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Резюме

Лимфангиолейомиоматоз (ЛАМ) — редкое заболевание легких, 
поражающее женщин, как правило, детородного возраста. ЛАМ харак-
теризуется прогрессирующим инфильтративным ростом гладкомы-
шечно-подобных клеток (ЛАМ-клетки), которые приводят к кистозной 
деструкции легочной паренхимы, обструкции воздухопроводящих 
путей, кровеносных и лимфатических сосудов.

Примерно в 15 % случаев ЛАМ ассоциирован с комплексом тубе-
розного склероза (КТС) — системной наследственной дисплазией, 
обусловленной нарушением закладки эктодермального зародышево-
го листка, которая характеризуется комбинированным опухолевид-
ным поражением кожи, головного мозга, глазных яблок, сердца, почек 
и легких. 

В статье представлены краткая характеристика, критерии диагно-
стики КТС и ЛАМ, а также описан клинический случай ассоциации этих 
заболеваний.

Ключевые слова: комплекс туберозного склероза, лимфангио-
лейомиоматоз.
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Abstract

Lymphangioleiomyomatosis (LAM) — is a rare lung disease, affecting 
mainly women of child-bearing age. LAM is characterized by progressive 
infiltrative growth of smooth-muscle-like cells (LAM-cells), leading to cystic 
destruction of lung parenchyma, and airways, blood and lymphatic vessels 
obstruction.

In about 15 % of all cases LAM is associated with tuberous sclerosis 
complex (TSC) — a hereditary systemic dysplasia, caused by compromised 
development of ectodermal germ layer, leading to combined skin tuberous 
growths and brain, eye, heart, kidney and lung lesions.

The report presents brief characteristics, diagnosis criteria of TSC and 
LAM, as well as the clinical case of association of these two conditions.
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Лімфангіолейоміоматоз (ЛАМ) — рідкісне захворю-
вання легень, що вражає жінок, як правило, дітородного 
віку. ЛАМ характеризується прогресуючим інфільтра-
тивним ростом гладком'язово-подібних клітин (ЛАМ-
клітини), які призводять до кістозної деструкції легене-
вої паренхіми, обструкції повітропровідних шляхів, кро-
воносних і лімфатичних судин [1].

У більшості випадків ЛАМ спостерігається у жінок 
дітородного віку, загострюється під час вагітності і часто 
проявляється після призначення естрогенів [2]. 
Поширеність легеневого ЛАМ оцінюється на рівні 1−5 на 
1000000 жінок [3].

Розрізняють дві основні форми захворювання: ЛАМ, 
асоційований з комплексом туберозного склерозу (КТС), 
і спорадичний ЛАМ. КТС — аутосомно-домінантний 
синд ром, який зустрічається в середньому у 1 з 6000 
новонароджених і спостерігається приблизно у 1,5 млн 
осіб в світі. Цей синдром характеризується гамартома-
тозним ураженням головного мозку, нирок, шкіри і очей 
і асоціюється з серйозною розумовою відсталістю, 

епілепсією і аутизмом. Частота ЛАМ серед жінок з КТС 
становить від 26 до 39 %, а КТС діагностують у 14,8 % 
пацієнтів з ЛАМ [3, 4]. Приблизно 85 % випадків ЛАМ є 
спорадичними [5].

Спорадичний ЛАМ протікає, як правило, важче і 
швидше призводить до формування легеневої недостат-
ності та інвалідизації. У зв'язку з цим при верифікації 
ЛАМ принципово важливо своєчасно виявити наявний у 
пацієнта КТС, оскільки це має прогностичне значення і 
визначає тактику ведення пацієнта.

КТС, або хвороба Бурневіля-Прінгла, — системна 
спадкова дисплазія, обумовлена   порушенням закладки 
ектодермального зародкового листка, яка характери-
зується комбінованим пухлиноподібним ураженням 
шкіри, головного мозку, очних яблук, серця, нирок і 
легень [6]. КТС — аутосомно-домінантне захворювання з 
неповною пенетрантністю, обумовлене різними мутація-
ми генів TSC1 і / або TSC2 (Tuberous Sclerosis Complex). 
Відповідно до існуючої на сьогоднішній день класифіка-
ції спадкових дисплазій КТС відноситься до факоматозів 
(phakos — від грец. сочевиця, родима пляма) — нейро-
ектодермальних захворювань, що включає крім КТС такі 
рідкісні нозологічні форми, як нейрофіброматоз, син-
дром Стерджа−Вебера і хвороба Гіппеля-Ліндау [7].
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Захворювання почалося з висипань на шкірі обличчя 
в дитячому віці (з 4 років). Постійно спостерігалася у 
нефролога з приводу полікістозу нирок. У інших спе-
ціалістів не обстежилася, ніяких лікувальних препаратів 
не приймала. 5 років тому з’явилася задишка, яка неу-
хильно прогресувала.

