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В 2010 г. в Европейском респираторном журнале бы�

ло опубликовано Руководство по диагностике и лече�

нию лимфангиолейомиоматоза (ЛАМ). Это Руко�

водство было подготовлено группой экспертов по

инициативе Европейского респираторного общества

(ЕРО).

ЛАМ – редкое заболевание легких, которое мо�

жет развиться без явной причины или в рамках нас�

ледственного заболевания – туберозного склероза

(ТС) [1, 2]. Распространенность ЛАМ составляет 1 на

400 тыс. взрослых женщин. Среди лиц с ТС ЛАМ

обнаруживают в 30–40 % случаев [3, 4]. Описаны

единичные случаи ЛАМ, ассоциированного с ТС,

у мужчин и детей [5, 6].

ЛАМ проявляется прогрессирующей одышкой,

повторными пневмотораксами, накоплением хилез�

ного выпота в полости плевры и редкими эпизодами

кровохарканья [1]. Внелегочная лимфаденопатия

и разрастания опухолевых масс, которые принято

называть «лимфангиолейомиомами», могут приво�

дить к нарушению циркуляции лимфы в брюшной

полости и тазовых органах [7]. У больных ЛАМ час�

то встречаются ангиолипомы почек [8] и менингио�

мы [9]. Проявления ЛАМ и темпы прогрессирования

значительно варьируются, что затрудняет прогноз

заболевания.

Диагноз устанавливают на основании результатов

биопсии легких, экстрапульмональных лимфатичес�

ких узлов и лимфангиолейомиом или сочетания

характерных проявлений болезни и картины изме�

нений в легких на компьютерной томографии высо�

кого разрешения (КТВР). Гистологический диагноз

основывается на характерной морфологии клеток

ЛАМ и результатах иммуногистохимических иссле�

дований: положительной реакции на актин гладких

мышц и антитела HMB�45. У пациентов с множест�

венными кистами легких установление диагноза

ЛАМ только на основании картины КТВР создает

риск диагностических ошибок.

В связи с редкостью ЛАМ контролируемые ис�

следования эффективности лечения заболевания не

проводились. Поддерживающая терапия бронхоли�

тиками и кислородом направлена на уменьшение

бронхиальной обструкции и гипоксемии. Для устра�

нения пневмо� и хилоторакса и удаления образова�

ний в почках используют хирургические методы [10,

11]. Поскольку считается, что ЛАМ стимулируется

эстрогенами, в лечении используют овариэктомию,

тамоксифен, прогестерон и гонадотропин�рилизинг

гормон (GnRH), однако доказательная база эффек�

тивности такого лечения отсутствует. Недавнее отк�

рытие аномалий генов ТС комплекса 1/2, приводя�

щих к конститутивной активации фермента киназы

«мишени рапамицина млекопитающих» (mTOR) [12,

13], послужило обоснованием для применения у па�

циентов с ЛАМ и ангиомиолипомой ингибиторов

mTOR, в т. ч. сиролимуса [14, 15].

Целью группы экспертов ЕРО была разработка

основанного на принципах доказательной медици�

ны согласительного руководства по диагностике

и лечению ЛАМ. Работу по выработке соглашения

проводили 4 комиссии экспертов под руководством

2 председателей при спонсорской поддержке ЕРО.

Процесс выработки руководства проходил поэтап�

но: 1) постановка вопроса; 2) сбор сведений; 3) оцен�

ка доказательности рекомендаций с использованием

системы оценки для здравоохранения и науки, раз�

работанной Американской коллегией торакальных

врачей в 2004 г. [16]; 4) официальная оценка соглаше�

ния и предложений по модификации с использовани�

ем статистической шкалы Ликерта [17]; 5) интеграция

предложений; 6) последующие повторные оценки

соглашения; 7) заключительный пересмотр.

Окончательный вариант рекомендаций учитывал

их доказательную силу (от максимальной А до неубе�

дительной I), качество доказательства, пользу, силу

согласия экспертов. Полная версия соглашения дос�

тупна на сайте: www.ersnet.org/LAMguidelines.
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Предлагаемые определения и диагностические
подходы 

Диагностические критерии 

Оценка точности диагностики ЛАМ без биопсии

легкого не проводилась. Приведенные ниже крите�

рии основываются на результатах нескольких круп�

ных исследований [3, 18–21] и мнении экспертов.

Определенный ЛАМ 

1) характерные a или похожие a изменения в легких

на КТВР и свойственная ЛАМ патологическая

картина в биоптате легкого a; или

2) характерные a изменения в легких на КТВР в со�

четании с одним из следующих признаков: ан�

гиомиолипомой в почках b, хилезным выпотом

в плевральной или брюшной полости c, лимф�

ангиолейомиома d или поражение ЛАМ лимфати�

ческих узлов d, определенный или вероятный ТС
e
.

Вероятный ЛАМ 

1) характерные a изменения в легких на КТВР и по�

хожее f клиническое течение болезни или

2) похожие a изменения в легких на КТВР в сочета�

нии с одним из следующих признаков: ангиомио�

липомой в почках b, хилезным выпотом в плев�

ральной или брюшной полости c.

Возможный ЛАМ 

Характерные a или похожие a изменения в легких на

КТВР.

Сноски к вышеизложенному тексту: 

a – согласно приведенному ниже определению;

b – диагноз выставляется по типичным компьютер�

но�томографическим признакам и / или гисто�

логическому исследованию;

c – на основании визуальных или биохимических

характеристик выпота;

d – на основании гистологического исследования;

e – см. Приложение 2 (в дополнительном материале

на сайте: www.erj.ersjournals.com);

f – похожие клинические признаки включают в себя

пневмоторакс (особенно множественный и / или

2�сторонний) и / или нарушения легочной функ�

ции, типичные для ЛАМ.

Примечания: 

1) при наличии у пациентов ТС ЛАМ расценивают

как ассоциированный с ним (ТС�ЛАМ), в прочих

случаях – как спорадический;

2) приведенные выше диагностические критерии

ЛАМ применимы только у женщин. У мужчин ТС�

ЛАМ и тем более спорадический ЛАМ встречается

крайне редко, поэтому такой диагноз может быть

установлен только при типичных или похожих из�

менениях в легких на КТВР и типичных для ЛАМ

гистологических изменениях в биоптате легкого;

3) диагноз ЛАМ требует исключенияя альтернатив�

ных заболеваний, характеризующихся кистозны�

ми изменениями в легких, особенно при вероят�

ном или возможном ЛАМ (см. дополнительные

данные на сайте: www.erj.ersjournals.com, с.18).

Согласие экспертов по диагностическим крите�

риям: очень хорошее.

Гистологические критерии диагноза 

Для ЛАМ типичны 2 вида изменений: кисты и множе�

ственная узелковая пролиферация незрелых гладкомы�

шечных клеток и периваскулярно расположенных эпи�

телиоидных клеток – клеток ЛАМ (рис. 1) [22–24]. Оба

типа изменений сочетаются в различном соотноше�

нии и на ранней стадии заболевания могут быть мало�

заметными. Чувствительность и специфичность гис�

тологических изменений при ЛАМ не изучались. При

появлении типичной пролиферации незрелых глад�

комышечных и эпителиоидных клеток вне нормаль�

ных мышечных структур, в сочетании с формирова�

нием кист, для постановки диагноза в большинстве

случаев достаточно рутинной окраски препаратов ге�

матоксилином и эозином наряду с характерными

клиническими проявлениями и картиной КТВР. 

