LGD Alliance Europe

Lenfanjiomatozis ve Gorham hastaligi

LGD Alliance Europe, hasta
bakiminin ve servislerinin
kalitesini artirmak amaciyla
hastalari, ailelerini ve saglik
uzmanlarini bilgilendirmeye ve
desteklemeye yardimci olur.

patients@lgda.eu
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LENFANJIOMATOZIS NEDIR?
Lenfanjiomatozis l¢ terimden olusan
bir kelimedir:

- lenf:lenf

- anji: damar

- oma: timor (iyi huylu)

- tozis: olusan durumu

Bu nedenle lenf damarlarinda tiimérlerin
gelistigi bir durumdur.

Lenf damarlart hemen hemen tim
viicudumuzda bulunmaktadir. Bu nedenle
lenfanjiomatozis kendini her yerde
gosterebilir, ancak bu hastaligin en sik
gozlendigi organlar kemik ve akcigeridir.

Bu timorler, lenf damarlarinin hiicresel
biyimeleri ve cogalmasindan kaynaklanir.

Lenfanjiomatozis, generalize lenfatik
anomali terimi olarak da bilinir (GLA:
Generalized lymphatic anomaly):

Generalize lenfatik
anomalinin

GSD ile bir cok
benzerligi vardir.
Generalize
lenfatik anomalisi
olan hastalarin

% 75'inde

kemik tutulumu
bulunmaktadir.
Bu da bazi
klinisyenlerin,
jeneralize
lenfomatik
anormalliklerinin
ve GSD'nin ayni
spektrumda yer
aldiklari ve iki

ayri patolojinin
olmadigi
sonucuna

varmasina neden
olmustur.

GORHAM HASTALIGI NEDIR?

Gorham hastaligy, etkilenen bélgede vaskdiler yapilarin
ve yumusak doku artisi esliginde kemik dokusunun
kaybolmasini iceren nadir bir kemik hastaligidir. Bdyle bir

=on

hastaliga “kaybolan kemik hastaligi” veya masif osteoliz
denir.
- osteo: kemik

- liz: kaybolmasi

Gorham hastaligi Gorham Stout sendromu olarak da
bilinir (GSD: Gorham-Stout Disease).

Kemikte lenf damarlarinin cogalmasi nedeniyle lenfanjio-
matoz ile yakindan iliskili olduguna inanilmaktadir. Cogalan
vaskdiler yapilar bitisik kemik dokusunu agresif bir sekilde
istila ederek kemik dokunun eriyip ortadan kalkmasina ve
anjiyomatdz doku ile yer degistirmesine neden olur.

KAPOSIFORM LENFANJIOMATOZIS

Kaposiform lenfanjiomatozis (KLA: Kaposiform
lymphangiomatosis), generalize lenfatik anomaliden

farkhdir ve fuziform lenfatik hiicreler icerir. Kaposiform
lenfanjiyomatozun uzun vadeli prognozu hakkinda bilgi
generalize lenfatik anomaliye gére daha sinirlidir. Kaposiform
lenfanjiomatozis olan hastalarda zellikle pulmoner tutulum
gelismesi durumunda prognaz daha kéttddir.



LENFATIK SISTEMI NORMAL LENFATIK
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KIM ETKILENIR?

Hem erkek hem de kadinlari etkiler ve tanimlanmis bir
genetik risk faktori yoktur. Lenfanjiomatozis her yasta
ortaya cikabilir, ancak insidans, cocuklar ve ergenlerde daha
ylksektir. Bu hastaligin belirtileri ve semptomlari tipik olarak
20 yasindan once ortaya cikar ve hastaligi yetiskinlerde
tanimak genellikle ¢cok zordur.

Boyun, omuz ve sirtta lenfatik malformasyon. Lenfatik

malformasyonun basisi bazen ciltte kiigiik vaksiler yapilarda BU HASTALIK NE KADAR YAYGIN?

hasara yol agabilir. 3 : 3
Gok nadir gézlendigi ve yanlis tanilar nedeni ile hastaligin
yayginhdi net degildir. Avrupa Birligi'nde her yil generalize
lenfatik anomali veya Gorham Stout sendromu bulunan

10-30 hasta dogdugu tahmin edilmektedir.

BELIRTILERI NELERDIR?
Pulmoner tutulumu olanlarda 6ksrik ve hiriltili solunum
erken belirti olarak ortaya cikabilir.

Kemik tutulumu olanlarda ise agri yanlslikla‘biytime agrisi’
olarak degerlendirilebilir. Kemik tutulumu s6z konusu
oldugunda hastaligin ilk sinyali patolojik bir kirik olabilir.

Bacakta bir lenfatik malformasyon. Kemiklerin icindeki lenfatik malformasyonlar
kemik yapinin zayiflamasina neden olabilir.
Vertebra tutulumu omurga edgriliklerine neden
olabilir. / Vertebra tutulumu omurga egriligi
yol acabilir.



TESHIS

Dogru teshis cok zordur ve yanlig tani siktir. Bu hastalik
nadir gozlenmektedir ve astim veya osteoporoz

gibi diger en sik gozlemlenen hastaliklarla benzer
belirtilere sahiptir.

invazyok

Hastalik iyi huylu olmasina ragmen, vaskdler yapilar
cogaldiginda agresif bir sekilde istila ederek kemik
dokunun eriyip ortadan kalkmasina ve anjiyomat6z
doku ile yer degistirmesine neden olur.