Алергічних захворювань, шкідливих звичок в анам-
незі немає. Обтяжений спадковий анамнез — у мами, зі 
слів пацієнтки, також були подібні висипання на шкірі 
обличчя; лікувалася з приводу хронічного захворюван-
ня нирок, померла в молодому віці.

Має маленьку дочку, зі слів пацієнтки, дитина здо-
рова.

Об’єктивно: загальний стан середньої тяжкості. 
Астенічної статури, маса тіла — 48 кг, зріст — 159 см. На 
шкірі обличчя — множинні ангіофіброми (рис. 1).

 
Рис. 1. Хвора М., 38 років. Множинні ангіофіброми на шкірі 
обличчя.

Шкіра тіла і слизові оболонки без особливостей.
ЧД — 20 за 1 хв. Аускультативно дихання везикуляр-

не, ослаблене в підлопатковій області справа. ЧСС — 100 
за 1 хв., АТ — 140/90 мм рт. ст. Тони серця ослаблені.

Живіт м’який, збільшений в об’ємі, праворуч від 
пупка пальпується утворення великих розмірів.

Печінка не збільшена, набряків немає.
Клінічний аналіз крові: ер. — 3,79 × 1012, Нв — 96 г / л, 

л. — 6,1 × 109, тромбоцити — 237 × 109, ШОЕ — 8 мм / год.
Біохімічний аналіз крові: глюкоза — 4,1 ммоль / л, 

креатинін — 58 ммоль / л, загальний білок — 68 г / л, СРБ 
— 0,8 мг / л.

Аналіз сечі: білок - 0,183 г / л, л. - 4-6 в п / зору, Ер. - 6-8 
в п / зору

Функція зовнішнього дихання: помірні порушення 
вентиляційної функції легень рестриктивного типу.

Комп’ютерна томографія органів грудної порожни-
ни (КТ ОГП): на всьому протязі множинні тонкостінні 
кісти округлої форми малих і середніх розмірів, випіт в 
правій плевральній порожнині. КТ-картина відповідає 
лімфангіолейоміоматозу легень (рис. 2).

ЕКГ: синусова тахікардія, електрична вісь серця від-
хилена вліво, порушення внутрішньошлуночкової про-
відності.

КТС верифікується відповідно до критеріїв діагнос-
тики цього захворювання, які поділяються на «великі» і 
«малі» [8].

До великих критеріїв діагнозу КТС відносяться: ангіо-
фіброматоз обличча (щоки, спинка носа); піднігтьові 
фіброми; три плями гіпопигментації і більше, поліоз; 
ділянки у вигляді шагреневих бляшок; множинні гамар-
томні вузлики на сітківці; горбки в корі великих півкуль; 
субепендімальні вузлики; субепендімальна гіганто-
клітинна астроцитома; рабдоміома серця; ниркові ангіо-
міоліпоми або ЛАМ.

Серед малих діагностичних критеріїв КТС можна 
назвати множинні ямки на емалі зубів; гамартомні поліпи 
прямої кишки; кісткові кісти; фіброматоз ясен; нениркові 
гамартоми; ахроматичні плями на сітківці; шкірні прояви 
у вигляді конфетті (дрібні круглі плями); множинні кісти 
нирок; міграція білої речовини мозку у вигляді ліній про-
меню.

Діагноз КТС вважається незаперечним при наявності 
2 великих критеріїв або 1 великого і 2 малих. Ймовірний 
діагноз ставиться при наявності 1 великого і 1 малого 
критерію. Діагноз КТС вважається сумнівним при наяв-
ності 1 великого критерію.

На відміну від ЛАМ, яким страждають переважно 
жінки, КТС зустрічається з однаковою частотою у осіб 
обох статей. Поширеність КТС значно вище, ніж поши-
реність ЛАМ [8]. Приблизно 1/3 дорослих пацієнтів з КТС 
мають рентгенологічні ознаки ЛАМ [9].

Діагностичні критерії ЛАМ визначені в керівництві 
Європейського респіраторного товариства з діагности-
ки та ведення ЛАМ [10]. Діагноз за ступенем достовір-
ності позначається як достовірний, ймовірний (близь-
кий до певного) і можливий. Достовірний діагноз ЛАМ 
може бути встановлений без застосування біопсії легені 
у випадках, якщо присутні будь-які з наступних 
екстрапульмональних проявів хвороби: ангіоміоліпо-
ма, грудний або черевний випіт, лімфангіолейоміома 
або гістологічно доведене ураження лімфатичних вуз-
лів, достовірний або ймовірний діагноз КТС. 
Комп'ютерна томографія (КТ) рекомендована в якості 
основного діагностичного методу. Діагноз ЛАМ вва-
жається ймовірним, якщо характерні (типові) 
КТ-симптоми поєднуються з сумісними (що не супере-
чать діагнозу) клінічними даними, або коли сумісні 
КТ-ознаки присутні у хворих з ангіоміоліпомою або 
хільозним випотом. До характерних КТ-ознак належать 
множинні (більше ніж 10) тонкостінні круглі повітряні 
кісти при відсутності інших значних змін в паренхімі. 
Коли присутня мала кількість типових кіст (більше 2, 
але менш 10), КТ-ознаки вважаються сумісними з ЛАМ. 
Діагноз ЛАМ вважається можливим, якщо при наявно-
сті характерних і сумісних КТ-ознак відсутні відповідні 
клінічні дані.

