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Lymfangioleiomyomatose (LAM) er en sjelden syg-
dom, der nasten udelukkende rammer kvinder. Pri-
maert ses lungeaffektion med progredierende prolife-
ration af glatmuskelceller, der omgiver lymfe- og
blodkar samt alveoler. Der dannes cyster i lungerne,
og lungefunktionen kompromitteres. Symptomerne
debuterer oftest hos personer i midten af 30’erne og
bestér af progredierende funktionsdyspng, hoste, eks-
pektoration og sjeeldnere heemoptyse og kyloptyse.
Spontan pneumothorax er debutsymptom hos ca. en
tredjedel [1, 2]. Parakliniske fund ses i Tabel 1. Pree-
valensen anslés til 1 pr. mio. indbyggere og ubehand-
let er medianoverlevelsen er ca. ti ir [2, 3]. Lunge-
transplantation er ofte ngdvendig [2]. Diagnosen
stilles ud fra anamnese, kliniske fund og high resolu-
tion-CT (HRCT) [2, 4]. Ofte ses debut eller forvaer-
ring af symptomer ved graviditet og gstrogenbehand-
ling. Debut efter menopause er sjelden [2, 4]. Hos
ca. 40% er LAM associeret med tubergs sklerose [2,
4]. Der findes ingen dokumenteret behandling for
LAM. Hormonel manipulation, ooforektomi og be-
handling med sirolimus og doxycyclin har veret for-
sggt, men stgrre randomiserede studier til belysning
af effekten findes ikke [2, 4].

SYGEHISTORIE

En 75-arig kvinde blev henvist til en lungemedicinsk
afdeling til udredning af langvarig dyspng, der ikke
responderede pé inhalationssteroid. Hun havde al-
drig rgget eller veeret udsat for passiv rygning, asbest
eller andre kendte patogener. Som 33-arig og 35-arig
gennemgik hun to graviditeter, hvoraf den fgrste var
kompliceret af praeeklampsi, men ikke dyspng. Hun
havde aldrig vaeret i hormonbehandling og havde in-
gen neurologiske symptomer i anamnesen, heller
ikke krampeanfald, og der var ingen kognitive deficit,
der kunne tyde pa tubergs sklerose. Som 47-arig var
hun indlagt pga. dyspng, recidiverende kylothorax og
pleuraempyem. Behandlingen bestod i pleuracentese
og antibiotika, og patienten angav, at lungehinderne
blev »klistret sammen« ved injektion af et ukendt stof.
Man fremkom ikke med en diagnose. Hendes be-
handling blev afsluttet efter fire ars ambulant opfelg-
ning uden medicinsk behandling, og uden at der i gv-
rigt var noget at bemaerke. Hun oplevede fortsat let
aktivitetsdyspng, der blev mere udtalt ved 70-arsal-
deren. Pa baggrund af spirometri med obstruktivt

praeg forsggte patientens egen leege behandling med
inhalationspraeparater, hvilket dog var uden stgrre ef-
fekt. I en alder af 74 ar fik patienten en formodet be-
handlingsrefrakteer (penicillinbehandlet) pneumoni,
som fgrte til indlaeggelse. Ved en rgntgenundersg-
gelse af thorax sés gget retikuleer tegning, hvorfor der
blev foretaget HRCT, som viste udbredt affektion af
lungeveevet med multiple, tyndvaeggede, runde cyster
af varierende stgrrelse bilateralt (Figur 1) foruden
mediastinal og retrokrural adenopati og venstresidig
pleuraeffusion, hvilket var foreneligt med LAM. Alfa-
1-antitrypsinniveauet var upafaldende. Fjorten ma-
neder senere foretog man PET-CT pga. et nytilkom-
met suspekt infiltrat, som ved rgntgenundersggelse af
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Kliniske og parakliniske fund ved lymfangioleiomyomatose (LAM)
(listen er ikke udtgmmende).

