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Abstrakt

Baggrund

Lymphangioleiomyomatosis (LAM) er en sjaelden, progressiv lungesygdom, der rammer naesten



udelukkende kvinder, og er oftest diagnosticeret fgr overgangsalderen. Det vigtigste symptom pa LAM
er andengd. LAM patienternes opfattelse af, hvordan sygdommen har konsekvenser for deres liv er
stort set ukendt, men sadanne oplysninger kan vaere nyttige til at generere patientens rapporterede
resultatmal til brug i leegemiddelfors@g (eller andre forskningsundersagelser) og formulere
interventioner rettet mod at lette de byrder, LAM palaegger patienter.

Formal
At forsta patienternes opfattelse af, hvordan LAM pavirker deres liv.
metoder

Vi brugte refleksiv hold analyse til at analysere udskrifter fra semistrukturerede fokusgrupper udfart
med LAM patienter. Ved LAMposium 2013 forsggte vi at bestemme, hvad patienterne opfatter som de
primeere symptomer pa LAM, og hvordan sygdommen pavirker dem i deres dagligdag.

resultater

De 37 deltagere beskrev syv primaere symptomer pa LAM og fem faelles psykologiske erfaringer i at
leve med sygdommen. Andengd og lav energi (eller traethed) dominerede symptomatisk billede;
hoste, fornemmelser i brystet, sgvnbesveer, gastrointestinale problemer, og milde kognitive
vanskeligheder var mindre almindelige. De feelles psykologiske erfaringer deltagerne rapporterede
inkluderede frustration, bekymring, tab af identitet, forlegenhed, og i nogle af deltagerne, en sund
trodsighed mod sygdommen.

konklusioner

Patienterne opfatter de fysiske symptomer fra LAM at vaere patreengende og begraensende. Kvinder,
der lever med LAM er frustrerede ved deres fysiske begraensninger, og de bekymre sig om, hvordan
fremtiden vil veere hvis sygdommen skrider frem. Terapeutiske indgreb bar tage sigte pa at forbedre
disse opfattelser.

Indledning

Lymphangioleiomyomatosis (LAM) er en sjeelden, progressiv og uhelbredelig lungesygdom,
diagnosticeret overvejende i kvinder i den fgdedygtige alder [1-3]. LAM forekommer sporadisk
(S-LAM) eller som en pulmonal manifestation af knolde sklerose kompleks (TSC-LAM) [4]. | begge
tilfeelde, abnorme, glatte muskelceller-lignende celler (LAM celler) af ukendt oprindelse, infiltrerer
lungerne og forarsager dannelse af utallige, tyndvaeggede cyster. Som funktionel lungeparenkym
erstattes af pladsoptagende, luftfyldte cyster, patienter bliver mere og mere forpustet -i de fleste
tilfeelde, hypoxaemi udvikler inden for ti ar symptomdebut [3,5,6]. Den fremherskende symptom pa
LAM er funktionsdyspng; hoste er variabelt til stede; og pneumothorax kan forekomme enten som
den forste manifestation og tvinger kvinderne til at sgge laegehjeelp, eller pa andre tidspunkter i labet
af sygdomsforlgbet [7].

| en nylig retssag fandt man ud af, at sirolimus standser LAM progression, det tilbyder kvinder med
LAM en levedygtig behandlingsmulighed, og for farste gang hab mod haergen af sygdommen [8].
Desveerre er brugen af sirolimus ikke uden problemer. Det er ikke ensartet effektiv, tolereres ikke af
alle kvinder med LAM og helbreder ikke sygdommen. Yderligere, besidder det en raekke potentielle
bivirkninger, kraever rutine overvagning af blod, og der er fortsat tvivl nar en behandling indledes med
sirolimus. Pa trods af det hab, at sirolimus er bragt til hele LAM samfundet, vil mange kvinder med
LAM fortsat se deres vilkar forveerres, kan kraeve lungetransplantation og i sidste ende kan dg af



sygdomsprogression.

Baseret pa eksisterende spgrgeskemaer, i forhold til den almindelige befolkning, har kvinder med
LAM forringet livskvalitet, iseer i omrader, der vurderer fysisk funktion [7]. Men til vores viden, er en
kvalitativ undersggelse med det primaere formal at fange patienternes opfattelse af, hvordan LAM
pavirker deres liv, aldrig blevet gennemfart. Dette efterlader et stort hul i vores forstaelse af de
virkelige konsekvenser LAM har pa personer med denne sygdom. Vi har udfert denne kvalitative
undersggelse, at indfange og omhyggeligt undersage LAM patienternes opfattelse af byrder
forarsaget af denne sygdom, og at opna en bedre forstaelse af, hvordan sygdommen pavirker dem i
deres dagligdag.