Клінічний випадок
Хвора М., 38 років, поступила в пульмонологічне 

відділення Волинської обласної клінічної лікарні зі скар-
гами на задишку при незначному фізичному наванта-
женні, схуднення, загальну слабкість, висипання на шкірі 
обличчя, збільшення розмірів живота.



КЛІНІЧНІ СПОСТРЕЖЕННЯ 71

Український пульмонологічний журнал.  2018, № 2

Патогістологічне дослідження: в операційному 
матеріалі права нирка з пухлиною значних розмірів (26 × 
15 × 15 см - ангіоміоліпома (рис. 3).

 Клінічний діагноз: комплекс туберозного склерозу 
(хвороба Бурневілля): лімфангіолейоміоматоз, ускладне-
ний правостороннім хілотораксом, гігантська ангіо-
міоліпома, асоційована з правою ниркою, ангіофіброма-
тоз обличчя, множинні гамартроми на сітківці очей, 
респіраторна недостатність (MRC3).

У пацієнтки були присутні 4 великих критеріїв діагно-
зу КТС, тобто діагноз слід вважати незаперечним.

Діагноз ЛАМ також не вимагав підтвердження хірур-
гічною біопсією легені, оскільки мали місце екстрапуль-
мональні прояви (ангіоміоліпома), хілоторакс, а також 
високоспецифічні КТ-ознаки ЛАМ — множинні тонко-
стінні кісти округлої форми в паренхімі легень.

Від проведення специфічної терапії (сиролімус) 
пацієнтка відмовилася з причини матеріального харак-
теру. Проводилось симптоматичне лікування. 
Призначено КТ ОГП через 2 місяці для контролю перебі-
гу хілотораксу. Рекомендовано направити пацієнтку на 
МСЕК через ЛКК для відновлення групи інвалідності.

УЗД органів черевної порожнини і малого таза: 
нирки збільшені в розмірах, візуалізуються множинні 
кісти діаметром 8−32 мм; в черевній порожнині — гіпе-
рехогенне утворення великих розмірів неоднорідної 
структури без чітких меж, добре васкуляризоване, без 
чіткого зв’язку з прилеглими структурами. По передній 
стінці матки — гіпоехогенне утворення з чіткими конту-
рами, розмірами 10 мм.

Очне дно: OD: ДЗН — блідо рожевий, контури чіткі, 
перипапілярно візуалізується пухлиноподібне утворен-
ня світло жовтого кольору (гамартома), а також в маку-
лярній ділянці — дрібні пухлини, які нагадують друзи, 
артеріі спазмовані, вени повнокровні. OS: ДЗН — блідо 
рожевий, контури чіткі, по ходу верхньої судинної арка-
ди візуалізується пухлиноподібне утворення світло- 
жовтого кольору (гамартома), макулярна ділянка без 
особливостей.

Пацієнтці проведена плевральна пункція, отримано 
350 мл хільозного вмісту.

Проведено оперативне втручання з приводу утво-
рення в черевній порожнині. 

Протокол операції.
При серединній лапаротомії виявлено утвір черев-

ної порожнини 26 × 15 × 15 см, який займає всю черевну 
порожнину. При поступовій мобілізації основа утвору 
йде з основи правої нирки втягуючи в процес брижу 
товстої та тонкої кишки. Поступово мобілізовані ниркові 
судини, нижню порожнисту вену, яка була компресова-
на утвором, правий сечовід йшов в середину пухлини. 
Утвір щільний, з рівними контурами без зон 
розм’якшення, тканини нирки не візуалізовано — нирка 
розташована в середині утвору. Виділено судинну ніжку 
правої нирки, судини перев’язано, капрон № 4, подвій-
но, відсічено. Сечовід перев’язано, відсічено. Ліва нирки 
кистозно змінена. Контроль на гемостаз — сухо. Шви на 
рану. Пов’язка.

Рис. 2. КТ ОГП хворої М., 38 років: множинні тонкостінні 
кісти округлої форми (білі стрілки) в паренхімі легень, 
плевральний випіт (чорна стрілка).

Рис. 3. Макропрепарат ангіоміоліпоми і правої нирки.
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