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ًبدس اػت وِ  یوبسیث هی Lymphangioleiomyomatosis, (LAM) هیاػپَساد غیَهبتَصیَهیَلیلٌفبًظ :زميىٍ ي َدف

( دس LAM یّب ػضلِ هبًٌذ صبف )ػلَل یّب ػلَل یؼیعجشیغ شیوٌذ ٍ ؿبهل تىث یه شیصًبى خَاى سا دسگ یعَس ول ثِ

ػَاهل هشتجظ ثب . ثبؿذ یه ؼتیو یبسگاص پ یپٌَهَتَساوغ ًبؿ یوبسیث يیتظبّش ا يیؼتشی( اػت. ؿبیَیس LAMّب ) یِس

 .هشتجظ ّؼتٌذ یِػولىشد س ؼتشیّؼتٌذ وِ ثب وبّؾ ػش یاغلت ػَاهل فیضؼ یآگْ ؾیپ

 وبسیث یِهتؼذد دس ّش دٍ س یّب هشاخؼِ داؿتِ ٍ ثَلاثَد وِ ثب پٌَهَتَساوغ  یا ػبلِ 24خبًن  وبسیث :معرفی بيمار

 ِیخض س ّب ثِ اًذام شیػب یشیدال ثش دسگ یهذسو چیًذاؿت. ّ یتٌفؼ یوبسیث یػبثمِ خبًَادگ چیّ وبسیث. هـَْد ثَد

، یسٍص ثؼتش 24اص  پغلشاس گشفت.  یىیهىبً ِیتحت تَْ وبسی، ثChest tubeثش گزاؿتي  ٍخَد ًذاؿت. ػلاٍُ

 وبسیث ،یسٍص ثؼتش هیي36لشاس گشفت. دس  ضیً شفِاًدبم ؿذ ٍ تحت پلَسٍدص دٍع یثب هبػه هؼوَل وبسیث یتشاپ ظىیاوؼ

 .ًذاؿت یهـىل ،ثؼذ ُچْبس هب یشیگی( ٍ دس پ1399 َسیٍ ؿْشاد هشد) ؿذ صیخَة تشخ یثب حبل ػوَه

 وبسی، پٌَهَتَساوغ ثوبسیث یِاػىي س یت یػ یثب تَخِ ثِ ًوب وبسیث یثشا LAM صیخَؿجختبًِ ثب تـخ :گيري وتيجٍ

غ ؿذ. دس خبًن خَاى ثب پٌَهَتَساو یشی، اص ػَد پٌَهَتَساوغ خلَگگشفت ٍ ثب اًدبم پلَسٍدصلشاس ت دسهبى تح

 .ثبؿذ یه یافتشال یّب صیخض تـخ هیاػپَساد LAM ،یخَدِ خَدث

 .اػىي تی ػی، یخَدِ خَدثپٌَهَتَساوغ  ،غیَهبتَصیَهیَلیلٌفبًظ :ليديك لماتك

 

 
، Lymphangioleiomyomatosis, (LAM) غیَهبتَصیَهیَلیلٌفبًظ

 اػت وِ ػوذتبً سًٍذُ ؾیپ حیتذس ًبدس ٍ ثِ یؼتویچٌذ ػ یوبسیث هی

اٍلبت  یدّذ، گبّ یلشاس ه شیثبسا تحت ت یثبسٍس يیصًبى خَاى دس ػٌ

        ثِ  هتؼلك یوبسیث يیا. دّذ یسخ ه ضیدس هشداى ٍ وَدوبى ً

     یاعشاف ػشٍل ذییَیتل یاپ ضیّب ثب توب خبًَادُ ًئَپلاػن

Perivascular epithelioid cell tumors, (PEComa) صغلاحا 1.اػت 

LAM هجتلا ثِ وبساىیث یثشا هیاػپَساد LAM ووپلىغ تَثشٍص  وِ ثب 

 
 ؼتٌذیّوشاُ ً Tuberous sclerosis complex, (TSC) غیاػىلشٍص

ثِ ووپلىغ  هشثَط LAM ثِ TSC-LAM وِ یحبلؿَد، دس یاػتفبدُ ه

 2.ؿَد یگفتِ ه غیتَثشٍص اػىلشٍص

 شای، صتًبؿٌبختِ اػ هیاػپَساد LAM یٍالؼ َعیٍ ؿ ثشٍص

اػت ٍ اغلت ؿبهل  یا هَخَد هـبّذُ یىیَلَطیذهیاعلاػبت اپ

 یا دس هغبلؼِ اػت. غیهجتلا ثِ ووپلىغ تَثشٍص اػىلشٍص وبساىیث

      ًفش اص ّش یه َعیؿ هیاػپَساد غیَهبتَصیَهیَلیلٌفبًظ یوبسیث

دس  غیَهبتَصیَهیَلی، اهب لٌفبًظداسد تیًفش دس ول خوؼ یه هیلیَى

 َعؿی% 40تب  غیتَثشٍص اػىلشٍص یىیطًت یوبسی ثِ ثهجتلا وبساىیث

 مقدمٍ
 

 

