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РЕЗЮМЕ. Лімфангіолейоміоматоз (ЛАМ) – це низькодиференційоване метастазувальне новоутворення в жінок, 
яке повільно прогресує й характеризується інфільтрацією паренхіми легень аномальними гладком’язовими клітинами, 
що спричиняє кістозне руйнування легень. Клітина, яка вторгається при ЛАМ, виникає з невідомого джерела та містить 
мутації в генах комплексу туберозного склерозу (TSC), що призводить до конститутивної активації шляху механістичної 
мішені рапаміцину (mTOR), розладу клітинної проліферації та програми порушеного лімфангіогенезу, кульмінацією чого 
є порушення ремоделювання легень і дихальна недостатність. Протягом останніх двох десятиліть усі аспекти фундамен-
тальної та клінічної науки про ЛАМ зазнали важливих успіхів, включно з покращеним розумінням молекулярних меха-
нізмів, новими діагностичними та прогностичними біомаркерами, ефективними стратегіями лікування й комплексними 
клінічними практичними рекомендаціями. Потрібні подальші дослідження, щоби краще зрозуміти природний перебіг 
ЛАМ; розробити потужніші діагностичні, прогностичні та предиктивні біомаркери; оптимізувати використання інгібіторів 
комплексу mTOR-1 у лікуванні ЛАМ; дослідити нові підходи до розроблення терапії, що індукує ремісію.
ЛАМ уражає жінок репродуктивного віку (20-40 років), вважається гормонозалежним захворюванням. Важливу роль 
відіграє естроген, але також спостерігаються спорадичні форми або форми, які є частиною туберозного склерозу, коли 
ЛАМ поєднується з іншими проявами TSC. В основі ЛАМ – мутації генів TSC1 або TSC2, які призводять до гіперактивації 
mTOR-шляху, тобто неконтрольованого росту клітин.
Провідними симптомами ЛАМ є задишка (спочатку при фізичному навантаженні, потім у спокої), пневмоторакс, кашель 
(з виділенням геморагічного мокротиння), хілоторакс, біль у грудній клітці, при агресивному прогресуванні – ураження 
нирок у вигляді ангіоміоліпоми.
Діагностика ЛАМ передбачає проведення високороздільної комп’ютерної томографії грудної клітки (типова картина 
множинних кіст по всіх легенях), тесту на фактор росту судинного ендотелію D – VEGF-D (підвищений рівень є високо-
специфічним для ЛАМ), біопсії легені (в сумнівних випадках), оцінювання функції легень (спірометрія – зниження DLCO, 
обструктивний тип порушень), обстеження на туберозний склероз, ниркові ангіоміоліпоми, лімфатичні ураження.
Основні аспекти лікування ЛАМ: сиролімус (рапаміцин) – препарат, який інгібує mTOR і уповільнює прогресування хво-
роби; бронходилататори, киснева терапія, плевродез у разі повторних пневмотораксів; трансплантація легень за термі-
нальної стадії; виключення естрогеновмісних препаратів (оральні контрацептиви, замісна гормональна терапія). Прогноз: 
хвороба повільно прогресує. Завдяки терапії сиролімусом тривалість життя може становити 10-20 і більше років після 
встановлення діагнозу.
У цій статті описано випадок ЛАМ легень, ускладненого поетапним двобічним хілотораксом, у жінки 43 років.
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томія, інгібітори mTOR, гормонозалежне захворювання.
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ABSTRACT. Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a slowly progressive, low-grade, metastasising neoplasm of women, 
characterised by infiltration of the lung parenchyma with abnormal smooth muscle-like cells, resulting in cystic lung destruction. 
The invading cell in LAM arises from an unknown source and harbours mutations in tuberous sclerosis complex (TSC) genes 
that result in constitutive activation of the mechanistic target of rapamycin (mTOR) pathway, dysregulated cellular proliferation, 
and a programme of frustrated lymphangiogenesis, culminating in disordered lung remodelling and respiratory failure. 
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Вступ
Лімфангіолейоміоматоз (ЛАМ) – це хвороба, при якій 

унаслідок порушення функції генів комплексу тубероз-
ного склерозу TSC1 i TSC2 виникає проліферація подібних 
до міоцитів недиференційованих клітин навколо бронхів, 
кровоносних і лімфатичних судин, що призводить до об-
струкції дихальних шляхів і кістозної деструкції легень. Хво-
ріють найчастіше жінки пременопаузального віку [1-3]. Роз-
різняють ЛАМ за туберозного склерозу та спорадичний ЛАМ. 
Для клінічної картини характерні такі симптоми, як пневмо-
торакс, хілоторакс або хільозний асцит, наростання задишки 
при фізичному навантаженні, кашель і рідше кровохаркання 
чи відхаркування лімфи. У >80 % хворих на ЛАМ за тубе-
розного склерозу та 50 % хворих на спорадичний ЛАМ 
виникають ангіоміоліпоми нирок і кісти нирок або печінки. 
У 16-38 % хворих у заочеревинному просторі чи рідше 
в середостінні утворюються лімфангіоми [4, 5]. Клінічний пе-
ребіг різний, хвороба прогресує повільно, летальність настає 
через дихальну недостатність. Функціональні тести пока-
зали ознаки обструкції зі збільшенням залишкового об’єму, 
зниження TLCO та SpO2 під час тесту 6-хвилинної ходьби [6]. 
Основним методом діагностики є комп’ютерна томографія 
високої роздільної здатності (КТВРЗ) грудної клітки, за якої 
переважає картина гіперінфляції легень, ретикулярних, 
ретикуло-нодулярних і дрібнокістозних змін. Характерними 
для ЛАМ діагностичними критеріями є численні двобічні 
тонкостінні, добре відмежовані дрібні кісти округлої форми 
діаметром <30 мм, рівномірно розміщені в обох легенях, 
нормальний або збільшений об’єм легень без ознак інших 
інтерстиційних захворювань [7-9]. Функціональні проби 
виявляють ознаки обструкції зі збільшенням залишкового 
об’єму. Найчутливішим параметром ураження легень є TLCO, 
який має тенденцію до зниження навіть у пацієнтів з не
значними рентгенологічними змінами. Отже, важливими 
для діагностики є КТВРЗ-картина, гістопатологічна картина, 