Metoder

Vi brugte bekvemmelighed prgveudtagning for at rekruttere deltagere fra LAMposium mgde i
Cincinnati, Ohio i april 2013 Pa dette made, gennemfarte vi syv semi-strukturerede fokusgrupper
(FGS) med LAM patienter til at undersage deltagernes erfaringer med symptomer og effekten af LAM
pa dagligdagen. En FG blev udfgrt med TSC-LAM patienter og seks FGS var med S-LAM patienter.
Hver FG varede cirka 1,5 timer, blev gennemfart pa engelsk af et medlem af undersagelsen hold (AB
eller JS) er uddannet i kvalitative dataindsamling og blev digitalt optaget og derefter transskriberet
ordret. Undersggelsen blev godkendt af Institutional Review Board pa National Jewish Health i
Denver, Colorado (HS-2774); skriftligt informeret samtykke blev givet af alle deltagere.

FG data blev analyseret i en iterativ proces, der involverer etablerede kvalitative indhold metoder og
refleksiv hold analyse [9-11]. Den kvalitative data softwareprogram ATLAS.ti v.7.0 (Scientific Software
Development, GmbH, Berlin) blev anvendt til datahandtering og analyse. FG-transkripter blev laest
flere gange for at opna nedsaenkning og kode kategorier blev derefter udviklet ved hjaelp af en
emergent snarere end en priori tilgang [11]. Medlemmer af undersggelsen holdet anvendte de
resulterende koder til afskrifter, madte regelmaessigt for at kontrollere nye resultater, diskutere
emergente nye koder og temaer, og vurdere de forelgbige resultater af analysen processen [12,13].

Resultater

37 kvinder deltog hverien FG (n =5 for TSC-LAM FGogn =5, 5, 6, 6, 5, og 5 for de seks S-LAM
FGS). Deltagernes baselinekarakteristika er vist i tabel 1. Syv primeere symptomer og fem feelles
psykologiske erfaringer var emergente i dataen. Deltagerne identificerede andengad, lavt
energiforbrug, hoste, fornemmelser i brystet, sevnbesveer, gastrointestinale problemer, og milde
kognitive vanskeligheder som de primaere fysiske symptomer pa LAM, mens frustration, bekymring,
tab af identitet, forlegenhed, og trodsighed blev identificeret som de feelles psykologiske erfaringer
(tabel 2).

Tabel 1. Baseline karakteristika for 37 fokusgruppe deltagere med LAM — se bagerst
Tabel 2. sygdomsrelaterede emner naevnt af fokusgruppe deltagere — se bagerst

Symptomer

Andengd og lav energi var allestedsnaervaerende blandt deltagerne; omtrent halvdelen af prgven
beskrev enten det ene eller den anden som det dominerende symptom pa LAM.

Deltagerne beskrev andengd med forskellige aktiviteter, herunder brusebad, vaske deres har, ga pa
plant underlag, til fods, mens de transporterer selv relativt lette laster, ga op ad haeldninger, og op ad



trapper. Gature og taler samtidig var ikke muligt for mange kvinder, fordi de ville blive dybt forpustet.
Nogle anerkendte gget andengad efter at have spist. Som en af deltagerne sagde: "Lidt efter lidt er der
mindre jeg kan gare komfortabelt [uden at blive forpustet]." P& grund af andengd, blev deltagerne ofte
ngdt til selv at "strategiplanlaegge enhver opgave", gennemga mentale beregninger for at bestemme,
om de havde ande eller energi til at fuldfere dem. Opgaver eller dagligdags aktiviteter (fx husarbejde)
blev udfart "i ryk", og med avanceret planlzegning og forberedelse. En deltager beskrev lzegge ting "i
bunden af trappen til at tage ovenpa [i] en tur i stedet for tre eller fem, som du plejede at ggre."
Deltagerne understregede ogsa behovet for at pace sig selv i lgbet af dagen; mange blev dog ogsa
frustrerede, at deres langsommere tempo som forhindrede dem i at "fa sa meget gjort", som de havde
i deres "for-LAM dage." Deltagerne rapporterede ogsa, at andengd syntes at variere med
vejrmanstre, det blev mere alvorligt og begreenset pa dage med ekstreme temperaturer (hgj eller lav),
hgj luftfugtighed og steaerk vind.

