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Резюме
Лимфангиолейомиоматоз (ЛАМ) – это редкое, системное и прогрессирующее опухолевое заболевание, характеризуемое аномальной 
пролиферацией веретенообразных гладкомышечных клеток. Эти клетки проникают в легкие, почки и лимфатическую систему, что 
приводит к развитию диффузных тонкостенных кист легких, почечных ангиомиолипом и различных лимфатических аномалий. 
Выделяются 2 основных варианта ЛАМ – спорадический (сЛАМ) и ассоциированный с туберозным склерозом (ТС-ЛАМ). Заболевание 
имеет выраженную гендерную предрасположенность и поражает преимущественно женщин репродуктивного возраста; ЛАМ у мужчин 
встречается крайне редко. Целью работы являлось описание случая длительного наблюдения за пациенткой с ТС-ЛАМ на фоне терапии 
эверолимусом. Результаты. В представленном клиническом наблюдении продемонстрировано относительно доброкачественное тече-
ние заболевания у пациентки с диагностированным в детском возрасте ТС, поражением кожи, нарастанием азотемии на фоне разрыва 
ангиомиолипомы почки и выявлением ЛАМ в зрелом возрасте. На фоне своевременного назначения ингибиторов mTOR наблюдалось 
восстановление функции почек, не было существенного нарастания нарушения функции внешнего дыхания. Заключение. 
Мультидисциплинарный подход к обследованию и лечению больных ТС является ключевым фактором в своевременной верификации 
диагноза и выборе терапевтической тактики, способствует снижению риска прогрессирования органной дисфункции.
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Abstract
Lymphangioleiomyomatosis (ЛАМ) is a rare, systemic and progressive tumor disease characterized by abnormal proliferation of fusiform smooth 
muscle cells. These cells penetrate into the lungs, kidneys, and lymphatic system, which leads to the development of diffuse thin-walled lung cysts, 
renal angiomyelitis, and various lymphatic abnormalities. There are 2 main variants of ЛАМ: sporadic ЛАМ (sЛАМ) and ЛАМ associated with 
tuberous sclerosis (TS). The disease has a pronounced gender predisposition and affects mainly women of reproductive age. ЛАМ in men is 
extremely rare. The aim of this study was to demonstrate clinical case of long-term follow-up of a patient with ЛАМ associated with TS with the 
background of everolimus therapy. Results. The presented clinical observation demonstrates a relatively benign course of the disease in a patient with 
TS diagnosed in childhood, with skin lesions, an increase in azotemia against the background of rupture of renal angiomyolipoma, and ЛАМ 
detected in adulthood. Timely administration of mTOR inhibitors was associated with recovering renal function and no significant increase in 
pulmonary function impairment. Conclusion. A multidisciplinary approach to the examination and treatment of patients with TS is a key factor in 
timely diagnosis verification, timely therapeutic tactics, and reducing the risk of progressing organ dysfunction.
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Лимфангиолейомиоматоз (ЛАМ) – это редкое, сис-
темное и прогрессирующее опухолевое заболевание, 
характеризуемое аномальной пролиферацией вере-
тенообразных гладкомышечных клеток (ГМК). Эти 
клетки проникают в легкие, почки и лимфатическую 
систему, что приводит к развитию диффузных тон-
костенных кист легких, почечных ангиомиолипом 
и различных лимфатических аномалий. Эти кисты, 
как правило, дискретные, круглые и тонкостенные, 
что предрасполагает их к разрыву, часто приводяще-
му к клиническим проявлениям рецидивирующего 
спонтанного пневмоторакса и  прогрессирующей 
одышки [1–4]. Внелегочные проявления включают 
в себя ангиомиолипомы почек, которые чаще встре-
чаются при ЛАМ, ассоциированном с туберозным 
склерозом (TC) – TC-ЛАМ [1–4]. Лимфатические 
осложнения включают в себя хилоторакс из-за застоя 
лимфы и лимфангиолейомиомы, которые чаще всего 
образуются в забрюшинном пространстве, малом тазу 
или заднем средостении [1–4].

