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Рідкісні інтерстиційні захворювання 
легень як міждисциплінарна проблема. 

Клінічний випадок лімфангіолейоміоматозу, 
асоційованого з комплексом  

туберозного склерозу

Лімфангіолейоміоматоз (ЛАМ) –  рідкісне інтерсти-
ційне захворювання легень (ІЗЛ), що належить 
до групи дифузних захворювань паренхіми легень 

(ДЗПЛ; табл. 1) та вражає, як правило, жінок дітородного 
віку [8, 22, 25]. ЛАМ характеризується прогресуючим ін-
фільтративним ростом гладеньком’язово-подібних клітин 
(ЛАМ-клітини), що призводить до кістозної деструкції ле-
геневої паренхіми, обструкції повітропровідних шляхів, 
кровоносних і лімфатичних судин [23, 16]. Поширеність 
легеневого ЛАМ оцінюється на рівні 1–5 на 1 000 000 жі-
нок [22].

Розрізняють дві основні форми захворювання: 
•	 ЛАМ, асоційований з комплексом туберозного склерозу 

(ЛАМ-КТС);
•	 спорадичний ЛАМ.

Клінічно ЛАМ проявляється у молодих жінок та жінок 
середнього віку у вигляді прогресуючої задишки та/або 
пневмотораксу або хілотораксу. Гормональні фактори 
відіграють важливу роль у патогенезі ЛАМ. Свідчення 
цього спирається на наступні спостереження: ЛАМ вини-
кає практично виключно у жінок; з’являються повідом-
лення про погіршення захворюваності в циклічній картині, 
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Таблиця 1. Класифікація ІЗЛ у дорослих (DPLD/ILD)

Ідіопатична інтерсиційна пневмонія (ІІП) Саркоїдоз (СЗ)

Ідіопатичний легеневий фіброз (ІЛФ) Гіперсенситивний пневмоніт (ГП)

Неспецифічна інтерстиційна пневмонія 
(КТВРЗ)

Ятрогенний пневмоніт/фіброз  
(drug-induced ILD, radiation injury)

Криптогенна організуюча пневмонія 
(КОП)

Еозинофільне інтерстиційне 
захворювання легень (Еозинофільна 
пневмонія)

Респіратоний бронхіоліт 
інтерстиційного захворювання легень 
(РБІЗЛ)

Професійні захворювання органів 
дихання

Десквамативна інтерстиційна 
пневмонія (ДІП)

Спадкові захворювання органів 
дихання (сімейний легеневий фіброз, 
Hermansky-Pudlak синдром)

Гостра інтерстиційна пневмонія (ГІП)
Первинні захворювання  
(наприклад, легеневий гістіоцитоз 
Ларгенганса, PLCH)

Лімфоцитарна інтерстиційна 
пневмоніія (ЛІП)

Рідкісні ІЗЛ (лімфангіолейоміоматоз, 
альвеолярний протеїноз, ідіопатичний 
гемосидероз легень, ідіопатичний 
бронхолегеневий амілоїдоз, 
остеопластична пневмопатія)

Інтерстиційне захворювання  
легень асоційоване 
з системними захворюваннями  
(CTD-ILD)

ІЗЛ які не класифікуються

НА МЕЖІ 
СПЕЦІАЛЬНОСТЕЙ
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пов’язаній з менструальним циклом, під час вагітності 
та після впливу естрогенів. Більшість пацієнтів з ЛАМ ма-
ють обструктивні зміни, що виявляються під час дослі-
дження функції зовнішнього дихання (ФЗД). Деякі паці-
єнти, особливо на ранніх стадіях захворювання, можуть 
бути асимптомними та мати нормальні показники ФЗД. 

Характерними змінами на спіральній комп’ютерній то-
мографії легень високої роздільної здатності (КТВРЗ) 
при ЛАМ є наявність кількох двосторонніх круглих до-
бре диференційованих, відносно однорідних, дифузно 
розміщених тонкостінних кіст, при тому що паренхіма 
легень нерідко виявляється нормальною.

Інші зміни, які можна спостерігати при проведенні 
КТВРЗ у деяких пацієнтів з ЛАМ, охоплюють наявність 
хільозного плеврального випоту, пневмоторакс, симп-
том матового скла, або множинні дрібні вузлики, які ха-
рактерні для мультифокальної мікронодулярної гіперпла-
зії пневмоцитів (в пацієнтів з ЛАМ-КТС) [4, 6, 8, 10, 15, 
18, 19, 20, 26]. У клінічній практиці діагноз ЛАМ базується 
на комбінації характерних ознак КТВРЗ плюс одне або де-
кілька з наступних критеріїв, наведених на Панелі. 