Иммуногистохимическое выявление актина глад�

ких мышц, десмина и НМВ45 дает ценную допол�

нительную информацию. Обнаружение НМВ45 осо�

бенно важно при работе с материалом, полученным

путем трансбронхиальной биопсии [25]. В редких слу�

чаях реакция на НМВ45 может быть отрицательной,

но наличие характерных гистологических признаков

дает основание установить диагноз ЛАМ [8, 25]. В по�

добных случаях корреляция с клиническими прояв�

лениями и КТВР�картиной повышает достоверность

диагноза. Примерно в половине случаев иммуногис�

тохимические методы позволяют выявить рецепторы

к эстрогенам и / или прогестерону [26, 27]. 

Дополнительная информация по вопросам ди�

агностики и молекулярной патологии приведена

в приложении 3 и доступна на сайте www.erj.ersjour"
nals.com.

Рекомендации 

1. При подозрении на ЛАМ (или другое диффузное

паренхиматозное заболевание легких) изучением

гистологического материала должен заниматься

специалист, имеющий опыт работы с ЛАМ.

2. Предположение о ЛАМ должно возникать при

преобладании кист, множественной узелковой

пролиферации незрелых гладкомышечных кле�

ток и периваскулярно расположенных эпителио�

идных клеток.

3. Иммуногистохимиическая окраска на α�актин

гладких мышц и НМВ45 должна обязательно вы�

полняться в случаях, когда гистологическая карти�

на не позволяет с уверенностью судить о диагнозе.

Иммуногистохимическое выявление рецепторов

к эстрогенам и прогестерону помогает в диагнос�

тике ЛАМ.

Сила доказательств: мнение экспертов / А. Каче�

ство доказательств: мнение экспертов. Польза: зна�

чительная. Согласие экспертов: очень хорошее.
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Клинические рекомендации

Рентгенологические критерии диагностики 

Характерные признаки легочного ЛАМ на КТВР 

КТВР рекомендуется как метод лучевой диагности�

ки и для мониторинга изменений при диффузных

инфильтративных заболеваниях легких, включая

ЛАМ [28]. Кистозные изменения в легких являются

главным признаком ЛАМ и обнаруживаются у всех

пациентов (рис. 2) [29, 30]. Их внешний вид, разме�

ры и контуры могут значительно варьироваться,

обычный диаметр кист – 2–5 мм, но может дости�

гать и 30 мм [31, 32]. Кисты обычно имеют округлую

форму и равномерно распределяются в нормальной

паренхиме легких. Толщина стенок кист в большин�

стве случаев варьируется от едва различимой – до

2 мм [32, 33], но может доходить до 4 мм [31].

Рекомендации 

1. Пациентам при подозрении на ЛАМ следует вы�

полнять КТВР легких с использованием тонкого

пучка коллимации и алгоритма пространствен�

ной реконструкции с высоким разрешением.

2. Исследование может быть выполнено путем по�

следовательного сканирования (среза толщиной

1 мм с интервалом 1 см) или на низкодозовом

спиральном мультидетекторном томографе.

Сила доказательств: мнение экспертов / А. Каче�

ство доказательств: мнение экспертов. Польза: зна�

чительная. Согласие экспертов: очень хорошее.

Замечания 

1. Типичными КТВР�признаками ЛАМ являются

множественные (> 10) тонкостенные округлые

четко очерченные воздушные кисты при нормаль�

ном или увеличенном объеме легких и отсутст�

вии других значительных изменений со стороны

легких, особенно признаков интерстициального

заболевания, за исключением множественной мел�

коузелковой гиперплазии альвеолоцитов у паци�

ентов с ТС.

2. КТВР�признаки считаются похожими на ЛАМ,

если выявляется всего несколько (от 2 до 10) вы�

шеописанных кист.

Рис. 1. В биоптате легочной ткани – пролиферирующие скопле�

ния ЛАМ�клеток при низком и высоком разрешении (окраска ге�

матоксилином и эозином). Остальные морфологические препара�

ты представлены в дополнении к рис. 1 (www.erj.ersjournals.com).

A

Б

Рис. 2. А – КТВР с типичными изменениями у пациента с умерен�

но выраженным ЛАМ, осложненным правосторонним пневмото�

раксом; Б – КТ бессимптомной ангиомиолипомы почки с харак�

терными неоднородными образованиями в левой почке (стрелка).

Остальные томограммы легких, почек и брюшной полости пред�

ставлены в дополнении к рис. 2 (www.erj.ersjournals.com).

А

Б
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Рентгенодиагностика абдоминальных 
проявлений ЛАМ 

КТ брюшной полости может быть использована

с целью выявления ангиомиолипом, лимфангиолейо�

миом или лимфаденопатии для подтверждения диаг�

ноза, определения лечебной тактики и мониторинга

динамики изменений. Патологические образования

в брюшной полости и тазе обнаруживаются у 2/3 па�

циентов с ЛАМ [7]. КТ – более чувствительный

и специфичный метод, по сравнению с ультразву�

ковым исследованием, и способен выявить опухоли

диаметром < 1 см [7]. В случаях, когда противопока�

зано применение йодсодержащих контрастных ве�

ществ, для выявления жиросодержащих опухолей

может быть использована магнитно�резонансная то�

мография (МРТ) с совмещением изображений, полу�

ченных с подавлением жировой ткани и без него [34].

Рекомендации 

1. Всем пациентам с ЛАМ или подозрением на ЛАМ

следует выполнять КТ органов брюшной полости

и таза для выявления ангиолипом и других обра�

зований.

2. Исследование брюшной полости нужно прово�

дить в непрерывном режиме с шагом ≤ 3 мм до

и после внутривенного введения неионного конт�

раста.

3. Не рекомендуется обследовать пациентов без

клинических проявлений для выявления бес�

симптомно протекающих лимфангиолейомиом,

поскольку на сегодня не существует методов их

консервативного лечения.

4. Пациентам с наличием абдоминальных симпто�

мов следует проводить КТ для выявления лимфа�

денопатии и лимфангиолейомиом.

Сила доказательств: С. Качество доказательств:

низкое. Польза: умеренная. Согласие экспертов:

очень хорошее.

Выявление менингиом у пациентов 
со спорадическим ЛАМ 

У пациентов с ЛАМ повышен риск развития менин�

гиом [9], росту которых может способствовать про�

гестерон. Поиск менингиом особенно необходим

у пациентов, получающих прогестерон. Имидж�ис�

следование головного мозга также целесообразно

для выявления ТС у пациентов с ЛАМ.

Рекомендации 

1. МРТ головного мозга, выполненная в начале

наблюдения, дает информацию для последующих

сравнений и должна осуществляться при нали�

чии симптомов, сходных с менингиомой. (Сила

доказательств: С. Качество доказательств: низ�

кое. Польза: умеренная. Согласие экспертов:

очень хорошее).

2. МРТ головного мозга в качестве скрининга сле�

дует проводить женщинам с ЛАМ, получающим

прогестативные препараты, или которым плани�

руется их назначить. (Сила доказательств: мнение

экспертов / В. Качество доказательств: мнение

экспертов. Польза: умеренная. Согласие экспер�

тов: очень хорошее).