 

 624تا  619ّای  ، صفح11ِشوارُ  ،04دٍرُ ، 1041بْوي ی تْراى، كی، داًشگاُ علَم پسشكدُ پسشكهجلِ داًش یگسارش هَرد
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 شی، تىثِیاٍل هیؼتَپبتَلَطیّ یًبٌّدبس 3ٍ4.(TSC-LAM) داسد

-Atypical smooth muscle یهؼوَلشیهبًٌذ ػضلِ صبف غ یّب ػلَل

like cells یّب ػلَل LAM یّب ، ػلَلِیدس س .اػت LAM يیثب چٌذ 

 .دس استجبط ّؼتٌذ ؼتیو

 یّب اص حذ ػلَل ؾیث شیؿذُ ًمؾ هْن دس تىث یآٍس خوغ ؿَاّذ

LAM ِغیووپلىغ تَثشٍص اػىلشٍص یّب خْؾ دس طى لیدل ث 

(TSC)ِظُیٍ ، ث TSC2 وِ هوىي  یوٌذ. ػَاهل اضبف یه یجبًیسا پـت

 هیووه وٌٌذ ؿبهل تحش هیاػپَساد LAM دس یػلَل شیاػت ثِ تىث

سؿذ  یبفبوتَسّ شیتَػظ اػتشٍطى ٍ ػب LAM سؿذ ػلَل یخبِ ًبث

 5.اػت

اػت  ؼتیو یاص پبسگ یپٌَهَتَساوغ ًبؿ LAM یٌیثبل تظبّشات

 سًٍذُ ؾیًفغ پ یثِ ػَد داسد، تٌگ لیهَسد اػت ٍ توب يیوِ غبلجبً اٍل

اػت،  ِیس نیپبساًـ هیؼتیو تیَّا ٍ تخش بىیاًؼذاد خش دِیوِ ًت

 یتظبّشات تٌفؼ شیػب .اػت غیوِ ووتش ؿب لَعیؿ َطىیپلَسال اف

 6.اػت یضیوَپتػشفِ ٍ ّ

ٍ  یَی، تظبّشات خبسج سیٌیٍ ثبل هیپبتَلَط یّب بفتِیاػبع ثش

 High-resolution computed ثب سصٍلَؿي ثبلا یاػىي تَهَگشاف

tomography, (HRCT)صی، تـخ LAM یصَست لغؼ تَاى ثِ یسا ه ،

     یدسصَست لغؼ LAM صیتـخ .وشد فیهوىي تؼش بی یاحتوبل

ؿبهل  HRCT دس ِیس شاتییتغ تهـخصب ِؿَد و یدس ًظش گشفتِ ه

، پش اص َّا ثب ، وبهلاً هـخص، گشدًبصن َاسُید ؼتیو 10اص  ـتشیث

 یؼیعج نیدس پبساًـ یعَس هؼبٍ ، ثmm 30ٍِ اًذاصُ تب  mm 5-2لغش 

اًدبم ؿذُ ٍ  ِیاص س یثشداس ًوًَِ. ّوچٌیي ؿذُ ثبؿٌذ غیتَص یَیس

خولِ  ثبؿذ )اص LAM یببسّیثش هؼ هٌغجك هیاص لحبػ پبتَلَطًوًَِ 

، ِیول یپَهبیَلیَهیٍخَد آًظ (HMB-45)ب ث یویؼتَؿیوًََّیٍاوٌؾ ا

فبٍ بی، َمیَلئَهی، لٌفبًظیؿىو یضیخًَش بیتَسم   ثب شیدسگ یگشُ لٌ

LAM ً7.وٌٌذُ اػتذییتب ضی 

، ٌبىیؿبهل اعو LAM هَسد اػتفبدُ دس دسهبى یػوَه الذاهبت

، اػتشٍطى یحبٍ یداسٍّباص  ضیهىول، پشّ ظىیاػتفبدُ اص اوؼ

وٌتشل ػَاسض  یٍ هذاخلات ثشا یَیس ی، تَاًجخـگـبدوٌٌذُ ثشًٍؾ

ٍ  (mTOR) (Rapamycin) يیؼیاص ساپبهباػت. اػتفبدُ اص 

وٌذ اهب  یسا وٌذ ه یاختلال تٌفؼ ـشفتی، پ(Sirolimus) وَعیشٍلیػ