Lavt energi blev naevnt i forskellige udtryk, herunder "traethed", "ekstrem udmattelse", "absolut
knusende traethed" og falelsen "udslettet". Selv om deltagerne forsggte at sgrge for at de har energi
til alle behov, [i husstanden]" beskrev nogle falelsen som sa dyb traethed, at de ikke kunne opfylde
disse behov. Med ordene fra en kvinde, "glemme middag for familien. Jeg er feerdig ". Ikke alene var
lav energi i sig selv en hindring for at udfere daglige opgaver, fors@g pa at overvinde det var
frustrerende tidskreevende. En deltager bemaerkede, at "det ser ud til at tage en masse tid bare at
hvile". Forstaeligt, pavirker lav energi selvopfattelse. Som en af deltagerne udtrykte det, "Jeg kan ikke
lide at veere treet. Jeg kan godt lide, hvem jeg plejede at veere. "

Selv mindre almindeligt omtalt end andengad og lavt energiforbrug, var hoste til stede hos mange
deltagere. De fleste angav, at hoste var vaerre om morgenen og opstod regelmaessigt nar der blev talt.
Hvaesen var variabelt til stede, men betegnes ikke som seerligt fremtraedende eller generende. Mange
deltagere havde haft en eller flere episoder af pneumothorax (PTX) under hele forlgbet af deres
sygdom. Men pa tilfeeldige tidspunkter, hvor PTX blev bestemt ikke at vaere arsag, ville disse kvinde -
savel som mange kvinder, der aldrig havde haft en PTX- opleve en nagende tyngde eller gmhed i
brystet, nogle gange beskrevet som et "jag" i lungerne. Flere deltagere rapporterede evne til at sanse
og endda forudsige barometertryk aendringer baseret pa, hvordan deres bryst fgltes.

Darlig sgvn kvalitet, abdominal oppustethed, og besvaer med at taenke blev ogsa beskrevet af nogle
af deltagerne. @nsket om at sove mere end de var i stand til. Mange ogsa almindeligt lejlighedsvise
episoder af at vagne op pludselig, fale sig som de "glemte at treekke vejret." Nogle af deltagerne
beskrev udspiling af maven, oppustethed og den manglende evne til at spise sa meget, som de
engang gjorde. En deltager udtalte om oppustethed,: "... ved udgangen af en dag, ville jeg ligne jeg
var tre maneder gravid". Endelig rapporterede nogle deltagere ogsa om milde kognitive
vanskeligheder, beskrev variabelt som "hjerne tage" eller i forbindelse med seerlige aktiviteter, sdsom
"manglende ord, mens du lzeser eller skriver."

Psykologiske erfaringer

Et citat anfart af forskellige kvinder i to separate FGS var en trad, der vaever sig vej gennem alle FGS
og indkapslede den psykologiske oplevelse af at leve med denne sygdom var, "at blive efterladt med
LAM". For nogle er det "blive efterladt, tror jeg, falelsesmaessigt med LAM" -Ikke at veere i stand til at
beveege sig forbi det faktum, at de var blevet diagnosticeret med en progressiv, uhelbredelig sygdom.
For andre kvinder er det "at blive efterladt" en fglelse af, at have vaeret givet en darlig hand.

| de falgende afsnit, konkretiserer vi de fem vigtigste psykologiske temaer, der fremkom, herunder
frustration og vrede, bekymring og frygt, tab af identitet, forlegenhed og skyld, og endelig trods og
modstandskraft.



Frustration og vrede

Deltagerne blev tydeligt frustreret over de byrder LAM placerede pa deres liv og den made,
sygdommen syntes at give dem fglelsen af "... lyst til dit liv er bare helt revet vaek under dig".
Deltagerne harmedes over, hvordan LAM "[tog] en masse erfaringer fra mit liv", som en ung deltager
gradkvalt angav. De harmedes indtreengen pa deres evne til at leve sa ubekymret som de gerne vil,
som en deltager udtrykte: "Jeg er en meget spontan person, og jeg kan ikke forsta, hvordan jeg er
ngdt til konstant at ggre disse dumme justeringer ... og da jeg bliver sygere, er jeg nadt til at gore
mere ud af dem". Kvinderne fornemmede at de lever med en "pres for at fglge med", det var for
mange sveere at handtere: "Jeg faler, at jeg er pa kanten hele tiden. Og jeg @nsker blot at fa lov til at
gore ting i mit eget tempo. "