Выявление ТС у пациентов с ЛАМ 

У пациентов с явным спорадическим ЛАМ может

быть выявлен ТС. Поскольку фенотип ТС очень ва�

риабелен и в 2/3 случаев возникает в результате спон�

танных мутаций, заболевание часто не диагностиру�

ется. Для исключения ТС необходимы тщательный

сбор анамнеза и полное обследование пациентов.

В сомнительных случаях требуется консультация

клинического генетика. Диагностические критерии

ТС и рекомендации по обследованию пациентов

приведены в приложении 2 на сайте www.erj.ersjour"
nals.com [35].

Рекомендации 

1. У пациентов с симптомами ЛАМ необходим тща�

тельный сбор как персонального, так и семейно�

го анамнеза, направленный на выявление приз�

наков ТС. Врачебный осмотр должен включать

кожные покровы, сетчатку глаза и нервную сис�

тему и осуществляться специалистами, знакомы�

ми с проявлениями ТС. (Сила доказательств: В.

Качество доказательств: низкое. Польза: значи�

тельная. Согласие экспертов: очень хорошее.)

2. Пациентов с ЛАМ и 2�сторонними ангиомиоли�

помами, а также при наличии сомнений в диагно�

зе следует направлять к клиническому генетику

для полного обследования. (Сила доказательств: D.

Качество доказательств: низкое. Польза: значи�

тельная. Согласие экспертов: очень хорошее.)

3. Рутинный генетический анализ у пациентов со

спорадическим ЛАМ неинформативен и не дол�

жен проводиться. (Сила доказательств: D. Качест�

во доказательств: низкое. Польза: отсутствует. Сог�

ласие экспертов: очень хорошее.)

Исследование легочной функции 

Показатели объема форсированного выдоха за 1�ю с

(ОФВ1) и трансфер�фактора по монооксиду углерода

(TLCO) при ЛАМ коррелируют с КТ�картиной и

гистологическими изменениями в легких и меняют�

ся по мере прогрессирования заболевания [4, 30, 36].

Снижение TLCO, выявляемое при ЛАМ чаще, чем

ОФВ1, является наиболее чувствительным индика�

тором ранней стадии заболевания. Кардиореспира�

торное нагрузочное тестирование (КРНТ) может

дать дополнительную информацию, особенно у па�

циентов с легким течением заболевания, но сложно

добиться его удовлетворительной воспроизводимо�

сти. Темпы снижения TLCO и ОФВ1 различаются

у разных пациентов, поэтому трудно прогнозировать

клиническое течение заболевания у конкретного

больного и определить, насколько часто следует пов�

торять исследование легочной функции. Большин�
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ство врачей проводят стандартное функциональное

исследование каждые 3–6 мес. У пациентов со ста�

бильным течением болезни интервал между иссле�

дованиями может быть увеличен до года.

Рекомендации 

1. Спирометрию, бронходилатационный тест и из�

мерение TLCO следует выполнять при перво�

начальном обследовании пациентов с ЛАМ,

включая ЛАМ при ТС. (Сила доказательств: В.

Качество доказательств: низкое. Польза: значи�

тельная. Согласие экспертов: очень хорошее).

2. Измерение ОФВ1 и TLCO следует повторять для

оценки прогрессирования заболевания и эффек�

тивности лечения. (Сила доказательств: В. Ка�

чество доказательств: низкое. Польза: значитель�

ная. Согласие экспертов: очень хорошее).

3. Исследование функции дыхания следует повто�

рять каждые 3–6 мес. у пациентов с прогрессиро�

ванием ЛАМ и каждые 6–12 мес. при стабильном

состоянии, сохраняющемся в течение 1 года наб�

людения. (Сила доказательств: С. Качество дока�

зательств: низкое. Польза: умеренная. Согласие

экспертов: очень хорошее).

Исследование газов артериальной крови 

Артериальная гипоксемия при ЛАМ встречается

часто [18, 20, 37]. Газовый состав крови при легком

и среднетяжелом ЛАМ не несет дополнительной ин�

формации к данным пульсоксиметрии. Тем не ме�

нее исходные данные могут служить для оценки ди�

намики заболевания, определения показаний для

кислородотерапии, оценки функции трансплантата

и исключения гиперкапнии на поздних стадиях

ЛАМ [38].

Рекомендации 

1. Исследование газов крови может быть выполне�

но при первоначальном обследовании пациентов

с ЛАМ для получения исходных данных и у паци�

ентов с тяжелым заболеванием, в частности, пе�

ред трансплантацией легких. (Сила доказательств:

мнение экспертов / А. Качество доказательств:

мнение экспертов. Польза: значительная. Согла�

сие экспертов: очень хорошее).

2. Исследование газов крови необходимо для опре�

деления показаний для кислородотерапии у па�

циентов с поздними стадиями заболевания. (Си�

ла доказательств: мнение экспертов / А. Качество

доказательств: мнение экспертов. Польза: значи�

тельная. Согласие экспертов: очень хорошее).

Кардиореспираторное нагрузочное тестирование
и тест с 6�минутной ходьбой 

У пациентов с ЛАМ снижены переносимость физи�

ческой нагрузки и максимальное потребление кисло�

рода (V’O2max) [39]. Для оценки переносимости физи�

ческой нагрузки больными ЛАМ можно использовать

тест с 6�минутной ходьбой (6�МШТ) [40].

Рекомендации 

1. КРНТ дает дополнительную информацию по

сравнению со стандартным исследованием ле�

гочной функции у пациентов с клиническими

проявлениями ЛАМ. (Сила доказательств: С. Ка�

чество доказательств: низкое. Польза: слабая.

Согласие экспертов: очень хорошее).

2. 6�МШТ может использоваться для определения

степени инвалидизации, прогрессирования болез�

ни и ответа на лечение у пациентов с клиничес�

кими проявлениями ЛАМ. (Сила доказательств:

мнение экспертов / В. Качество доказательств:

мнение экспертов. Польза: умеренная. Согласие

экспертов: очень хорошее).

Выявление легочной гипертензии 

Легочная гипертензия не часто наблюдается у паци�

ентов с ЛАМ [39]. Данные об эффективности лече�

ния легочной гипертензии при ЛАМ отсутствуют.

Рекомендации 

1. У пациентов с нетяжелым ЛАМ не рекомендуется

скрининговое обследование для выявления ле�

гочной гипертензии. (Сила доказательств: неубе�

дительная. Качество доказательств: низкое. Поль�

за: сомнительная. Согласие экспертов: очень

хорошее).

2. Измерение давления в легочной артерии при эхо�

кардиографии может проводиться у пациентов

с тяжелым заболеванием и больных, нуждающих�

ся в длительной кислородотерапии. Измерение

давления в легочной артерии должно выполнять�

ся у кандидатов на трансплантацию легких. (Си�

ла доказательств: С. Качество доказательств: низ�

кое. Польза: умеренная. Согласие экспертов:

очень хорошее).

Выявление ЛАМ в группах риска 

Длительный период между появлением первых

симптомов и установлением диагноза ЛАМ позволя�

ет предполагать, что во многих случаях ЛАМ либо

длительно не диагностируется, либо ошибочно рас�

ценивается как другое заболевание. Ряд безопасных

мер, включающих в себя информирование о симп�

томах пневмоторакса, отказ от использования эст�

рогенсодержащих препаратов, вакцинация против

вируса гриппа и пневмококка, отказ от курения,

и мониторирование состояние пациента для выявле�

ния прогрессирования заболевания в самом начале

могут быть полезны для пациентов и позволят вклю�

чать их в клинические исследования.

