristning av cys-
tor pa lungans yta. Da bildas ett hal i lungsécken som gor att
luft kommer in mellan lungsécksbladen. Det ger plotslig
brostsmarta och andndd.

Tillvaxt av LAM-celler i lymfkérlen kan leda till att det blir
stopp 1 kérlen. Det leder till att lymfvitska lacker ut i lung-
sdcken eller i bukhalan, vilket resulterar i andfdddhet respek-
tive buksmartor, téta tringningar och forstoppning.

Angiomyolipom uppkommer i framfor allt njurarna och
leder vanligen inte till ndgra symtom, men om de brister kan
ge akuta njursmértor och blod i urinen.

Symtomen vid lymfangioleiomyomatos kan foérvarras vid
en graviditet.

Orsak

Lymfangioleiomyomatos uppstar till foljd av forédndringar

i gener med betydelse for kontroll av celltillvixt. Kvinnliga
konshormoner har sannolikt betydelse for uppkomst och ut-
veckling lymfangioleiomyomatos.

Behandling

Behandling med likemedelsgruppen mTOR-hdmmare kan
leda till forbattring eller stabilisering av lungfunktionen och
minskning av angiomyolipomens storlek. En lungtransplan-
tation kan bota lungsymtomen, men sjukdomen kan ater-
komma i de transplanterade lungorna.

Vid risk for aterkommande lungkollapser kan lungsédckens
blad “klistras” ihop i férebyggande syfte.

Lymfvitska i lungsdcken eller i buken som inte ger symtom
f6ljs upp men behdver inte behandlas.

Stora angiomyolipom som ger symtom i form av blédning
kan atgérdas genom att blodkérlen som gér till tumoren
tépps till med en metod som kallas coiling. De kan ocksa
opereras bort.

Ostrogenbehandling ska undvikas.

Socialt och psykologiskt stod ar viktigt.

Resurser

Lungtransplantation utgdr nationell hdgspecialiserad vérd
och utfors vid Skanes universitetssjukhus i Lund och Sahl-
grenska universitetssjukhuset i Goteborg.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD). De kan ge vdgledning och information om
séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns pa
Socialstyrelsens webbplats under Samhdllets stod.

Intresseorganisationer
* LAM-academy
* TSC Sverige

* Riksforbundet Sillsynta diagnoser

Las mer

Det hér &dr en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hilsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hélsotillstdnd vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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