клінічні критерії та концентрація фактора росту судинного 
ендотелію (VEGF-D) у сироватці крові >800 пг/мл [1, 2, 10].

Клінічне спостереження
У цьому клінічному випадку представлено пацієнтку 

з ЛАМ легень, ускладненим поетапним двобічним хілото-
раксом.

Пацієнтка К. віком натепер 43 роки вперше звернулася 
до Національного наукового центру фтизіатрії, пульмоно-
логії та алергології (ННЦ ФПА) 2021 року у віці 37 років. 
08.01.2021 з’явилися скарги на біль у ділянці спини, ліку-
валася самостійно (курс масажу), через 1 місяць стан по-
гіршився, з’явилася задуха, звернулася за місцем мешкання 
до сімейного лікаря. Проведено ехокардіографію, рентгено-
графію, консультацію кардіолога. КТ органів грудної клітки 
(ОГК) від 09.02.2021 (рис. 1) виявила картину тотального 
лівобічного гідротораксу, ателектазу лівої легені. При діаг
ностичному торакоцентезі отримано 2 л хільозного ексудату. 
Направлена на консультацію до торакального хірурга ННЦ 
ФПА. Госпіталізована в хірургічне відділення № 2 для до-
обстеження та лікування. Анамнез життя пацієнтки не обтя-
жений. ВІЛ, гепатити, ТБС заперечує. Онкологічний анамнез 
не обтяжений. Хронічні хвороби заперечує. Операція: вида-
лення нігтьової пластини в дитинстві. Палить понад 15 років.

В умовах хірургічного відділення № 2 ННЦ ФПА вико-
нано оперативне втручання (17.02.2021): VАTS-парієтальна 
плевректомія, плевродез, біопсія S8 лівої легені. У ранньому 
післяопераційному періоді пацієнтка отримувала паренте-
ральне харчування (Нутрифлекс без ліпідного вмісту) 8 днів, 
Сандостатин, антибактеріальну терапію. Згідно з патоло-
гогістологічним дослідженням від 24.02.2021 у легеневій 
паренхімі визначалися вогнищеві, неправильної форми клі-
тинні проліферати з клітин стінок судинного русла. Спостері-
галися два типи клітин – округлі та продовгуваті. Початкові 
ознаки мікрокістоутворення. Парієтальна плевра – загалом 

Over the past two decades, all facets of LAM basic and clinical science have seen important advances, including improved 
understanding of molecular mechanisms, novel diagnostic and prognostic biomarkers, effective treatment strategies, and 
comprehensive clinical practice guidelines. Further research is needed to better understand the natural history of LAM; 
develop more powerful diagnostic, prognostic, and predictive biomarkers; optimise the use of inhibitors of mTOR complex 1 
in the treatment of LAM; and explore novel approaches to the development of remission-inducing therapies.
LAM affects women of reproductive age (20-40 years old), is a hormone-dependent disease. Estrogen plays an important 
role, but sporadic forms or forms that are part of tuberous sclerosis are also observed, when LAM is combined with other 
manifestations of TSC. At the heart of LAM are mutations of the TSC1 or TSC2 genes, which lead to hyperactivation of the 
mTOR pathway, i. e., uncontrolled cell growth.
The main symptoms of LAM are shortness of breath (at first during physical exertion, then at rest), pneumothorax, cough (with 
hemorrhagic sputum), chylothorax, chest pain, and with aggressive progression, kidney damage in the form of angiomyolipoma.
Diagnosis of LAM involves high-resolution computed tomography of the chest (a typical picture of multiple cysts in all lungs), 
a test for vascular endothelial growth factor D – VEGF-D (an elevated level is highly specific for LAM), lung biopsy (in doubtful 
cases), assessment of lung function (spirometry – reduction of DLCO, obstructive type of disorders), examination for tuberous 
sclerosis, renal angiomyolipomas, lymphatic lesions.
Key aspects of LAM treatment: sirolimus (rapamycin), a drug that inhibits mTOR and slows disease progression; bronchodilators, 
oxygen therapy, pleurodesis for repeated pneumothoraxes; lung transplantation at the terminal stage; exclusion of estrogen-
containing drugs (oral contraceptives, hormone replacement therapy). Prognosis: the disease is slowly progressive. Thanks 
to sirolimus therapy, life expectancy can be 10-20 years or more after diagnosis.
In this article, we describe a case of pulmonary LAM complicated by staged bilateral chylothorax in a 43-year-old woman.
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