Показана ли КТ женщинам со спонтанным 
пневмотораксом? 

Низкая распространенность ЛАМ не дает основания ре�

комендовать КТ грудной клетки с целью диагностики
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ЛАМ при 1�м эпизоде пневмоторакса. КТ грудной

клетки может быть оправдана после 2�го эпизода

и должна обязательно выполняться после 3�го и по�

следующих эпизодов пневмоторакса, особенно у не�

курящих женщин, а также если симптомы заболе�

вания (например, одышка) появились до развития

пневмоторакса.

Рекомендации 

1. КТ грудной клетки является рутинным методом

обследования при 1�м эпизоде пневмоторакса.

(Сила доказательств: I. Качество доказательств:

низкое. Польза: сомнительная. Согласие экспер�

тов: хорошее).

2. КТ грудной клетки показана для диагностики

ЛАМ при клиническом подозрении и отсутствии

явных признаков на стандартной рентгенограмме

легких. (Сила доказательств: С. Качество дока�

зательств: низкое. Польза: слабая. Согласие экс�

пертов: хорошее).

3. Комиссия не достигла согласия по целесообраз�

ности проведения КТ у пациентов с повторными

пневмотораксами, сохраняющейся негерметич�

ностью легкого или перед планируемыми хирурги�

ческими вмешательствами. (Сила доказательств: I.

Качество доказательств: низкое. Польза: сомни�

тельная. Согласие экспертов: отсутствует).

Нужна ли скрининговая КТВР для выявления ЛАМ
у женщин с ТС? 

Среди всех женщин с ТС у 26–39 % имеются кистоз�

ные изменения легких, подобные ЛАМ [2, 41, 42].

У большинства из них отсутствуют симптомы легоч�

ного заболевания, и течение ЛАМ, диагностирован�

ного при скрининге больных с ТС, неизвестно [43].

Поскольку врачебный осмотр, рентгенография груд�

ной клетки и исследование функции дыхания могут

не выявить патологии при ЛАМ, КТВР является ме�

тодом выбора для выявления ЛАМ у этой категории

пациентов.

Рекомендации 

1 Женщинам с ТС показано проведение скринин�

говой КТВР грудной клетки в возрасте 18 лет

и, при отсутствии патологических изменений,

повторно в возрасте 30–40 лет. (Сила доказа�

тельств: С. Качество доказательств: низкое.

Польза: умеренная. Согласие экспертов: очень

хорошее).

2 КТВР следует повторить при появлении стойких

респираторных симптомов. (Сила доказательств:

С. Качество доказательств: низкое. Польза: уме�

ренная. Согласие экспертов: очень хорошее).

3 Женщинам с ТС КТВР грудной клетки показана

при появлении респираторных симптомов неяс�

ного генеза. (Сила доказательств: В. Качество до�

казательств: низкое. Польза: значительная. Со�

гласие экспертов: очень хорошее).

Следует ли мужчинам с ТС проводить скрининговую
КТВР для выявления ЛАМ? 

ЛАМ может возникнуть у мужчин с ТС, но крайне

редко [5, 42, 44]. Поскольку мужчины обычно не по�

лучают лечения эстрогенсодержащими препарата�

ми, ранняя диагностика ЛАМ у них не имеет пре�

имуществ.

Рекомендации 

1. Мужчины с ТС и респираторными симптомами

неясного генеза нуждаются в обследовании соот�

ветственно имеющимся симптомам, в т. ч. с ис�

пользованием КТВР грудной клетки. (Сила дока�

зательств: С. Качество доказательств: низкое.

Польза: умеренная. Согласие экспертов: очень хо�

рошее).

2. Мужчинам, не имеющим респираторных симп�

томов, скрининговая КТВР для выявления ЛАМ

не показана. (Сила доказательств: D. Качество

доказательств: низкое. Польза: умеренная. Со�

гласие экспертов: очень хорошее).

Нужен ли скрининг для выявления ЛАМ 
у женщин со спорадической ангиомиолипомой?

Частота выявления ангиомиолипом при скрининго�

вой КТ при спорадическом ЛАМ составляет 40–50 %,

при ТС�ЛАМ – около 80 % [7, 45–47]. У больных ТС

ангиомиолипомы крупнее, чаще бывают 2�сторонни�

ми и более предрасположены к кровотечению [4–52].

Рекомендации 

1. Скрининговую КТ для выявления ЛАМ можно

выполнять пациентам с 1�сторонней ангиомио�

липомой, отсутствием клинических признаков

ТС и легочных симптомов.

2. Скрининговое обследование для диагностики ТС

должно проводиться пациентам с 2�сторонними

ангиомиолипомами, и в случае его выявления

необходимо дальнейшее обследование для выяв�

ления ЛАМ. (Сила доказательств: В. Качество до�

казательств: низкое. Польза: значительная. Со�

гласие экспертов: очень хорошее).

Прогноз 

Определение прогноза 

Определение прогноза у конкретных пациентов

представляет сложную задачу. Степень выраженнос�

ти гистологических изменений в легких [20, 23] и не�

которых показателей легочной функции [20, 36, 53]

при установлении диагноза могут прогнозировать

выживание или более быстрое снижение легочной

функции. ЛАМ при ТС обычно протекает менее тя�

жело, чем спорадический ЛАМ, хотя это утвержде�

ние может быть ошибочным [18, 54]. Ни один из

прогностических факторов не оценивался проспек�
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тивно, более того, некоторые из этих показателей

всего лишь отражают позднюю стадию заболевания

в момент постановки диагноза, что и приводит

к ранней летальности. Вероятно, лучшими прогнос�

тическими факторами прогрессирования болезни

и выживаемости сегодня являются TLCO и ОФВ1.

У больных ТС�ЛАМ более спокойное течение болез�

ни, чем при спорадическом ЛАМ.

Рекомендации 

1. Биопсия легкого не дает прогностической инфор�

мации и не должна выполняться только с этой

целью. (Сила доказательств: D. Качество доказа�

тельств: низкое. Польза: отсутствует. Согласие

экспертов: очень хорошее).

2. Темпы прогрессирования заболевания могут быть

оценены при повторных исследованиях легочной

функции через каждые 3–6 мес. в течение 1�го го�

да после уставления диагноза и затем через каж�

дые 3–12 мес. в зависимости от тяжести заболева�

ния и скорости его прогрессирования. (Сила

доказательств: С. Качество доказательств: низкое.

Польза: умеренная. Согласие экспертов: очень

хорошее).

Наблюдение пациентов с ТС�ЛАМ без респираторных
симптомов 

Спорадический ЛАМ, как правило, является прог�

рессирующим заболеванием со снижением легочной

функции [4, 21].

Пациентам с прогрессирующим течением ТС�

ЛАМ рекомендуются регулярное наблюдение и пов�

торные исследования функции дыхания для своев�

ременного выявления изменений, требующих

вмешательства. У пациентов с ТС�ЛАМ и минималь�

но выраженными симптомами риск тяжелого ЛАМ

ниже, чем при спорадическом заболевании [18].