Teshis araclari

Direkt grafi, BT, MR, ultrasonografi, lenfanjiografi,
kemik sintigrafisi ve bronkoskopi hastaligin tanisinin
konmasina katkida bulunabilirken, biyopsi kesin tani
araci olmaya devam etmektedir. Biyopsi, yani kiiglik
bir doku 6rnegdi alinarak, teshisin teyit edilmesi ve
tedavi seciminde kilavuzluk edecek belirli belirteclerin
arastiriimasi icin kullanilabilir.

Bununla birlikte biyopsinin, plevra icine anormal

siloz kacaga yol agmasi gibi ciddi komplikasyonlari
mevcuttur. Bu nedenle bunu doktorunuzla veya yetkili
uzmaninizla gériismeniz 6nemlidir.

Boyun, omuz ve sirttaki lenfatik
malformasyonlarin MR gériintiileri.
Hiperintens alanlarin ¢ogu lenf sivisidir.
Beyin de hiperintens gériiniimdedir ancak
bu gdriintiilerde yer almamaktadir.
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Sol: MR Lenfatik
malformasyonlari
olan bir kemik
goriintdisi.

Sag: Ayni kemigin
direkt grafideki
goriintiist
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TEDAVI
Lenfanjiomatozis ve Gorham hastaliginin
tedavisinde standart bir yaklasim yoktur.

Tedavi cogunlukla semptomatik ve bagisiklik
sistemini baskilamaya yoneliktir.

Genellikle, lenf damarlari vaskiiler yapilar

ile cevrelendigi icin timorleri cerrahi olarak
cikarmak mimkin degildir. Medikal tedavi,
uygun diyet, girisimsel radyoloji ve cerrahi olasi
tedavi secenekleridir. Cok disiplinli bir yaklasim
gerektirir.

Medikal tedavi;

- sirolimus

- bisfosfonatlar

- vinkristin (kemoterapi),
- talidomid.

Bazi durumlarda diyet gerekli olabilir;

- total parenteral beslenme (NPT)

- yuksek protein icerigine sahip az yagh
bir diyet

Girisimsel radyoloji;
- skleroterapi.

Cerrahi secenekler;
- drenaj
- kemik ¢cimentosu, transplantasyonu




iKINCI BIR GORUSE IHTIYACINIZ VAR MI?
Bazen klinisyenler dogru taniyi koymakta
zorlanmaktadir. Dogru tedaviyi segmek de

zor olabilir ¢linku bagvurulan klinisyen bu
hastalik hakkinda bilgi sahibi olmayabilir. Son
derece nadir bir durum olmasi nedeni ile bilgi
yetersizligi olagandir.

LGD Alliance Europe, Avrupa'da lenfanjiom ve
Gorham hastaligi ile ilgilenen tiim doktorlarla
irtibat kurmaniza yardimci olabilir.

HASTA KAYIT DEFTERI

Hastalar olmadan elde edilen bilgileri toplamak
veya bilimsel calisma yapmak miimkiin
olamazdi. Bu nedenle, klinik kayitlar, aile ge¢misi
ve diger 6nemli verileri toplayan uluslararasi bir
hasta kayit sistemi kurulmustur. Umudumuz,
kayit defterinde toplanan bilgilerin hastalarin
daha iyi teshis edilmesine ve daha iyi tedavi
edilmesine yardimci olmasidir, bdylece bu
hastalarin daha iyi bir yasam kalitesine sahip
olabilmesidir. Kaydolmak icin www.lgdaregistry.
org siteyi ziyaret edin. Dosyayi doldurmaniza
yardimci olmaktan mutluluk duyariz.

LGDA TOPLULUGU

Hasta sahip oldugu nadir hastalik ile ugrasirken
kendini yalniz ve anlasilmamis hissedebilir.
Bunun icin Facebook'ta iki grubumuz var: biri
hastalar ve resit olmayan hastalarin ebeveyni
icin, digeri aileleri ve diger insanlar icin.

Ayrica, siz diger hastalar ve aileleri ile temasa
gegebiliriz.




BIZE ULASIN

Herhangi bir sorunuz varsa veya destek
ihtiyaciniz varsa bize ulasin. Hastalar e-postaya
yazarak bize istediginiz zaman ulasabilirsiniz:
patients@lgda.eu

LGD Alliance Europe ve LGDA yerel diizeyi
dernekler hakkinda daha fazla bilgi icin web
sitemize bakabilirsiniz: www.lgda.eu

BIZI DESTEKLEYIN

LGDA ile yerel diizeyde calisan dernekler kar
amaci giitmeyen kuruluslardir. Hastalara,
ailelerine ve bilimsel arastirmalara verdigimiz
hayati destek comert destekgilerimiz olmadan
muUmkun olmayacaktir. Web sitemizde bir
birey, bir dernek veya kurulus olarak bize nasil
yardimci olabileceginizi 6grenin!

e Alfie's Trust

alfie milne lymphangiomatosis trust

ORTAKLAR

Yerel olarak, LGD Alliance Europe, ingiltere'de
Alfie Milne Trust, Hollanda'da LGD Alliance
Nederland ve Belcika'da LGD Alliance Belgium
ile temsil edilir ve diger AB Ulkelerinde ¢ok
saylida destekgileri vardir.

Lenfanjiomatozis ve Gorham hastaligindaki
calismalar, HEVAS, CMTC-OVM, VSOP, RADIORG,
Eurordis, Avrupa Komisyonu Nadir Hastaliklar
Uzmanlar Kurulu ve ABD'deki LGD Alliance gibi
diger kuruluslarla da paylagilmaktadir.
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