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Випадки з клінічної практики/Случаи из клинической практики 

УДК: 616.42�006.41�073.7+616�006.36�073.7

Лімфангіолейоміоматоз (ЛАМ) —  системне
захворювання невідомої етіології, що може ура�
зити будь�який орган, що містить лімфатичні
елементи, в тому числі кістки та м'які тканини, а
тому має широкий діапазон клінічних та
радіологічних проявів. Вперше захворювання
описане різними авторами  у 1918 році та у 1937
році, з того часу до кінця 20 століття у світовій
літературі було опубліковано близько 100
клінічних випадків. Однак за останні роки
відмічають ріст захворювання, що частково по�
яснюється покращенням діагностики цієї пато�
логії за допомогою комп'ютерної томографії, су�
часних лабораторних та генетичних методів
дослідження. В Росії станом на 2007 рік було
зафіксовано 23 випадки, в США — 230 випадків.
Таким чином це 1�2 випадки на 1 млн.

Патогенез захворювання вивчений недос�
татньо, проте є переконливі дані про генетичну
детермінованість і гормонзалежний естроген�
ний вплив. Захворювання описане лише у жінок,
найчастіше в репродуктивному віці 18�50 років,
загострення циклічні відповідно до менструаль�
ного циклу, стабілізація змін в менопаузі та на
фоні антиестрогенних методів лікування. ЛАМ
може бути проявом туберозного склерозу та  од�
ним із його великих діагностичних критеріїв. До�
казом цих припущень є знайдені мутації в одних і
тих самих генах — наявність дефекту гена Tsc2
імовірно є причиною аномальної відповіді (зрос�
тання) ЛАМ�клітин (атипових гладком'язевих і
епітеліоїдних) на жіночі статеві гормони. Естро�
ген регулює транскрипцію багатьох генів, окрім
цього, вони можуть грати роль стимул�реакції в
проліферації і міграції гладком'язевих клітин в
інші органи і тканини.

Донедавна вважалося, що основними та
обов'язковими проявами хвороби є ураження
легеневого інтерстицію, грудної і/чи абдоміналь�
ної частин лімфатичної протоки та лімфовузлів.
Сьогодні верифіковані та описані випадки ура�
жень інших локалізацій, з та без характерних ле�
геневих проявів. Зокрема, це множинні ангіома�
тозні ураження кісток літичного характеру, що
симулювали метастатичні зміни, кістозні маси в
селезінці, асимптоматична кістозна лімфадено�
патія, генералізовані та одиничні лімфангіоми
різних локалізацій. 

Класичними ознаками недуги є поява в леге�
нях двобічних множинних тонкостінних повітря�
них кіст, що можуть розриватись з розвитком
пневмотораксу. При ураженні крупних лімфатич�

них колекторів грудної, черевної порожнин з'яв�
ляються кістозно�ангіоматозні маси, так звані
лімфангіолейоміоми  з розвитком рецидивуючих
великих хільозних випотів (хілоторакс, хілоас�
цит) як наслідок порушення лімфодренажу.

Диференціювати легеневі зміни слід з цент�
ролобулярною емфіземою, гістіоцитозом, леге�
невим фіброзом, пневматоцеле тощо.

Клінічні прояви залежать від локалізації, ха�
рактеру та вираженості уражень. Часто це за�
дишка, біль в грудній клітці, кровохаркання,
симптоми стиснення органів кістозними маса�
ми, хільозним випотом, рідше осалгії чи асимп�
томатичний перебіг.

Постановка діагнозу базується на клінічних,
радіологічних критеріях та гістологічному
дослідженні.

Лікування симптоматичне, переважно нап�
равлене на пригнічення естрогенного фону та
трансплантація легень.

Опис клінічного випадку з практики:
Пацієнтка К. 1965 р.н., спортивний інструк�

тор, звернулась до дільничого лікаря із скаргами
на помірну задишку із прогресуючим зниженням
толерантності до звичайних фізичних наванта�
жень та біль в грудній клітці справа. На оглядовій
рентгенограмі виявлено великий плевральний
випіт справа із підвищенням прозорості легене�
вих полів. Направлена на дообстеження та ліку�
вання у відділення диференційної діагностики
обласного протитуберкульозного диспансеру.
Загальноклінічні аналізи в нормі. Виявлено вуз�
ловий зоб (з анамнезу страждає багато років).
Зменшення об'єму формованого видиху за 
1 сек. при збереженні легеневих об'ємів. Під час
проведення повторних плевральних пункцій бу�
ло отримано близько 1,0�1,5 л хільозного випо�
ту. Проведена відеоторакоскопія із забором
біоптату, при дослідженні якого виявлено ати�
пові вакуалізовані веретеноподібні гладком'язеві
клітини без патологічних мітозів. 