Рекомендации 

1. Пациенты с ТС�ЛАМ и изначально нормальной

функцией легких, сохраняющие стабильное со�

стояние в течение 1�го года наблюдения, не нуж�

даются в регулярном наблюдении пульмоно�

логом и в мониторинге легочной функции.

Необходимость в регулярном наблюдении пуль�

монологом и повторных исследованиях легочной

функции возникает при развитии респираторных

симптомов. (Сила доказательств: мнение экспер�

тов / С. Качество доказательств: мнение экспер�

тов. Польза: слабая. Согласие экспертов: очень

хорошее).

2. Врачи, участвующие в лечении пациентов с ТС,

и сами пациенты должны быть информированы

о необходимости обращения к пульмонологу при

появлении респираторных симптомов. Это поло�

жение должно быть отражено в памятке для

пациентов и врачей общей практики. (Сила дока�

зательств: мнение экспертов / С. Качество дока�

зательств: мнение экспертов. Польза: слабая.

Согласие экспертов: очень хорошее).

Ведение больных 

Общие рекомендации 

Пациентам с ЛАМ, как и с другими заболеваниями

легких, следует напоминать о необходимости под�

держания нормальной массы тела и воздержания от

курения. Диагноз редкого заболевания и его послед�

ствия часто вызывают у пациентов ощущение изоля�

ции. Объединение пациентов в группы помогает ре�

шить многие вопросы.

Советы пациентам с пневмотораксом 

При ЛАМ повышается риск развития пневмоторак�

са, который возникает примерно у 40 % пациентов

как первое проявление заболевания и в 66 % случаев

после установления диагноза [10, 55]. Частота пов�

торных пневмотораксов при ЛАМ составляет около

75 % [29].

Рекомендации 

Пациенты как со спорадическим ЛАМ, так и с ТС�

ЛАМ, включая больных с минимально выраженны�

ми клиническими симптомами или их отсутствием,

должны быть предупреждены о риске возникнове�

ния пневмоторакса и о необходимости срочно обра�

титься за медицинской помощью при появлении

признаков пневмоторакса.

Сила доказательств: А. Качество доказательств:

среднее. Польза: значительная. Согласие экспертов:

очень хорошее.

Советы женщинам с ЛАМ и ведение беременности 

Вероятно, что беременность при ЛАМ создает повы�

шенный риск развития пневмоторакса и хилоторак�

са [10, 56–60] и может ускорять снижение функции

легких [61]. Возможно, что женщины с изначально

низкими показателями легочной функции хуже пе�

реносят пневмоторакс и хилоторакс во время бере�

менности. Беременность также повышает риск кро�

вотечения из ангиомиолипом [62–65].

Рекомендации 

1. Решение о беременности принимает сама жен�

щина. Однако все женщины с ЛАМ, включая тех,

у кого симптомы отсутствуют или выражены ми�

нимально, должны быть проинформированы

о повышенном риске развития пневмоторакса

и хилоторакса в период беременности. Этот риск

еще более повышается у женщин, перенесших

повторные пневмотораксы или плевральный вы�

пот вне беременности, а также у женщин с низ�

кими показателями легочной функции. (Сила

доказательств: мнение экспертов / В. Качество

доказательств: мнение экспертов. Польза: уме�

ренная. Согласие экспертов: очень хорошее).

2. Беременные женщины с ЛАМ до или вскоре пос�

ле наступления беременности должны быть про�

информированы о повышенном риске развития
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пневмоторакса, хилоторакса и кровотечения из

ангиомиолипом. (Сила доказательств: мнение

экспертов / В. Качество доказательств: мнение

экспертов. Польза: умеренная. Согласие экспер�

тов: очень хорошее).

3. Женщины с ТС перед наступлением беременнос�

ти должны получить консультацию у генетика.

(Сила доказательств: А. Качество доказательств:

хорошее. Польза: значительная. Согласие экс�

пертов: очень хорошее).

4. Во время беременности женщины нуждаются

в наблюдении пульмонологом и гинекологом,

знакомыми с особенностями ЛАМ. (Сила доказа�

тельств: мнение экспертов / В. Качество доказа�

тельств: мнение экспертов. Польза: умеренная.

Согласие экспертов: очень хорошее).

5. Представляется целесообразным разубедить жен�

щин с тяжелым заболеванием в решении забере�

менеть, но это решение должно быть индивиду�

альным. (Сила доказательств: мнение экспертов /

В. Качество доказательств: мнение экспертов.

Польза: умеренная. Согласие экспертов: очень хо�

рошее).

Отказ от эстрогенов, включая контрацептивы 
и гормонзаместительную терапию (ГЗТ) 

Прием эстрогенов может вызвать прогрессирование

легочного ЛАМ [66–69].

Рекомендации 

Женщины с ЛАМ должны избегать приема эстро�

генсодержащих препаратов, включая комбиниро�

ванные пероральные контрацептивы и ГЗТ. (Сила

доказательств: С. Качество доказательств: низкое.

Польза: умеренная. Согласие экспертов: очень хоро�

шее).

Информация для пациентов о воздушных перелетах 

Сообщения о развитии пневмоторакса во время воз�

душных перелетов дают основание для совета боль�

ным ЛАМ не путешествовать по воздуху [70]. Боль�

ные спорадическим и ТС�ЛАМ при сохранной

функции легких не нуждаются в особых мерах пре�

досторожности или отказе от воздушных перелетов.

Пациентам с поздними стадиями заболевания следу�

ет обсудить возможность ингаляций кислорода во

время перелета для профилактики гипоксемии и ос�

ложнений пневмоторакса в случае его развития.

Рекомендации 

1. Пациентам со спорадическим ЛАМ или ТС�ЛАМ

при минимально выраженных симптомах воз�

душные перелеты не противопоказаны. Их следу�

ет предупредить о необходимости отказа от пе�

релетов при появлении новых респираторных

симптомов до консультации со специалистом.

(Сила доказательств: С. Качество доказательств:

низкое. Польза: умеренная. Согласие экспертов:

очень хорошее).

2. Пациенты с поздними стадиями заболевания

должны обсудить необходимость кислородной

поддержки во время перелета и воздерживаться

от перелетов при появлении новых респиратор�

ных симптомов до консультации со специалис�

том. Если нелеченный пневмоторакс у таких

больных может иметь серьезные последствия,

следует искать альтернативные способы путеше�

ствия. (Сила доказательств: С. Качество доказа�

тельств: низкое. Польза: умеренная. Согласие

экспертов: очень хорошее).

3. Авиаперелеты противопоказаны пациентам с ди�

агностированным, но нелеченным пневмоторак�

сом или перенесшим пневмоторакс в течение

предыдущего месяца. (Сила доказательств: В. Ка�

чество доказательств: низкое. Польза: значитель�

ная. Согласие экспертов: очень хорошее).

Легочная реабилитация 

Специальные исследования роли легочной реабили�

тации при ЛАМ не проводились, тем не менее на

больных ЛАМ можно экстраполировать результаты,

полученные при других заболеваниях легких, в т. ч.

ХОБЛ [71].

Рекомендации 

Легочная реабилитация должна рекомендоваться па�

циентам с ЛАМ, страдающим от одышки. (Сила до�

казательств: мнение экспертов / В. Качество доказа�

тельств: мнение экспертов. Польза: умеренная.

Согласие экспертов: очень хорошее).

