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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.
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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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