Обобщенные данные о распространенности кли-
нических проявлений ТС в популяции варьируются 
следующим образом:
•	 гипопигментные пятна обнаруживаются в 90 % 

случаев;
•	 ангиофибромы лица – 50–90 %;
•	 околоногтевые фибромы – 19–52 %;
•	 фиброзные бляшки, участки «шагреневой кожи» – 

21–68 %;
•	 рабдомиомы сердца – 20–60 %;
•	 очаги склероза в костях – 45–66 %;
•	 ангиомиолипомы почек – 48–67 %;
•	 множественные кисты почек – 18–35 %;
•	 мягкие фибромы – 30 %;
•	 гамартомы печени – 25 % наблюдений.

Распространенность TC-ЛАМ составляет 84 % 
у женщин и < 1 % – у мужчин [1, 5–7]. ЛАМ связан 
с мутациями генов TSC1 и TSC2, которые кодируют 
белки-супрессоры опухоли гамартин и туберин [1–
4]. Эти мутации приводят к нарушению регуляции 
сигнального пути рапамицина (mTOR) у млекопи-
тающих, что обусловливает неконтролируемый рост 
и пролиферацию клеток. Были описаны 2 различные 
формы ЛАМ:
•	 TC-ЛАМ, который возникает на фоне комплекс-

ного ТС – мультисистемного генетического забо-
левания, характеризуемого мутациями генах TSC1 
и TSC2, и ассоциируется с дополнительными кли-
ническими проявлениями, включая «шагреневые» 
пятна, ангиофибромы на лице и повторяющиеся 
судороги;

•	 спорадический ЛАМ (сЛАМ), напротив, возникает 
в результате соматических мутаций TSC2, не вызы-
вающих мультисистемного поражения, типичного 
для ТС.
Характерные клетки, продуцируемые при ЛАМ 

(называемые ЛАМ-клетками), демонстрируют двой-
ную дифференцировку с положительными по десмину 
признаками гладких мышц внутри и положительными 
по HMB-45 меланоцитарными маркерами снаружи; 
кроме того, узловые образования в легких и ангио-

миолипомы, ассоциированные с ЛАМ, проявляют 
склонность к чувствительности к эстрогенам [4].

Заболевание имеет выраженную гендерную пред-
расположенность и  поражает преимущественно 
женщин репродуктивного возраста. ЛАМ у мужчин 
встречается крайне редко, в 1986–2022 гг. в литера-
туре зарегистрированы всего 36 случаев заболевания 
у мужчин [8]. Несмотря на то, что в последние годы 
уровень выявления и понимания ЛАМ повысился, 
это заболевание остается редким, в общей популя-
ции регистрируется < 7 случаев на 1 млн [1–4]. ЛАМ 
ассоциируется со  значительной заболеваемостью 
и хроническим течением. Средняя выживаемость без 
трансплантации составляет приблизительно 29 лет, 
10-летняя, как сообщается, – 86 % [1–4].

Целью работы являлось описание случая длитель-
ного наблюдения за пациенткой с TC-ЛАМ на фоне 
терапии эверолимусом.

Клиническое наблюдение

Пациентка А. 1985 года рождения поступила в Государствен-
ное учреждение здравоохранения «Областная клиническая 
больница» (Саратов) 09.01.23 с жалобами на периодический 
малопродуктивный кашель, одышку смешанного характе-
ра при значительной физической нагрузке (подъем выше 
4–5 этажа, ходьба > 500 м; тяжесть одышки по шкале мо-
дифицированного опросника Британского медицинского 
исследовательского совета (modified Medical Research Council 
dyspnea scale – mMRC) – 1 балл), болезненность и тяжесть 
в нижних отделах позвоночника и области крестца, левой 
половине грудной клетки при движении. Госпитализиро-
вана в пульмонологическое отделение для обследования, 
верификации диагноза и определения тактики лечения.

Курение, воздействие профессиональных вредностей 
пациентка отрицает. Наследственность по патологии брон-
холегочной системы не отягощена. Аллергологический ста-
тус без особенностей.

Акушерско-гинекологический анамнез: 2 беременности, 
1 роды, у дочери – эпилепсия.