Вакцинация против гриппа и пневмококка 

Эффект профилактической вакцинации больных

с ЛАМ не изучался, но, по аналогии с ХОБЛ, ее

можно рекомендовать пациентам со сниженной

функцией легких [72].

Рекомендации 

Пациентам с ЛАМ следует предлагать вакцинацию

против гриппа и пневмококка. (Сила доказательств:

мнение экспертов / В. Качество доказательств: мне�

ние экспертов. Польза: умеренная. Согласие экспер�

тов: очень хорошее).

Диагностика и лечение остеопороза 

У значительной части пациентов с ЛАМ снижена

минеральная плотность костей [73]. Учитывая быст�

рое снижение минеральной плотности костей после

трансплантации легких, пациентам с тяжелым ле�

гочным ЛАМ и остеопенией любой локализации ре�

комендуется раннее начало агрессивной терапии.

Также желательны силовые тренировки.

Рекомендации 

1. У пациентов с ЛАМ, особенно у женщин в пост�

менопаузе, следует периодически исследовать

минеральную плотность костей. (Сила доказа�
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Клинические рекомендации

тельств: В. Качество доказательств: низкое. Поль�

за: значительная. Согласие экспертов: очень хо�

рошее).

2. При выявлении остеопороза у больных ЛАМ его

следует лечить как остеопороз при других заболе�

ваниях. (Сила доказательств: В. Качество доказа�

тельств: низкое. Польза: значительная. Согласие

экспертов: очень хорошее).

3. Учитывая быстрое снижение минеральной плот�

ности костей после трансплантации легких, па�

циентам с тяжелым легочным ЛАМ и остеопени�

ей любой локализации рекомендуется раннее

начало агрессивной терапии. Помимо лекар�

ственного лечения, рекомендуются силовые тре�

нировки в связи с растущим объемом доказа�

тельств, что силовые тренировки улучшают

костную плотность. (Сила доказательств: В. Ка�

чество доказательств: низкое. Польза: значитель�

ная. Согласие экспертов: очень хорошее).

Ингаляционные бронходилататоры 

Четверть пациентов с ЛАМ отвечают на ингаляци�

онные бронходилататоры по стандартным объектив�

ным критериям, еще у большей части может быть

достигнут клинический эффект [8, 36]. У пациентов,

отвечающих на бронходилататоры, обычно имеется

бронхиальная обструкция и ОФВ1 снижается быст�

рее. У некоторых пациентов с ЛАМ имеются воспа�

лительные изменения в бронхиолах [36], тем не

менее эффективность ингаляционных кортикосте�

роидов при этом заболевании не изучалась.

Рекомендации 

Пациентам с бронхиальной обструкцией целесооб�

разно провести пробное лечение бронходилататора�

ми и при их эффективности продолжить лечение.

(Сила доказательств: В. Качество доказательств:

низкое. Польза: значительная. Согласие экспертов:

очень хорошее).

Гормональная терапия: прогестерон 

Несмотря на широкое использование прогестерона

при ЛАМ [18], радомизированные плацебо�контро�

лируемые исследования его эффективности не про�

водились. Результаты некоторых серий случаев и от�

дельных наблюдений позволяют предполагать, что

у некоторых пациентов такое лечение эффективно.

Тем не менее серии случаев не позволяют сделать

заключение о целесообразности назначения прогес�

терона, поскольку сообщения об успешном лечении

публикуются значительно чаще, чем о неэффектив�

ном. 

Прогестерон чаще назначался пациентам с более

быстрым прогрессированием заболевания. Приме�

нение прогестерона у таких больных было, как пра�

вило, неэффективным с точки зрения ухудшения ле�

гочной функции или одышки и только в 1

наблюдении было получено незначительное сниже�

ние темпов падения TLCO [4, 21].

Рекомендации 

1. Прогестерон (перорально или внутримышечно)

не следует широко применять у больных ЛАМ.

(Сила доказательств: I. Качество доказательств:

низкое. Польза: сомнительная. Согласие экспер�

тов: очень хорошее).

2. У больных с быстрым прогрессированием легоч�

ной функции или респираторных симптомов мо�

жет назначаться пробное лечение внутримышеч�

ным прогестероном. (Сила доказательств: С.

Качество доказательств: низкое. Польза: слабая.

Согласие экспертов: очень хорошее).

3. Лечение прогестероном следует продолжать 12 мес.

с оценкой клинического состояния и легочной

функции каждые 3 мес. Если спустя 1 год лечения

выраженность симптомов и функция легких про�

должают ухудшаться с той же скоростью, лечение

следует прекратить. (Сила доказательств: мнение

экспертов / С. Качество доказательств: мнение

экспертов. Польза: слабая. Согласие экспертов:

очень хорошее).

Гормональная терапия: прочие антиэстрогенные 
препараты 

Несмотря на многочисленные сообщения о приме�

нении овариэктомии [74–78], тамоксифена [79–82]

и агонистов GnRH [83–85] при ЛАМ, эффектив�

ность этой антиэстрогенной стратегии не подтверж�

дена убедительными доказательствами. Результаты

1 недавно проведенного открытого исследования,

в котором 11 пациентов лечились агонистом GnRH

трипторелином, показали полное отсутствие эффек�

та и снижение минеральной плотности костей на

фоне лечения [86].

Рекомендации 

Пациентам с ЛАМ не показано какое�либо гормо�

нальное лечение, кроме прогестерона. (Сила дока�

зательств: I. Качество доказательств: низкое. Поль�

за: сомнительная. Согласие экспертов: очень

хорошее).

Ингибиторы mTOR 

Наследуемые мутации генов TSC�1 и TSC�2 вызыва�

ют ТС, в то время как приобретенные (соматичес�

кие) мутации любого из этих генов ассоциируются

со спорадическим ЛАМ. При ЛАМ происходит

конститутивная активация m�TOR [12, 13]. В 2 прос�

пективных открытых клинических исследованиях

было показано уменьшение объема ангиомиолипом

под влиянием ингибитора m�TOR cиролимуса [14,

15], но при этом не оценивалось влияние препарата

на кровотечение из ангиомиолипом. Более того, не

проводилось сравнения соотношения риск / польза

с другими видами лечения ангиомиолипом (катетер�

ной эмболизацией и консервативной хирургией).

Влияние ингибиторов m�TOR на функцию легких не

изучено; эти препараты могут вызывать побочные
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эффекты. В будущем ингибиторы m�TOR могут найти

применение в лечении ЛАМ, но требуются дальней�

шие исследования.

Рекомендации 

1. Сиролимус не следует применять для лечения

ЛАМ вне клинических исследований. Больные

ЛАМ должны принимать участие в клинических

испытаниях при любой возможности. (Сила до�

казательств: С. Качество доказательств: низкое.

Польза: слабая. Согласие экспертов: очень хоро�

шее).

2. Ингибиторы m�TOR не являются препаратами

первого выбора при ангиомиолипомах почек.

Сиролимус можно применять в специализиро�

ванных клиниках у отдельных пациентов с кли�

нически значимыми ангиомиолипомами или

лимфангиолейомиоматозными узлами, не под�

лежащими эмболизации или консервативной

хирургии. (Сила доказательств: С. Качество дока�

зательств: низкое. Польза: слабая. Согласие экс�

пертов: очень хорошее).