Панель 
Діагноз ЛАМ встановлюють, якщо пацієнт з відповідною 
клінічною картиною та характерними КТВРЗ-ознаками має 
один або більше з наступних критеріїв:
•	 наявність КТС;
•	 ниркова ангіоміоліпома;
•	 підвищений сироватковий рівень VEGF-D > 800 пг/мл;
•	 хільозний випіт (плевральний або асцитний) підтверджений ві-

зуально та за допомогою біохімічного аналізу рідини;
•	 лімфангіолейоміома (лімфангіоміоми);
•	 наявність клітин ЛАМ або кластерів клітин ЛАМ при цитологіч-

ному дослідженні випотів або лімфатичних вузлів;
•	 гістопатологічне підтвердження LAM біопсією легенів або біо-

псією пухлин заочеревинного простору або малого тазу.

Для підтвердження діагнозу ЛАМ у пацієнтів з наявними 
паренхіматозними кістами на КТВРЗ, характерними для 
ЛАМ, але без додаткових підтверджувальних вищеперелі-
чених критеріїв (тобто клінічних, рентгенологічних або се-
рологічних) пропонується діагностичний підхід, що поля-
гає у проведенні трансбронхіальної біопсії легень як менш 
інвазивного методу отримання гістопатологічного підтвер-
дження ЛАМ порівняно з хірургічною біопсією легень, 
проте діагноз ЛАМ повинен бути встановлений з вико-
ристанням найменш інвазивного діагностичного підходу 
згідно з наведеним алгоритмом (рис. 1). Також не реко-
мендується використовувати КТВРЗ окремо для встанов-
лення клінічного діагнозу ЛАМ внаслідок низької досто-
вірності оцінюваних ефектів [6, 15].

КТС –  це генетичне захворювання з автосомно-домі-
нантним типом успадкування, яке виникає через втрату 
гетерозиготності будь-якого з генів-супресорів пухлин 
TSC1 (Tuberous Sclerosis Complex 1) або TSC2 (Tuberous 
Sclerosis Complex 2), які кодують білки гамартин (TSC1) 
і туберин (TSC2). Гамартин і туберин утворюють гетероди-
мер, який пригнічує ріст і проліферацію клітин. При КТС 
внаслідок втрати функції гамартину та туберину виникає 
неналежне регулювання росту клітин та утворення пухлин 
внаслідок конститутивної активації шляху білка, який ко-
дується геном mTOR (від англ. mammalian target of rapamy-
cin, мechanistic target of rapamycin kinase). Активований 
mTOR, в свою чергу, спричинює розлади в клітинних про-
цесах (ріст, рухливість, виживання) [2, 3, 6, 7, 8, 22, 23].

КТС зустрічається в середньому в 1 з 6 000 новона-
роджених і спостерігається приблизно в 1,5 млн осіб 
у світі. Цей синдром характеризується утворенням до-
броякісних пухлин –  гамартом у мозку, серці, нирках, 
очах та на шкірі і асоціюється з серйозною розумовою 
відсталістю, історією судомних нападів або когнітив-
них розладів та позитивною сімейною історією КТС 
[6, 15, 23, 26]. Частота ЛАМ серед жінок з КТС стано-
вить від 26 до 39%, а КТС діагностують у 14,8% пацієн-
тів з ЛАМ [5, 22].

Приблизно 85% випадків ЛАМ є спорадичними [5]. 
Спорадичний ЛАМ, як правило, має тяжчий перебіг 
і швидше призводить до формування легеневої недостат-
ності та інвалідизації. У зв’язку з цим при верифікації ЛАМ 
принципово важливо своєчасно виявити наявний у паці-
єнта КТС, оскільки це має прогностичне значення і визна-
чає тактику ведення пацієнта. 

КТС –  це системна спадкова дисплазія, обумовлена 
порушенням закладки ектодермального зародкового 
листка [7]. Відповідно до існуючої на сьогодні класи-
фікації спадкових дисплазій, КТС відносять до фако-
матозів (phakos –  від грец. сочевиця, родима пляма) –  
нейроектодермальних захворювань, що крім КТС 
охоплюють такі рідкісні нозологічні форми, як ней-
рофіброматоз, синдром Стерджа–Вебера і хвороба 
Гіппеля–Ліндау [24].