Klassiske debutsymptomer (ses overvejende ved sporadisk LAM)
Dyspng

Pneumothorax

Pleuraeffusioner (ofte kylgse)

Blodtingeret ekspektoration

Spirometri med obstruktivt praeg og gget total lungekapacitet
High resolution-CT-fund (lunger)

Runde, tyndvaeggede cyster i normalt lungeveaev

Diffus involvering af samtlige lungeafsnit med overvaegt i
underlapperne

Mediastinal, hileer og retrokrural lymfadenopati
Interlobulzere, septale fortykkelser

Matglastegninger

Dilateret ductus thoracicus

Sma parenkymatgse noduli (ikke karakteristisk)
Hyperinflation

Ekstrapulmonale manifestationer

Ascites (ofte kylgs)

Abdominale lymfoceler

Abdominale lymfangioleiomyomer

Hepatorenale angiomyolipomer (hos 90% af patienter med
LAM-associeret med tubergs sklerose)

Angiomyolipomer i pancreas, binyrer og uterus (sjaeldent)
Mikroskopi

Proliferation af glatmuskelceller

(delagt arkitektur i lungevaevet med cystedannelse
Haemosiderinophobning i makrofager
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High resolution-CT med tyndvaeggede cyster i lungevaevet.

thorax var set pa hgjre lunge. Mistanken om lungetu-
mor blev frafaldet, men der fandtes en 1 x 1 cm uspe-
cifik proces i venstre nyre samt flere sma processer i
gl. thyroidea — alle uden fluordeoxyglucoseoptagelse.
Ved en objektiv undersggelse af huden var der ingen
tegn pé tubergs sklerose (negle- eller hudforandrin-
ger). Der blev foretaget finnélsaspirat af den storste
proces i gl. thyroidea. Aspiratet viste, at der var tale
om et benignt adenom. Processen i nyren fremtradte
radiologisk ikke som et angiomyolipom. Ud fra stgr-
relse og udseende vurderede man fra urologisk side,
at watchful waiting med arlig ultralydskanning var til-
straekkelig. I forlgbet fik patienten konstateret sveer
pulmunal hypertension, dilateret hgjre ventrikel med
normal uddrivningsfraktion og atrieflimren. Der blev
pabegyndt behandling med marevan, enalapril, furo-
semid og verapamil med god symptomatisk effekt, og
pleuravasken forsvandt.

DISKUSSION

Saedvanligvis debuterer LAM hos kvinder i den fgde-
dygtige alder, og der ses ofte forveerring under en
graviditet eller gstrogenbehandling samt stgt pro-
gression over tid. Det useedvanlige i forlgbet i sygehi-
storien var, at tilstanden debuterede ner ved meno-
pausen samt havde langsom klinisk og lungefunk-
tionsmeessig forveerring over mere end 20 ar. Arsagen
til, at diagnosen ikke blev stillet, da sygdommen de-
buterede, har formentlig veeret den manglende mu-
lighed for at foretage skanninger. I dag ville udred-
ningen af patienten nappe vere blevet afsluttet,

uden at der var blevet foretaget CT og HRCT. LAM er
en sjeelden, men vigtig differentialdiagnose hos yngre
kvinder, som har respiratoriske symptomer og nedsat
lungefunktion, og bgr haves in mente hos kvinder,
som formodes at have astma, og som ikke responde-
rer pa behandling samt ved spontan pneumothorax
[1-5]. Selv om det er mindre sandsynligt, er LAM
ogsé fortsat en diagnostisk mulighed hos aldrigry-
gende eldre kvinder med obstruktiv nedsat lunge-
funktion og bgr udelukkes med en HRCT af thorax.
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The rare, severe lung disease lymphangioleiomyomatosis (LAM)
usually presents with dyspnoea on exertion, cough and
expectoration in females in the third decade and is worsened by
pregnancy or hormone therapy. Lung transplant is often needed
within ten years since no specific treatment is available. The
patient in this case report was a mother of two, who had never
received hormone therapy. Once, when she was 47-years-old,
she had had a period of dyspnoea and pleural empyema and
no diagnosis was made, but being 75-years-old she was
admitted with moderate dyspnoea on exertion, and high
resolution CT showed cysts of the lungs classical for LAM.
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