3. Учитывая вероятную эффективность лечения си�

ролимусом при отсутствии научных доказа�

тельств, возможно назначение препарата отдель�

ным пациентам с быстрым ухудшением функции

легких или нарастанием симптомов в специали�

зированных центрах после тщательной оценки

соотношения риска и пользы. В период лечения

сиролимусом необходимо каждые 3 мес. тщатель�

но оценивать эффекты лечения, переносимость

препарата и влияние на функцию легких. При

включении пациента в лист ожидания трансплан�

тации легких лечение сиролимусом необходимо

прекратить. (Сила доказательств: С. Качество до�

казательств: низкое. Польза: слабая. Согласие

экспертов: очень хорошее).

Осложнения и сопутствующие заболевания

Ведение больных с пневмотораксом 

Пневмоторакс, возникающий у большинства паци�

ентов, приводит к длительным госпитализациям

и часто рецидивирует. Консервативное лечение свя�

зано с более высокой частотой рецидивов, чем плев�

родез через дренажную трубку или соответствующие

хирургические вмешательства [10, 15]. Транспланта�

ция легких у пациентов, ранее подвергавшихся хи�

рургическим вмешательствам на легких или плевре,

связана с техническими сложностями и высоким

риском периоперационного кровотечения [38, 55,

87, 88].

Рекомендации 

1. Лечение пневмоторакса при ЛАМ должно прово�

диться совместно пульмонологом и торакальным

хирургом. (Сила доказательств: С. Качество до�

казательств: низкое. Польза: умеренная. Согла�

сие экспертов: очень хорошее).

2. При 1�м эпизоде пневмоторакса можно провести

химический плевродез. При неэффективности

первоначального лечения, включая плевродез,

показано хирургическое вмешательство с учетом

клинического состояния больного и опыта мест�

ных врачей. (Сила доказательств: С. Качество до�

казательств: низкое. Польза: умеренная. Согла�

сие экспертов: очень хорошее).

3. Пациентам с повторным пневмотораксом пока�

зано хирургическое вмешательство с учетом их

клинического состояния и опыта местных вра�

чей. (Сила доказательств: С. Качество доказа�

тельств: низкое. Польза: умеренная. Согласие

экспертов: очень хорошее).

4. Пациентам, перенесшим плевродез или плеврэк�

томию, трансплантацию легких во избежание

плевральных осложнений нужно производить

в трансплантационных центрах, имеющих опыт

работы с ЛАМ. (Сила доказательств: С. Качество

доказательств: низкое. Польза: умеренная. Сог�

ласие экспертов: очень хорошее).

5. Ранее перенесенные плевродез или плеврэкто�

мия у пациентов с ЛАМ не являются противопо�

казанием для трансплантации легких. Однако та�

кие пациенты должны быть информированы

о повышенном риске периоперационного плев�

рального кровотечения. (Сила доказательств: С.

Качество доказательств: низкое. Польза: умерен�

ная. Согласие экспертов: очень хорошее).

Лечение хилоторакса 

Хилоторакс при ЛАМ может протекать почти бес�

симптомно, но может вызывать выраженную одыш�

ку. Методы лечения хилоторакса при ЛАМ [11, 37,

81, 89–94] выбирают с учетом объема и клинической

значимости выпота, сопутствующих заболеваний

и местного опыта [91]. Для уменьшения выработки

хилезной жидкости пациентам иногда назначают

безжировую диету (с добавлением пероральных

триглицеридов среднего размера или без) или безжи�

ровое парентеральное питание [95]. При небольшом

объеме выпота показаны наблюдение или торако�

центез.

Рекомендации 

1. Пациентам с хилотораксом назначают безжиро�

вую диету с добавлением среднецепочечных

триглицеридов. (Сила доказательств: мнение экс�

пертов / С. Качество доказательств: мнение экс�

пертов. Польза: слабая. Согласие экспертов:

очень хорошее).

2. Лечение клинически значимого хилоторакса вы�

бирают индивидуально с учетом клинического

состояния больного, объема выпота, склонности

к рецидивированию, респираторного статуса и воз�

можности трансплантации легких в будущем.

(Сила доказательств: мнение экспертов / В. Каче�

ство доказательств: мнение экспертов. Польза:

умеренная. Согласие экспертов: очень хорошее).
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Лечение и наблюдение больных с ангиомиолипомами

Опыт основывается на описаниях серий случаев.

Эмболизация и нефрон�сберегающие хирургические

вмешательства достаточно безопасны, не оказывают

негативного влияния на функцию почек как у спе�

циально отобранных больных [96, 97], так и при ост�

рых почечных кровотечениях [98], в т. ч. у беремен�

ных [64]. Эмболизацию можно выполнять при

остром кровотечении, она менее инвазивна, не тре�

бует общей анестезии, но иногда ее приходится про�

водить повторно. У пациентов с кровотечением

из ангиомиолипомы эмболизация более предпоч�

тительна, чем хирургическое вмешательство, хотя

исследования, сравнивающие эти 2 метода, не про�

водились. Выбор вмешательства определяется тех�

ническими факторами, связанными с опухолью,

и местным опытом. При отсутствии кровотечения

предпочтительны нефрон�сберегающие хирургичес�

кие вмешательства, особенно при подозрении на

злокачественное образование. Необходимо помнить

о риске ложной диагностики карциномы [99]. В сом�

нительных случаях интраоперационная экспресс�

биопсия с исследованием замороженных срезов

помогает принять решение относительно объема

операции. Лучше всего принимать решение индиви�

дуально после скринингового выявления ангиомио�

липом или в зависимости от клинических проявле�

ний, а не в условиях острого кровотечения. В связи

с этим важна ранняя диагностика ангиомиолипом.

Рекомендации 

1. Пациентов нужно информировать о необходи�

мости обратиться за неотложной медицинской

помощью при появлении признаков кровотече�

ния из ангиомиолипомы. (Сила доказательств: В.

Качество доказательств: низкое. Польза: значи�

тельная. Согласие экспертов: очень хорошее).

2. Эмболизация должна быть методом выбора при

кровотечении из ангиомиолипомы. В зависимости

от местного опыта также могут использоваться неф�

рон�сберегающие хирургические вмешательства.

(Сила доказательств: мнение экспертов / В. Качест�

во доказательств: мнение экспертов. Польза: значи�

тельная. Согласие экспертов: очень хорошее).

3. В отдельных случаях, когда нельзя исключить зло�

качественную опухоль и показаны нефрон�сбере�

гающие хирургические вмешательства, до их про�

ведения следует выполнить эмболизацию. При

этом необходимо учитывать технические аспекты,

определяемые особенностями кровоснабжения

опухоли и местным опытом. (Сила доказательств:

С. Качество доказательств: низкое. Польза: уме�

ренная. Согласие экспертов: очень хорошее).

В каких случаях при отсутствии симптомов показано
лечение ангиомиолипомы? 

Риск кровотечения определяется размерами ангио�

миолипомы и высок при размерах опухоли ≥ 4 см

и наличии аневризм ≥ 5 мм [50, 100, 101].

Рекомендации 

1. Бессимптомные ангиомиолипомы почек разме�

ром < 4 см не следует лечить, но нужно наблюдать

с помощью ультразвука ежегодно до появления

клинических проявлений. Если ультразвуковая

диагностика недостаточно надежна по техничес�

ким причинам, следует выполнять КТ или МРТ

(Сила доказательств: В. Качество доказательств:

низкое. Польза: значительная. Согласие экспер�

тов: очень хорошее).