 َىیٌبػیؿبهل ٍاوؼ LAM یتیحوب یّب دسهبى شیػب 8.ؼتیً یدسهبً

 بی یٍ دسهبى ػَاسض )پلَسٍدص خشاح ّب یوبسیث یثشخ یشیـگیپ یثشا

صَست لضٍم ٍ دس ی، تَساػٌتض دسهبًیون چشث ییغزا نی، سطییبیویؿ

 یدس ع LAM هجتلا ثِ وبساىیدٍ ػَم ث جبًیتمش 9.ثبؿذ ی( هِیس ًَذیپ

اص  پغ 10.ؿًَذ یپٌَهَتَساوغ هجتلا ه هیخَد ثِ  یوبسیث

 بیَساوغ ّوبى عشف، عشف همبثل ، خغش پٌَهَتِیپٌَهَتَساوغ اٍل

عَس هتَػظ دٍ تب چْبس دٍسُ  ثِ %،70 جبًیاػت )تمش بدیدٍ عشفِ ص

اًتظبس  یخب ، ثْتش اػت ثِيیثٌبثشا .(ذادیسٍ يیدًجبل اٍل وٌٌذُ ثِػَد

ِ یاص پٌَهَتَساوغ اٍل تَص پغدٍم، پلَسٍدص سا  ذادیسٍ یثشا

 11ٍ12.نیوٌ

اص صهبى  یَیس LAM یشاث ًَذیصهبى صًذُ هبًذى ثذٍى پ هتَػظ

وِ  یػَاهل .ػبل اػت 23 صیػبل ٍ اص صهبى تـخ 29ن یؿشٍع ػلا

ّؼتٌذ وِ ثب وبّؾ  یهشتجظ ّؼتٌذ اغلت ػَاهل فیضؼ یآگْ ؾیثب پ

 13.ّوشاُ ّؼتٌذ ِیػولىشد س تش غیػش

 

 
اص  وِ ٌِیپٌِ ٍ دسد لفؼِ ػ یًفغ ٍ تبو یثب تٌگ یا ػبلِ 24خبًن 

، ثِ اٍطاًغ ؿذُ ثَد دبدیا یًبگْبً عَس  ٍ ثِ تیؿت لجل هتؼبلت فؼبل

ًذاؿت ٍ خَد  یتٌفؼ یوبسیاص ث یػبثمِ خبًَادگ وبسیث. هشاخؼِ ًوَد

ػبل لجل هَسد  هیاص  تیهتؼبلت فؼبلف یًفغ خف یاص تٌگ شیغ وبسیث

 .ؿتًذا یگشید

 ٌِیلَلِ لفؼِ ػ وبسیث یپٌَهَتَساوغ ػوت چپ ثشا صیتـخ ثب

 یتٌگ ذیٍ تـذ ضمیدچبس اهف وبسیػبػت ث 12پغ اص  یؿذ ٍل ِیتؼج

 .هٌتمل ؿذ ُظیٍ یّب ًفغ ؿذ ٍ ثِ ثخؾ هشالجت

 ثَد ٍ بسیَّؿ وبسی، ثظُیٍ یّب ثذٍ ٍسٍد ثِ ثخؾ هشالجت دس

94%SPO2=، 110PR= ٍ 80/130BP= ،ٍاضح دس ػوت چپ  ضمیآهف

 صیثب تـخ. داؿت ِیس یٍ وبّؾ صذا ٌِیصَست ٍ لفؼِ ػ

 ِیتؼج ٌِیلَلِ لفؼِ ػ ضیدس ػوت چپ ً پٌَهَتَساوغ ػوت چپ،

 ت.لشاس گشف یىیهىبً َىیلاػیتحت ًٍت ٍؿذ 

( ٍ ثب ؿه ثِ 1اًدبم ؿذ )ؿىل  وبسیث یثشا ِیاػىي س یت یػ

ٍ  ذیاًدبم گشد ضیً یگشید یّب یثشسػ یَیس LAM صیتـخ

هبػه  ثب وبسیث یتشاپ ظىیاوؼ ،یسٍص ثؼتش 24اص  پغ تیًْبدس

چپ ثب پَدس تبله لشاس  ِیٍ تحت پلَسٍدص س گشفت یاًدبم ه یلهؼوَ

دس  .اًدبم ؿذ وبسیث یثشا تساػ ِیگشفت ٍ چٌذ سٍص ثؼذ پلَسٍدص س

 .خَة ثِ ثخؾ هٌتمل ؿذ یثب حبل ػوَه یثؼتش 36سٍص 

 معرفی بيمار
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 ماريب ىٍياسكه ي عكس قفسٍ س یت یس: 1شكل 