КТС верифікується відповідно до критеріїв діагностики 
цього захворювання, які поділяють на «великі» і «малі» [11].

До великих критеріїв діагнозу КТС відносять:
•	 ангіофіброматоз обличчя (щоки, спинка носа);
•	 піднігтьові фіброми;
•	 три й більше плям гіпопігментації, поліоз;

Рис. 1. Алгоритм діагностики ЛАМ у пацієнта з відповідною 
клінічною історією

Клінічна підозра на ЛАМ 

КТВРЗ-картина з характерними 
для ЛАМ ознаками

Детальна клінічна оцінка підтверджує 
наявність КТС 

Підтверджений діагноз ЛАМ-КТС
Так

Розглянути альтернативний діагноз 

Ні

Чи є наступні ознаки? 
1. Сироватковий рівень VEGF-D 
більше або дорівнює 800 пг/мл 
2. Ниркова ангіоміоліпома 
або лімфангіолейоміома
3. Позитивна цитологія

Так
Підтверджений діагноз ЛАМ

Ні

Чи бажане/необхідне 
гістопатологічне підтвердження?

Ні Продовжуйте уважно та послідовно 
стежити за показниками ФЗД 

кожні 3-4 міс

Так

Хірургічна біопсія легень

Підтверджений діагноз ЛАМ

Ні

Так

Трансбронхіальна біопсія легень з
характерними особливостями LAM

Так

Ні

Підтверджений діагноз ЛАМ

Отримано: 
1. Сироватковий рівень VEGF-D4 
2. КТВРЗ без контрасту 
або МРТ живота/таза 
3. Хільозний випіт/вузол/аспірація 
маси (за наявності)
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•	 ділянки у вигляді шагренових бляшок;
•	 множинні гамартомні вузлики на сітківці;
•	 горбки в корі великих півкуль;
•	 субепендимальні вузлики;
•	 субепендимальна гігантоклітинна астроцитома;
•	 рабдоміома серця;
•	 ниркові ангіоміоліпоми або ЛАМ.

Серед малих діагностичних критеріїв КТС можна наз-
вати:
•	 множинні ямки на емалі зубів;
•	 гамартомні поліпи прямої кишки;
•	 кісткові кісти;
•	 фіброматоз ясен;
•	 не ниркові гамартоми;
•	 ахроматичні плями на сітківці;
•	 шкірні прояви у вигляді конфетті (дрібні круглі 

плями);
•	 множинні кісти нирок;
•	 міграція білої речовини мозку у вигляді ліній про-

меня [15, 26].

Діагноз КТС вважають беззаперечним за наявності 
2 великих критеріїв або 1 великого і 2 малих. 

Ймовірний діагноз ставиться за наявності 1 великого 
й 1 малого критерію. Діагноз КТС вважають 
сумнівним за наявності 1 великого критерію.

На відміну від ЛАМ, на який страждають переважно 
жінки, КТС зустрічається з однаковою частотою в осіб 
обох статей. Поширеність КТС значно вища, ніж ЛАМ 
[11]. Приблизно 1/3 дорослих пацієнтів з КТС мають 
рентгенологічні ознаки ЛАМ [9]. Якщо є невизначе-
ність щодо діагностики ЛАМ-КТС, то пацієнта слід 
скерувати до відповідного центру, спеціалісти якого 
керуються настановами Європейського респіраторного 
товариства, Американського торакального товариства 
та Японського респіраторного товариства з діагностики 
та ведення даної патології [6, 12, 15, 26].

ЛАМ характеризується підвищеним ризиком роз-
витку повторних спонтанних пневмотораксів. На під-
ставі високого ризику рецидиву у пацієнтів з ЛАМ екс-
пертна група підтримала проведення плевродезу після 
першого епізоду пневмотораксу [1, 15, 21].