Mange deltageres frustration og vrede gjorde at de spekulerede pa, hvad de havde gjort for at fortjene
LAM; som en deltager satte spargsmal ved, "Jeg har veeret en god pige ... gjort, hvad jeg skal gere ...
sa, nu, hvorfor er jeg ikke i stand til at treekke vejret? Jeg har taget mig af mig selv, hvad er det for
noget? "LAMs allestedsnaerveerelse var uundgaelig, da en deltager sukkede," Jeg venter pa den dag,
hvor jeg ikke teenker over det [at have LAM] bare én gang i Igbet af dagen. "

Bekymringer og frygt

Der var bekymring om "... hvad er der i vente for mig i fremtiden ... [hvis LAM skrider frem, og
symptomerne forvaerres]." Mange kvinder forsggte at styre en husholdning, at vaere mor til sma bgrn
og / eller arbejde uden for hjemmet, mens de bor med spagelset LAM-og "... frygter, at der er noget,
der kommer til at ske, at jeg ikke kan styre ... "eller spekulerer" hvad slags byrde jeg har teenkt mig at
seette pa min familie [som hun bliver aeldre og LAM skrider frem]. "Mange deltagere levet med
konstant bekymring, at enhver flygtig fornemmelse kan skyldes LAM og et forvarsel om
sygdomsprogression. Ligesom andre patienter med kronisk respiratorisk sygdom, for deltagere der
ikke anvender supplerende ilt, truslen om at have behov for det lurede (Spegrgsmal: Har du frygt
"Yeah ... veere bundet til ilt hele tiden [griner] ... mere sa end dgden [griner ]. ").

Tab af identitet

Nogle deltagere opfattede at LAM havde fijernet deres identitet (som arbejdstager, en virkningsfuld
person, et produktivt medlem af samfundet, mv.) - Som en kvinde sagde "[LAM er] at gare mit liv lille,
pa grund af traethed." Nogle kvinder fglte de havde mistet deres uafthaengighed, herunder en, der
sagde: "Jeg er ngdt til at stole pa min mand til at gere en masse ting", og en anden, der gav genlyd,
"Jeg har ikke noget imod at bede om hjaelp, men jeg harmes over det". Fra kombinationen af dyspng
og treethed, mange kvinder har mattet aendre deres liv dramatisk, og for de aktive kvinder, blev dette
opfattet som et tab af identitet: "... min aktive livsstil har netop taget en tilbageskridt for bare at
forsgge at administrere at komme gennem dagen ".

Forlegenhed og skyld

Deltagernes fysiske begreensninger eller deres manglende evne til at arbejde eller deres behov for at
anvende supplerende ilt (eller disse i kombination) har gjort, at kvinderne faler sig flov eller skyldig om
at "optraede svage" og generelt "darlige [om] at skulle sige" lad os ga langsommere ', fordi jeg gnsker

ikke at ga langsommere. "

Trods og modstandskraft



Mange kommentarer viste, at kvinderne havde flyttet sig forbi det farste chok for at blive
diagnosticeret med LAM ("l ferste omgang [pa tidspunktet for diagnosen] gar du gennem alle disse
folelser, [og] nu har du maske har en lejlighedsvis gjeblik, men du sidder ikke fast der laengere. ").
Flere deltagere beskrev, hvordan de havde tilpasset sig pa mange mader til livet med LAM: fysisk ("vi
[hun og hendes mand] kan stadig ga sammen og nyde de ting, vi brugte til at nyde [gar pa cykelture],
det er bare i forskelligt tempo. "); og falelsesmaessigt ("Jeg besluttede at bestemme over det [leve
med LAM]. jeg satte mig tilbage i spidsen igen og sagde 'ok™).

Der var en fglelse af trodsighed til "bare fortseette at leve med dette [LAM]" uanset hvad udfordringer
sygdommen bragte; en forpligtelse til at "finde noget, du kan gere, der gar dig glad, og at du fgler at
du bidrager"; og at "lade ga en lille smule, og lade folk tage sig af mig." En deltager, der brugte
supplerende ilt beskrev, hvordan hun var forpligtet til at fortsaette med at leve sit liv pa sine vilkar
"[kvinder, der ser mig pa i fithess centeret siger]" du er en sadan inspiration! Du er her med ilt »... og
jeg sagde:" Jeg er ikke en inspiration. Jeg er bare steedig «.