2. Ангиомиолипомы почек размером > 4 см или

с аневризмами > 5 мм в диаметре имеют повы�

шенный риск кровотечения и должны контроли�

роваться ультразвуком 2 раза в год для оценки

скорости роста. Следует рассматривать возмож�

ность их эмболизации и нефрон�сберегающих

операций. (Сила доказательств: мнение экспер�

тов / А. Качество доказательств: мнение экспер�

тов. Польза: значительная. Согласие экспертов:

очень хорошее).

Трансплантация легких при ЛАМ 

На ЛАМ приходится 1,1 % всех трансплантаций лег�

ких [102]. ЛАМ более благоприятен для трансплан�

тации легких по сравнению с другими заболевания�

ми [38, 88, 103, 104]. В одном недавнем исследова�

нии выживаемость пациентов после трансплантации

легких по поводу ЛАМ составила 86 % через 1 год,

76 % через 3 года и 65 % через 5 лет [104].

Показания к трансплантации легких 

В связи с небольшим количеством больных и разной

скоростью снижения легочной функции при ЛАМ

однозначных рекомендаций не существует. В недав�

нем обзоре, посвященном больным ЛАМ, перенес�

шим трансплантацию легких, большинство имели

тяжелую бронхиальную обструкцию и были опери�

рованы при ОФВ1 ~ 25 % и DLCO – 27 % от должных

величин [104]. Пациентов следует направлять на

трансплантацию легких, когда они достигают III–IV

функционального класса по Нью�Йоркской класси�

фикации (NYHA) c тяжелым нарушением функции

легких и низкой переносимостью нагрузки (V’O2max <

50 %долж., гипоксемия в покое). У пациентов старше

65 лет трансплантацию производят в исключитель�

ных случаях.

Рекомендации 

Пациентов следует направлять на трансплантацию

легких, когда они достигают III–IV функционально�

го класса по NYHA с гипоксемией в покое, тяжелым

нарушением функции легких и низкой переноси�

мостью физической нагрузки (V’O2max < 50 %долж.).

(Сила доказательств: А. Качество доказательств:

среднее. Польза: значительная. Согласие экспертов:

очень хорошее).
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Какой тип трансплантации показан при ЛАМ? 

При ЛАМ выполняют пересадку как одного, так

и обоих легких (чаще). После 2�сторонней тран�

сплантации более значительно улучшается функция

легких и реже развиваются осложнения ЛАМ, одна�

ко выживаемость пациентов при обоих типах тран�

сплантации одинакова [104, 105].

Рекомендации 

Выбор 1� или 2�сторонней трансплантации легких

при ЛАМ определяется факторами хирургической

техники и доступностью донорских органов. (Сила

доказательств: В. Качество доказательств: среднее.

Польза: умеренная. Согласие экспертов: очень хоро�

шее).

Особенности трансплантации легких при ТС 

Пациентам с ТС проводилась успешная пересадка

легких по поводу тяжелого ЛАМ. [106, 107]. Транс�

плантация при ТС не имеет специфичных проблем,

но у пациентов с ТС�ЛАМ обычно присутствует

больше сопутствующих заболеваний, чем у пациен�

тов со спорадическим ЛАМ. Влияние сопутствую�

щей патологи и ее лечения требуют тщательной

предтрансплантационной оценки.

Рекомендации 

1. Наличие ТС не препятствует проведению тран�

сплантации легких по поводу ЛАМ. У некоторых

пациентов могут быть медицинские или когни�

тивные проблемы, связанные с ТС, которые ме�

шают трансплантации. (Сила доказательств: В.

Качество доказательств: низкое. Польза: значи�

тельная. Согласие экспертов: очень хорошее).

2. Пациенты с ТС�ЛАМ при решении вопроса

о трансплантации легких нуждаются в тщатель�

ном всестороннем обследовании. (Сила доказа�

тельств: В. Качество доказательств: низкое. Поль�

за: значительная. Согласие экспертов: очень

хорошее).

Влияет ли наличие ангиомиолипомы 
на совместимость трансплантата легкого? 

При ЛАМ важно выявить почечную ангиомиолипо�

му до проведения трансплантации, поскольку дока�

зана высокая вероятность кровотечения из крупных

ангиомиолипом. В ходе предоперационного обследо�

вания ангиомиолипомы почек выявляют у 35–38 %

пациентов с ЛАМ [107, 108]. Наличие ангиомиоли�

помы не повышает риска развития почечной недо�

статочности после трансплантации легких [107, 108].

Рекомендации 

1. Ангиомиолипома не является противопоказани�

ем для трансплантации легких, но может влиять

на совместимость трансплантата, ход операции

и послеоперационное течение. (Сила доказа�

тельств: В. Качество доказательств: низкое. Поль�

за: значительная. Согласие экспертов: очень хо�

рошее).

2. Наличие ангиомиолипомы почек должно быть

установлено до операции, и угроза кровотечения

должна быть устранена до трансплантации. (Сила

доказательств: В. Качество доказательств: низкое.

Польза: значительная. Согласие экспертов: очень

хорошее).

Следует ли оценивать вероятность рецидива ЛАМ
в трансплантированном легком? 

Рецидив ЛАМ в пересаженном легком после 1� или

2�сторонней трансплантации происходит редко

и обычно не имеет клинических проявлений. Ре�

цидив ЛАМ выявляют либо на аутопсии, либо при

биопсии легкого, выполненной по другому поводу.

Рецидив ЛАМ не влияет на выживание после тран�

сплантации [38, 88, 104, 109–111].

Рекомендации 

Не следует обследовать всех больных после тран�

сплантации легкого для выявления рецидива ЛАМ.

(Сила доказательств: D. Качество доказательств:

низкое. Польза: отсутствует. Согласие экспертов:

очень хорошее).

Режимы иммуносупрессии после трансплантации
легких при ЛАМ 

Используют те же режимы иммуносупрессии, что

и после трансплантации по поводу других заболева�

ний [88, 103, 107, 112]. Показатель заболеваемости

в результате длительной иммуносупрессии при ЛАМ

аналогичен таковому при прочих заболеваниях [88].

Рекомендации 

Посттрансплантационный режим при ЛАМ не име�

ет особенностей по сравнению с другими заболе�

ваниями. (Сила доказательств: С. Качество дока�

зательств: низкое. Польза: умеренная. Согласие

экспертов: очень хорошее).

Заключение 

Данный документ является 1�м международным кли�

ническим руководством по ЛАМ – редкому мульти�

системному заболеванию. Его создание потребовало

участия многих специалистов из разных стран, глав�

ным образом, из Европы и США. Отсутствие доста�

точной доказательной базы при этом редком заболе�

вании потребовало использования соглашений между

экспертами, в результате чего рекомендации основа�

ны на сочетании доказательств и мнения экспертов.

В данном документе впервые предложены диагности�

ческие критерии ЛАМ, рекомендации по обследова�

нию пациентов, скринингу групп риска по ЛАМ, об�

суждаются вопросы прогноза и ведения больных.

Главная цель этого документа – улучшить состояние

больных благодаря ранней диагностике и оптимиза�
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ции ведения в странах с разным уровнем здравоохра�

нения. Руководство будет регулярно пересматривать�

ся, и в него будут включаться все новые сведения.
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