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Klinické udaje
45 rocna zena

J93.1 - iny spontanny pneumotorax

na vysetrenie zaslana excizia parenchymu pluc s
bulou, excizia z apexu pluc a excizia z parietalne;
pleury
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Pulmonary
Lymphangioleiomyomatosis



LAM: Epidemiologia

najCastejsie zeny v reproduktivnom veku
incidencia 1 na 1 milidn

sporadicky vyskyt
30-40% pacientov so syndromom TSC

casta koincidencia s renalnymi AML (50%)
tretia najcastejsia pricina umrtia pri TSC
zvysena incidencia meningedémov



LAM: Klinické priznaky

progresivne dyspnoe
rekurentny pneumotorax
hemoptyza

chylézne vypotky



LAM: Histopatologia

proliferacia vretenitych myoidnych buniek (proliferativna
lézia)
v ktorejkolvek Casti pluc, prevazne v lymfatickej distribucii

subpleuralne, septa, intersticium, bronchovaskularne
zvazky, plucne vény, ductus thoracicus, torakalne a
retroperitonealne LU

cystickeé priestory vystlané myoidnou proliferaciou
(destruktivna lézia)

SMA, Desmin
HMB-45, Melan A, MITF, tyrozindza (nie vSetky bb. su +)
ER, PgR +/-



LAM: HRCT

Atlas of Neoplastic
__Pulmonary Disease_|

Pathology, Cytology, Endoscopy and Radiology



LAM: patogenéza

|ézia z rodiny tzv. PEC-Omov

zarodocna alebo somatickd mutacia TSC1 / TSC2
uloha hormonov ?

produkcia matrix-metaloproteinaz
lymfangiogenéza

migracia PEC buniek z renalneho AML?
rekurencia po transplantacii pluc



LAM: prognoza

* median prezivania 8-10 rokov

 Matsui K et al. Prognostic significance of
pulmonary lymphangioleiomyomatosis
histologic score. Am J Surg Pathol 2001, 25:
479
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—— LHS-1 LHS-2 -« LHS-3

Percent alive

=

24 48 72 9% 120 144 168 192 216 Months

=



LAM: lieCba

* hormonalna manipulacia (tamoxifén?,
odstranenie ovarii, agonisti gonadotropin-
releasing hormonu)

* transplantacia pluc

* Experimentalna terapia
— Rapamycin, Everolimus
— Doxycyclin
— Inhibitory aromatazy (Letrozol)



Dakujem za pozornost

svajdler@yahoo.com