Diskussion

Vi rekrutterede 37 kvinder med enten TSC- eller S-LAM til at deltage i en af seks FGS at fa en bedre
forstaelse af symptomerne og andre virkninger af at leve med sygdommen. Dette er den farste
undersggelse af patienter med LAM. | en sygdom sa sjeeldent som LAM, 37 er et imponerende antal,
et antal som vi aldrig kunne have opnaet uden vilje fra LAM samfundet til at give os mulighed for at
gennemfgre vores undersggelse pa LAMposium.

Ikke overraskende blev funktionsdyspng opfattet som et fremtreedende symptom, det var til stede
med aktiviteter, der spaender fra lav-energi-demand-aktiviteter, sdsom at vaske har, til
hgj-energi-demand-aktiviteter, som at ga op ad haeldninger. | National Heart Lung and Blood Institute
(NHLBI) undersggelse af 203 kvinder med LAM, dyspng var den mest fremtraeedende symptom, til
stede i over 70% af personerne ved baseline [7]. Hvaesen blev rapporteret af 46% og hoste med 31%
af deltagerne i undersggelsen. | vores kohorte, blev vi imponeret af den fremtreedende traethed, bade
med hensyn til, hvor ofte det blev naevnt pa tveers FGS og hvor alvorligt forringende det var for sa
mange kvinder. Vi har mistanke om at der ikke blev spurgt specifikt om traethed i NHLBI
undersggelsen. Vi blev ogsa ramt af den opfattende indflydelse vejr har pa sveerhedsgraden af
andengd og andre lungesymptomer i vores FG deltagere. Et andet symptom der blev naevnt af flere
kvinder - men én, som LAM patienter ikke frivilligt har givet os i klinikken - var abdominal udspiling og
folesen af at fgle sig oppustet. Ingen havde chyloperitoneum eller andre intraabdominale abnormiteter
at tage hgjde for. Den omstaendighed, at hver af de syv symptomer og fem psykologiske erfaringer
blev naevnt i mere end halvdelen (mindst fire) fokusgrupperne (og halvdelen af de emner blev naevnt i
alle syv fokusgrupper) stotter gyldigheden af disse temaer som indfanger de opfattelser Lam patienter
har.

Knapheden pa offentliggjorte data placerer resultaterne af vores undersggelse i forbindelse med hvad
der er kendt om de psykologiske virkninger af at leve med LAM vanskelig. | NHLBI undersggelsen,
scorer pa psykiske totalscore fra SF-36 (et summarisk mal, der omfatter elementer, som spgrger om
forskellige aspekter af mental sundhed, herunder humer), var ikke forskellig fra normative veerdier fra
den amerikanske voksne befolkning generelt [7] . Men spgrgeskemaer er i stand til fuldt ud at fange
den rigdom af data fra FGS. Blandt vores deltagere, var psykologiske virkninger varieret og
omdrejningspunkter, i det mindste delvist, pa sygdommens scene. For de fleste kvinder bliver det at fa
overleveret en diagnose om en kronisk, fremadskridende sygdom gdelaeggende, at placere kvinder i
risikogruppen for at blive "efterladt" i en fglelsesmaessig dal. Nar angsten for at blive diagnosticeret
var overstaet, star kvinderne over for de daglige frustrationer af at leve med LAM. Dette omfatter at
beskaeftige sig med symptomer, og bliver tvunget til at tilpasse sig LAM, palagt livsstils aendringer,
herunder at gare tingene i et langsommere tempo, strategiplanleegning og rationere energi til at ggre



det gennem dagen. Disse og de andre psykologiske erfaringer, vi observerede, herunder frygt og
bekymring, tab af identitet, forlegenhed og skyld er feelles for patienter med andre kroniske,
invaliderende lungesygdomme [14]. For eksempel, blandt patienter med pulmonal hypertension (PH,
en anden sygdom, der rammer isaer kvinder), McDonough og hendes kolleger identificeret to
hovedtemaer at beskrive oplevelsen af at leve med PH "holde igen" og "omdefinere liv" [15]. Holder
tilbage omfattede komponenter og undertemaer som andengad (den fremherskende symptom
observeret), frygt for effekten af fysisk overanstrengelse, foregribelse af sygdomsprogression, og den
manglende evne til at leve med spontanitet; mens "omdefinere liv" var drevet af nogle af dem bliver
tvunget til at bruge supplerende ilt, der lever med usikkerhed og tilpasse sig en ny livsstil inden for
rammerne af PH.