На комп'ютерній томограмі органів грудної та
черевної порожнини з довенним контрастним
підсиленням виявлені такі зміни: 
1) двобічні множинні чіткоокреслені тонкостінні

круглі повітряні кісти легень переважно d 3�5 мм
із рівномірним розподілом, легенева па�
ренхіма між ними збережена, місцями мато�
вої щільності та правобічний плевральний
випіт (рис.1, рис. 2);   

2) крупна тяжиста кістозно�солідна контрастно
підсилена маса в задньому середостінні пра�
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воруч, що поширюється по ходу внутрішньо�
грудної лімфатичної протоки, нижня межа
розпізнається в заочеревинному просторі
(рис. 4, рис. 5);

3) ретрокруральна лімфаденопатія;
4) заочеревинні кістозні маси прекавально

(рис.6).
Супутніми знахідками були: крупна каверноз�

на гемангіома правої частки печінки ( рис.7), вуз�
лова гіперплазія правої частки щитовидної зало�
зи ( рис.3, рис.5) — також гормонзалежні пато�
логії, та подвоєння обох нирок як варіант розвит�
ку. Кісткових деструкцій, уражень паренхіматоз�
них органів черева, перітонеального випоту не
виявлено.

Пацієнтка консультована в Інституті фтизіатрії
та пульмонології ім. Яновського та у клініці за
кордоном,  діагноз ЛАМ  верифікований. Прове�

дена торакальна операція — плевральне  дрену�
вання та  пластика грудної протоки плевральним
лоскутом, направлені на ліквідацію хілотораксу,
призначена антиестрогенна терапія. Проведена
біопсія вузлів щитовидної залози —  отримано
дані про вузлову гіперплазію з дегенерацією
вузлів. Стан частково стабілізований. 

Рис. 1

Рис. 2

Рис. 3

Рис. 4
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РЕЗЮМЕ: в статті приведена літературна довідка та
радіологічна презентація клінічного випадку лімфангіолейо�
міоматозу в жінки 46 років із скаргами на задишку та болі
в грудній клітці.  
Ключові слова: лімфангіолейоміоматоз — жінка — естро�
геновий ефект — легеневі кісти — хільозний випіт — грудна
протока.

SUMMARY. Lymphangioleiomyomatosis (LAM) is a rare dis�
ease with unknown etiology, characterized by pulmonary
cysts at computed tomography (CT) and proliferation of
abnormal smooth muscle cells at lung biopsy. Its exclusive
occurrence in women of reproductive age (estrogen
effect). Pneumothorax, pleural effusion, and chylothorax
are complications of LAM. Renal angiomyolipomas, the
most frequent abdominal lesions, usually manifest as
asymptomatic, small, bilateral tumors of fat attenuation in
the renal cortex. Lymphangiomas are cystic retroperitoneal
masses that occur in up to 20% of patients. Other CT findings
are hypo� or hyperattenuating lymph nodes, a dilated tho�
racic duct, and ascites.
We report a 46�year�old female with Lymphangioleio�
myomatosis (LAM) presenting with history dyspnea and
chest pain. Pulmonary findings are generally symmetrically
thin�walled multiple cysts with normal lung parenchyma
between them and "ground�glass" like attenuation; large
unilateral recurrent chylothorax (thoracic punctures yielded
milky fluid 1�1,5 L); large posterior mediastinum cystic masses —
lymphangioleiomyoma with subtotal lesions thoracic duct;
retrocrural adenopathy.
Abdominal findings are low�attenuation retroperitoneal cys�
tic masses. Additional findings are large cavernous hepar
hemangioma (also suggestive of estrogen effect) and
nodular goiter.
Chylous pleural effusion cytology exam confirmed LAM.
Key words: Lymphangioleiomyomatosis — women — estro�
gen effect — lung cysts — chylous effusion — thoracic duct.
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