Медикаментозне лікування спорадичного ЛАМ та ЛАМ-
КТС, які зумовлені мутацією в одному з генів TSC, 

спрямоване на патогенез захворювання. У лікуванні ви-
користовують сиролімус (рапаміцин) –  імунодепресант, 
інгібітор mTOR, що утворює комплекс з FKBP12, який по-
тім зв’язується з mTOR і блокує активацію кіназ, віднов-
люючи гомеостаз у клітинах з дефектною функцією генів 
TSC, та зменшує розміри пухлини [13, 14, 17]. Для пацієн-
тів з ЛАМ зі зниженою функцією легень (при об’ємі фор-
сованого видиху за 1-шу секунду (ОФВ

1
) менше 70%) ре-

комендується проводити лікування сиролімусом, більше 
ніж спостерігати (сильні рекомендації, що базуються на да-
них високої якості). Метою терапії сиролімусом є стабілі-
зація функції легень, підвищення функціональної ефек-
тивності та поліпшення загальної якості життя пацієнта.

Окрім того, згідно з рекомендаціями, для лікування 
ЛАМ не рекомендується доксициклін, а також гормо-
нальна терапія, до якої належать прогестини, агоністи 
GnRH, SERM-препарати, такі як тамоксифен, а також 
оофоректомія (табл. 2). ЛАМ, як правило, прогресує 
і в кінцевому підсумку призводить до тяжкої дихаль-
ної недостатності, яка не лікується, тому транспланта-
ція легень залишається єдиним методом лікування для 
пацієнтів в його термінальній стадії [6, 15].

Клінічний випадок
Пацієнтка М., 28 років, поступила в пульмонологічне 

відділення Волинської обласної клінічної лікарні зі скар-
гами на задишку під час незначного фізичного наванта-
ження, схуднення, загальну слабкість, висипання на шкірі 
обличчя, збільшення розмірів живота. Захворювання по-
чалося з висипань на шкірі обличчя в дитячому віці (з 4 ро-
ків). Постійно спостерігалася у нефролога з приводу по-
лікістозу нирок. У інших спеціалістів не обстежувалась, 
жодних лікувальних препаратів не приймала. П’ять ро-
ків тому з’явилася задишка, яка неухильно прогресувала. 
Алергічних захворювань, шкідливих звичок в анамнезі не-
має. Обтяжений спадковий анамнез:  у мами, зі слів паці-
єнтки, також були подібні висипання на шкірі обличчя; 
лікувалася з приводу хронічного захворювання нирок, по-
мерла в молодому віці. Має маленьку дочку; зі слів паці-
єнтки, дитина здорова. 

Об’єктивно: загальний стан середньої тяж-
кості. Астенічної статури, маса тіла –  48 кг, зріст –  
159 см. На шкірі обличчя –  множинні ангіофіброми 
(рис. 2).

Таблиця 2. Рекомендації Американського торакального товариства та Японського респіраторного товариства (2016)

Контекст Рекомендації
Сила 

рекомендацій

Консенсус 
в оцінках 

ефективності

Лікування 
інгібіторами mTOR

Для пацієнтів з ЛАМ з порушеною функцією легень рекомендується лікування 
сиролімусом, більше ніж спостереження

Сильна Середній

Для відібраних пацієнтів з ЛАМ з хільозним випотом рекомендовано лікування 
сиролімусом, більше ніж інвазивне лікування (плевродез)

Умовна Дуже низький

Лікування 
доксицикліном

НЕ використовувати доксициклін для лікування ЛАМ Умовна Низький

Лікування 
гормональною 
терапією

НЕ використовувати гормональну терапію для лікування ЛАМ (Гормональна 
терапія охоплює прогестини, агоністи GnRH, селективні модулятори рецепторів 
естрогенів, такі як тамоксифен, і оофоректомію)

Умовна Дуже низький

VEGF-D  
як діагностичний 
тест

Для пацієнтів, у яких HRCT показує кістозні відхилення, характерні для ЛАМ, 
але немає конфігуративних клінічних або позалегеневих рентгенологічних 
особливостей ЛАМ, ми рекомендуємо проводити визначення VEGF-D перед 
розглядом доцільності діагностичної біопсії легень («Конфігуративні особливості 
ЛАМ» включають КТС, ангіоміоліпому, виражений плевральний випіт або асцит, 
а також кістозні лімфангіолейоміоми)

Сильна Середній
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Фізикальне обстеження: шкіра тіла та слизові 
оболонки без особливостей. Частота дихання –  
20 за 1 хв. Аускультативно – дихання везикулярне, осла-
блене в підлопатковій ділянці 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 паль-
пується утворення великих розмірів. Печінка не збіль-
шена, набряків немає.