Fremtidig forskning ber fokusere pa, hvorvidt og hvordan byrder LAM kan mindskes. For eksempel,
hvordan LAM patienter kan opna fordele i funktionsevne, symptomheftighed og livskvalitet fra
traditionel pulmonal rehabilitering (PR) programmer? Vi formoder, de gar, men til vores viden, dette er
ikke blevet systematisk undersagt. Efterforskere kunne vurdere hver enkelt komponent i PR for at
udvikle nye, eller revidere eksisterende praksis for at maksimere deres nytte for LAM patienter. Det
var helt klart for os, at LAM patienter (og deres familier) nad kammeratskabet og psedagogiske milja
ved LAMposium. Mere end det, LAMposium forenet, forenede og styrkede LAM patienter mod
sygdommen. Gennem dette made, og flere andre bestraebelser har LAM Foundation blevet en model
for patient fortalervirksomhed, netvaerk og forskning til sjeeldne sygdomme.

Som det er almindeligt i kvalitativ forskning, er denne undersggelse potentielt begreenset af dens
relativt lille stikpreve. Men for en sjeelden sygdom som LAM, 37 personer er ikke en triviel antal.
Desuden ligesom andre kvalitative undersagelser, var malet her at sage dybde snarere end bredden,
og vi tror, vi naede vores mal. Det er muligt, at de kvinder, der deltog i disse FGS ikke er
repraesentative for andre, der lever med LAM. Mens vi forsggte at afbede denne mulighed ved at
gennemfgre fokusgrupper pa LAMposium mgadet, der traekker en forskelligartet gruppe af patienter fra
hele nationen, er det ikke desto mindre vanskeligt at afgere generaliserbarhed til den stgrre LAM
befolkningen, herunder patienter, der var ude af stand til eller uvillige til at rejse. Vi har ikke
oplysninger om, hvor mange kvinder der aktivt deltager i stattegrupper; man kan med rimelighed
forvente, at de, der gar kan have en anderledes emotionel oplevelse af at leve med LAM. Det nye
landskab af LAM afspejler, at starstedelen af deltagerne brugte sirolimus. Dette kan have pavirket
erfaringer pa flere mader: narkotika bivirkninger kan veere ansvarlige for visse fysiske symptomer og /
eller habet om, at-for fgrste gang-at have en effektiv terapi for LAM kan have positivt pavirket
folelsesmaessige trivsel. Endelig kan kvinder med TSC har veeret pavirket af ikke-LAM aspekter af
deres sygdom; givet, at vores fokus var pa LAM (og ikke andre manifestationer af TSC, ligesom
dermatologiske eller neurologisk), vi valgte bevidst ikke at identificere de aspekter eller sonde til at
skelne deres indvirkning pa TSC-LAM patienternes dagligdag.

Sammenfattende har vi gennemfegrt FGS med 37 kvinder, der har enten TSC- eller S-LAM og
erobrede en rig cache data om deres fysiske og psykiske erfaringer med at leve med denne sygdom.
De mest dominerende symptomer var andengd og treethed, og den psykologiske oplevelse var
domineret af frustration og bekymring. Yderligere forskning er ngdvendig for at afgere, om og hvordan
byrderne ved denne sygdom kan afbgdes.
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Table 1

Baseline characteristics of 37 focus group participants with LAM

Age in years 52 (1st quartile - 3rd quartile 47-61; range 34-68)
Female 37 (100%)
Ethnicity*
Non-Hispanic 34
Hispanic 1
Race*
Asian 1
Black 0
Other 1
White 33
LAM
Sporadic 32
TSC 5
LAM duration in years 7.0 (1st quartile - 3rd quartile 2.2-15.2; range 0.4-39.0) N =33
FEV,% 66 (1st quartile - 3rd quartile 39-74; range 2-99) N =30
Using supplemental oxygen 16 (55%) N=29
Taking sirolimus 18 (72%) N =25

Work status**

Full-time 13
Part-time 10
Disabled 6
Retired 3
Other 2
Education: Bachelor’s degree or more** 26 (76%)

*N = 35; **N = 34; Values are counts (%) or median (1st quartile - 3rd quartile; range).
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Table 2

Disease-related topics mentioned by focus group participants

Topic

Number of the seven focus groups in which the topic was mentioned

Symptoms

Shortness of breath /
Low energy 7
Cough 7
Sensations in the chest >
Difficulty sleeping 6
Gastrointestinal issues 4
Mild cognitive difficulties >

Psychological experiences
Frustration /
Worry 7
Loss of identity 7
Embarrassment 6
Defiance >
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