 
اص چْبس  پغد وِ تحت ًظش هتخصص هشثَعِ لشاس گشفتِ ثَ وبسیث

 یخبص یَیؿذ ٍ ػلاهت س یشیگیپ یتلفٌ صَست ثِ صیهبُ اص تشخ

 .ًذاؿت

 

 
ّب ٍ  یگبسیهشداى خَاى، ػدس  ِیاٍل یخَد ثِ خَد پٌَهَتَساوغ

ؿَد. پٌَهَتَساوغ  یه ذُید ـتشیافشاد لاغش ٍ ثلٌذ لبهت ث

 یَیهضهي س یاًؼذاد یوبسیث ثِهجتلا  وبساىیث دس ِیثبًَ یخَد خَدثِ

 .ؿَد یه ذُید ِیس هیؼتیو یوبسیث بی

هَاسد پٌَهَتَساوغ  ـتشیدس ث (Chest tube) ٌِیلَلِ لفؼِ ػ ِیتؼج

 .ؿَد یه ِیپٌَهَتَساوغ ثضسي تَص بی ِیخَد ثبًَ ثِخَد

اغلت ّوشاُ ثب  یخَدِ خَدث ِیهجتلا ثِ پٌَهَتَساوغ اٍل وبساىیث

دس عشف  یَیس یًفغ ٍ وبّؾ صذا یتٌگ ؾی، افضاٌِیدسد لفؼِ ػ

ن سا دس ثذٍ یػلا يیا یتوبه ضیگضاسؽ هب ً وبسیث. ثبؿٌذ یه ذُید تیآػ

 14.هشاخؼِ داسا ثَد

 ذُید ـتشیث یثبسٍس يیدس صًبى دس ػٌ LAMهب،  وبسیث ّوبًٌذ

اػتشٍطى  ٍ ثذتش ؿَد یهوىي اػت دس دٍساى ثبسداس LAM ؿَد یه

 یپبس ثَد ٍ گضاسؿ یًَل وبسیثجتِ ًمؾ داسد وِ ال ذیتـذ يیا دبدیدس ا

داؿت وِ هَسد  ضیً تیفؼبل يیػبل لجل ح هیاص  فیخفًفغ  یاص تٌگ

 15.لشاس ًگشفتِ ثَد یثشسػ

 ٍ هیاػپَساد ،ٍخَد داسد LAM وِ روش ؿذ دٍ ًَع ّوبًغَس

LAM غبلت  یىیطًت یوبسیث هیوِ  غیّوشاُ ثب تَثشٍص اػىلشٍص

 دبدیا Tsc1 ٍ Tsc2 یّب خْؾ دس طى دِیاػت ٍ دس ًت یاتَصٍه

اص  یذتشیثب ًَع ؿذ غیّوشاُ ثب تَثشٍص اػىلشٍص LAM .ؿَد یه

، ِیهغض، ول یشیثب دسگ یَیس نیاص ػلا شیّوشاُ اػت ٍ غ یوبسیث

 LAM .ؿَد یهـخص ه یرٌّ ذیؿذ یهبًذگ پَػت ٍ ػمت

ثِ ٍخَد  Tsc یّب هوىي اػت ثش اثش خْؾ دس طى ضیً هیاػپَساد

 ِیاص س شیّب غ اسگبى شیػب یشیثش دسگ یهجٌ یؿَاّذهب  وبسیدس ث .ذیبیث

هغشح  وبسیث یثشا هیاػپَساد LAM صیتـخ يیًـذ ثٌبثشا بفتی

 16.ؿذ

اغلت  هیاػپَساد LAM دس یخَدِ خَدث ِیاٍل پٌَهَتَساوغ

گضاسؽ ؿذُ  ضیاهب هَاسد پٌَهَتَساوغ دٍ عشفِ ً ،عشفِ اػت هی

 دبدیا ِیهتذاد پلَس سدس ا ؼتیو یپبسگ دِیاػت. پٌَهَتَساوغ دس ًت

هتفبٍت  یّب هب پٌَهَتَساوغ دٍ عشفِ الجتِ ثب ؿذت وبسیدس ث. ؿَد یه

 17.ٍخَد داؿت

 LAM ثب ٍضَح ثبلا ٍخَد داسد وِ دس CT دس یظگیٍ يیچٌذ

 یّب ؼتیو ،ًبصن َاسُیثب د ؼتیؿبهل و ٌْبیاػت. ا حیسا بسیثؼ

 یّب ؼتی، وmm 30 یاهب ثِ ثضسگ mm 5-2وَچه دس هحذٍدُ لغش 

دس ّش  ىٌَاختیعَس  وِ ثِ ییّب ؼتیو ٍ یضَیث بیگشد  ىٌَاختی

 یدس ًوب Nodules ّب ًذٍل. ثبؿٌذ یه ،پشاوٌذُ ؿذًذ ِیدٍ س

 ضیس یّب ؼتیهب و وبسی. دس ثؼتٌذیهؼوَل ً وبسیث ِیاػىي س یت یػ

، هغبلؼِ هیدس ُ ؿذُ ثَد وِ الجتِ ّب پشاوٌذِ یهتؼذد دس ػشاػش س

% LAM ،72 صیتـخ یثشا ییتٌْب ثِ CT یصیهـخص ؿذ دلت تـخ

 18.اػت

هىول،  ظىین )ثب اػتفبدُ اص اوؼی، وبّؾ ػلاLAM دسهبى

اص ػَاسض  یشی( ٍ خلَگیَیس ی، تَاى ثخـگـبدوٌٌذُ ثشًٍؾ

، اختٌبة اص یخَدِ ػٌَاى هثبل پلَسٍدص پغ اص پٌَهَتَساوغ خَدث ثِ

     َسٍدص ساپلػَد  یخغش ثبلا لیدل ثبؿذ ٍ ثِ یدسهبى ثب اػتشٍطى ه

  ٌِیهب لَلِ لفؼِ ػ وبسیؿَد. دس ث یِ هیاص پٌَهَتَساوغ اٍل تَص پغ