Клінічний аналіз крові: еритроцити – 3,79×1012/л, ге-
моглобін –  96 г/л, лейкоцити – 6,1×109/л, тромбоцити –  
237×109/л, ШОЕ –  8 мм/год. Біохімічний аналіз крові: 
глюкоза –  4,1 ммоль/л, креатинін –  58 ммоль/л, загаль-
ний білок –  68 г/л, С-реактивний білок –  0,8 мг/л. Аналіз 
сечі: білок –  0,183 г/л, лейкоцити – 4–6 в полі зору, ери-
троцити – 6–8 у полі зору. За відсутності лабораторних 
можливостей локальної лабораторії VEGF-D у сирова-
тці крові пацієнтки не визначався.

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

Дослідження ФЗД: функціональна життєва ємність ле-
гень (ФЖЄЛ) – 1,14 л/с (33%); ОФВ

1
–1,13 л/с (37,9%); ін-

декс Тифно – 99%.
Комп’ютерна томографія (КТ) органів грудної порожнини: 

на всьому протязі множинні тонкостінні кісти округлої 
форми малих і середніх розмірів, випіт у правій плевраль-
ній порожнині. КТ-картина відповідає ЛАМ (рис. 3, 4).

КТ органів черевної порожнини та заочеревинного про-
стору: пухлина правої нирки великих розмірів з розміщен-
ням в черевній порожнині (рис. 5).

МРТ головного мозку не проводилась у зв’язку з відсут-
ністю неврологічної симптоматики у хворої. 

УЗД органів черевної порожнини і малого таза: нирки 
збільшені в розмірах, візуалізуються множинні кісти діаме-
тром 8–32 мм; в черевній порожнині –  гіперехогенне утво-
рення великих розмірів неоднорідної структури без чітких 
меж, добре васкуляризоване, без чіткого зв’язку з при-
леглими структурами. По передній стінці матки –  гіпое-
хогенне утворення з чіткими контурами, розмірами 10 мм.

Обстеження очного дна: праве око (OD; рис. 6): диск зо-
рового нерва  блідо-рожевий, контури чіткі, перипапілярно 
візуалізується пухлиноподібне утворення світло-жовтого 
кольору (гамартома), а також в макулярній ділянці –  дрібні 
пухлини, які нагадують друзи, артерії спазмовані, вени 
повнокровні. Ліве око (OS; рис. 7): диск зорового нерва  
блідо-рожевий, контури чіткі, за ходом верхньої судин-
ної аркади візуалізується пухлиноподібне утворення світ-
ло-жовтого кольору (гамартома), макулярна ділянка без 
особливостей.

Пацієнтці проведена плевральна пункція, отримано 
350 мл хільозного вмісту. 

З метою гістологічної верифікації пухлини нирки вели-
ких розмірів, яка призвела до вираженого косметичного 
дефекту живота зі зниженням якості життя, пацієнтці було 
запропоновано оперативне втручання з метою видалення 
даної пухлини. Після підписання інформованої згоди па-
цієнтка була прооперована.

Рис. 2. Множинні ангіофіброми на шкірі обличчя

Рис. 7. Гамартома на очному дні  
лівого ока (OS)

Рис. 6. Гамартоми на очному дні  
правого ока (OD)

Рис. 8. Макропрепарат ангіоміоліпоми  
і правої нирки

Рис. 5. Пухлина правої нирки великих 
розмірів з розміщенням в черевній 

порожнині

Рис. 3. HRCT: множинні тонкостінні кісти 
округлої форми в паренхімі обох легень, 

плевральний випіт справа

Рис. 4. HRCT: тонкостінні кісти округлої 
форми в паренхімі верхньої частки  

лівої легені
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Протокол операції: за допомогою серединної лапа-
ротомії виявлено утвір черевної порожнини розміром 
26×15×15 см, який займає всю черевну порожнину. 
Шляхом поступової мобілізації з’ясувалося, що основа 
утвору йде з основи правої нирки, втягуючи в процес 
брижу товстої та тонкої кишки. Поступово мобілізо-
вано ниркові судини, нижню порожнисту вену, яка була 
компресована утвором, правий сечовід йшов всередину 
пухлини. Утвір щільний, з рівними контурами без зон 
розм’якшення, тканини нирки не візуалізовано –  ни-
рка розташована всередині утвору. Виділено судинну 
ніжку правої нирки, судини перев’язано, капрон № 4, 
подвійно, відсічено. Сечовід перев’язано, відсічено. Ліва 
нирка кістозно змінена. Контроль на гемостаз –  сухо. 
Шви на рану. Пов’язка.