(Chest tube) اص ػَد پٌَهَتَساوغ یشیخلَگ یؿذ ٍ ثشا ِیتؼج، 

 8ٍ9.ذیپلَسٍدص اًدبم گشد

 يیدس صًبى ػٌ خصَصبً یخَدِ هَاسد پٌَهَتَساوغ خَدث دس

 ِیتَص LAM صیسد تـخ یثشا ِیاػىي س یت یاًدبم ػ ،یثبٍس

هشوض  هیثِ  ذیثب LAM صیثب تـخ وبساىی، ّوِ ثؿَد ٍ ػشاًدبم یه

هَخَد  یدسهبً یّب ٌِیدس هَسد گض ییساٌّوب یثشا ِیس یفَق تخصص

 اسخبع ؿَد.

 بحث
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Background: Sporadic lymphangioleiomyomatosis (S-LAM) is a rare disease that 

generally affects young women and involves the abnormal proliferation of smooth 

muscle cells (LAM cells) in the lungs (pulmonary LAM). There are two types of LAM, 

sporadic and LAM with tuberous sclerosis, which is an autosomal dominant genetic 

disease caused by mutations in the Tsc1 and Tsc2 genes. The most common 

manifestation of this disease is pneumothorax due to cyst rupture. Median transplant-

free survival for pulmonary LAM is 23 years from diagnosis. Factors associated with a 

poor prognosis are often those associated with a more rapid decline in lung function. 

Case Presentation: The patient was a 24-year-old woman who presented with 

pneumothorax and multiple bullae in both lungs. The patient had no family history of 

respiratory disease, and the patient herself had no symptoms other than mild shortness 

of breath following activity from a year ago. A lung CT scan was performed for the 

patient and multiple bullae were evident in both lungs, which confirmed the diagnosis. 

There was no evidence of involvement of other organs but the lung. For the patient in 

the ICU with the diagnosis of left pneumothorax, a chest tube was inserted and she 

underwent mechanical ventilation. Finally, after 24 days of hospitalization, oxygen 

therapy of the patient was performed with a normal mask, and she underwent left lung 

pleurodesis with talcum powder, and a few days later, right lung pleurodesis was 

performed on the patient. On the 36th day of hospitalization, her general condition 

improved and she was discharged from the ICU. The patient was discharged in good 

general condition and had no problem on her four months follow-up. 

Conclusion: Fortunately, with the diagnosis of LAM for the patient according to the 

CT scan of the patient's lung, she was treated with insertion of a chest tube and by 

performing pleurodesis, the recurrence of pneumothorax was prevented. In a young 

woman with spontaneous pneumothorax, sporadic LAM is one of the differential 

diagnoses. 
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