Патогістологічне дослідження: в операційному матеріалі 
права нирка з пухлиною значних розмірів (26×15×15 см –  
ангіоміоліпома (рис. 8).

Клінічний діагноз: лімфангіолейоміоматоз, асоційований 
з комплексом туберозного склерозу (хвороба Бурневілля), 
ускладнений правостороннім хільотораксом, гігантська 
ангіоміоліпома, асоційована з правою ниркою, ангіофі-
броматоз обличчя, множинні гамартоми на сітківці очей, 
респіраторна недостатність ІІ (MRC3).

У пацієнтки були наявні 4 великих критерії діагнозу 
КТС, тобто діагноз слід вважати беззаперечним. Діагноз 
ЛАМ також не потребував підтвердження за допомогою 
хірургічної біопсії легені, оскільки мали місце екстра-
пульмональні прояви (ангіоміоліпома правої нирки, га-
мартоми очного дна обох очей, множинні ангіофіброми 
шкіри), хільоторакс, високоспецифічні КТВРЗ-ознаки 
ЛАМ –  множинні тонкостінні кісти округлої форми в па-
ренхімі легень. Від проведення специфічної терапії (сиро-
лімус) пацієнтка відмовилася з причин матеріального ха-
рактеру. Пацієнтка скерована на ЛКК з метою освідчення 

на МСЕК. Проводиться симптоматичне лікування та дис-
пансерне спостереження в лікаря загальної практики-сі-
мейної медицини за місцем проживання.
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РеДКие инТеРСТициАЛьные ЗАбоЛеВАниЯ ЛеГКих КАК МежДиСциПЛинАРнАЯ ПРобЛеМА. КЛиничеСКиЙ 

СЛУчАЙ ЛиМфАнГиоЛеЙоМиоМАТоЗА, АССоцииРоВАнноГо С КоМПЛеКСоМ ТУбеРоЗноГо СКЛеРоЗА
О. К. Яковенко, Р. Б. Сидор, О. В. Соловей
Волынская областная клиническая больница

Резюме
Лимфангиолейомиоматоз –  редкое заболевание легких, поражающее женщин, как правило, детородного возраста. Характеризуется 

прогрессирующим инфильтративным ростом гладкомышечно-подобных клеток, который приводит к кистозной деструкции легочной 
паренхимы, обструкции воздухопроводящих путей, кровеносных и лимфатических сосудов. Примерно в 15% случаев лимфангиолейо-
миоматоз ассоциирован с комплексом туберозного склероза –  системной наследственной дисплазией, обусловленной нарушением за-
кладки эктодермального зародышевого листка, которая характеризуется комбинированным опухолевидным поражением кожи, голов-
ного мозга, глазных яблок, сердца, почек и легких. В статье представлены краткая характеристика, критерии диагностики комплекса 
туберозного склероза и лимфангиолейомиоматоза, а также описан клинический случай ассоциации этих заболеваний.

Ключевые слова: комплекс туберозного склероза, лимфангиолейомиоматоз.

RaRE InTERSTITIaL LunG DISEaSES aS an InTERDISCIPLInaRy PRObLEm. CLInICaL CaSE 

OF LymPHanGIOLEIOmyOmaTOSIS aSSOCIaTED wITH a COmPLEx OF TubEROuS SCLEROSIS
O.K. Yakovenko, R.B. Sidor, O.V. Solovey
Volyn Regional Clinical Hospital

Abstract 
Lymphangioleiomyomatosis –  is a rare lung disease, affecting mainly women of child-bearing age. Lymphangioleiomyomatosis is characte rized 

by progressive infiltrative growth of smooth-muscle-like cells, leading to cystic destruction of lung parenchyma, and airways, blood and lymphatic 
vessels obstruction. In about 15% of all cases of lymphangioleiomyomatosis is associated with tuberous sclerosis complex –  a hereditary systemic 
dysplasia, caused by compromised development of ectodermal germ layer, leading to combined skin tuberous growths and brain, eye, heart, kid-
ney and lung lesions. The report presents brief characteristics, diagnosis criteria of tuberous sclerosis complex and lymphangioleiomyomatosis, 
as well as the clinical case of association of these two conditions.

Key words: tuberous sclerosis complex, lymphangioleiomyomatosis.
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