Из анамнеза известно, что в 1996 г. установлен диагноз 
TC с поражением почек. В детском возрасте регистрирова-
лись генерализованные судорожные припадки. Во взрослом 
возрасте судорожного синдрома не отмечает. С 2000 г. реги-
стрируется повышение артериального давления максималь-
но до 140 / 90 мм рт. ст., по поводу чего принимает ежеднев-
но бисопролол 2,5 мг утром, эналаприл 5 мг 2 раза в сутки. 
На фоне получаемой гипотензивной терапии достигнута 
нормотензия. Отмечает частые простудные заболевания – 
до 4 раз в год, сопровождающиеся кашлем с отделением 
большого количества слизистой мокроты (получает муко-
литические средства с хорошим эффектом), периодически – 
кровохарканье на фоне менструации, вирусных инфекций 
и тяжелой физической нагрузки. В сентябре 2021 г. пере-
несла новую коронавирусную инфекцию, осложненную 
двусторонней полисегментарной пневмонией. В феврале 
2022 г. госпитализирована в отделение урологии по поводу 
макрогематурии, тампонады мочевого пузыря сгустками 
крови. По данным ультразвукового исследования (УЗИ) 
органов брюшной полости (ОБП) и почек от апреля 2022 г. 
выявлены диффузные изменения паренхимы обеих почек, 
множественные гиперэхогенные образования (ангиомиоли-
помы?), каликопиелоэктазии почек, образование смешан-
ной эхогенности (гематома?) парааортально.
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По данным рентгенографии органов грудной клетки 
(ОГК), выполненной в апреле 2022 г., выявлены диффузные 
интерстициальные изменения легких, деформация легочно-
го рисунка по сетчатому типу.

Результаты лабораторного исследования:
•	 креатинин – 244 мкмоль / л (в динамике – 85 мкмоль / л);
•	 мочевина – 22,9 ммоль / л (в динамике – 3,7 ммоль / л);
•	 эритроциты (Er) 0,97 × 1012 / л (в динамике – 2,3 × 

1012 / л);
•	 гемоглобин – 28 г / л (в динамике – 87 г / л).

По данным компьютерной томографии (КТ) ОБП и за-
брюшинного пространства (апрель 2022 г.) в верхнем сег-
менте левой почки выявлены множественные кисты и ан-
гиомиолипомы с фиброзной тканью и кровоизлияниями. 
Вокруг образований – инфильтрация и отек клетчатки. 
В правой почке – множественные ангиомиолипомы, кисты. 
Чашечно-лоханочная система обеих почек расширена. Жид-
кость – в забрюшинном пространстве, слева от диафрагмы 
до малого таза. В печени – ангиолипомы, кисты.

По данным эхокардиографии (ЭхоКГ) (апрель 2022 г.):
•	 полости сердца не расширены;
•	 толщина передней стенки правого желудочка – 0,45 см;
•	 систолическое давление в легочной артерии (СДЛА) – 

40 мм рт. ст.;
•	 фракция изгнания – 61 %;
•	 относительная недостаточность митрального клапана 

II–III степени, трикуспидального клапана – II–III сте-
пени.
По данным КТ головного мозга (апрель 2022 г.) очаговой 

патологии головного мозга не выявлено. Обнаружены диф-
фузные склеротические изменения костей черепа.

КТ ОГК (апрель 2022 г.) (рис. 1):
•	 легочная ткань на всем протяжении представлена ки-

стозной трансформацией (множественные разнокали-
берные воздушные полости на фоне грубых диффузных 
интерстициальных изменений, отдельных тяжистых 
и узелковых фиброзных изменений);

•	 с обеих сторон – буллы ≤ 20 мм;
•	 в ребрах, позвонках, лопатках – множественные мелко-

очаговые сливные очаги склероза;
•	 двусторонний плевральный выпот.

Заключение: КТ-картина может соответствовать ЛАМ.
Пациентка была консультирована пульмонологом, за-

подозрен ЛАМ, рекомендована консультация в научно-ис-
следовательских институтах пульмонологии Москвы или 
Санкт-Петербурга. Однако больная рекомендации не вы-
полнила.

В конце апреля 2022 г. – повторная госпитализация в от-
деление урологии по причине макрогематурии. Выполнены 
цистоскопия (выделение мочи с примесью крови из устья 
левого мочеточника), брюшная аортография, селективная 
ангиография левой и правой почечной артерии (аневриз-
матическое расширение правой и левой верхней передней 
сегментарной артерии), попытка эмболизации ветвей левой 
почечной артерии, нефрэктомия слева по поводу разрыва 
ангиомиолипомы левой почки.

По результатам патологоанатомического и цитологиче-
ского исследований выявлено следующее:
•	 левая почка с жировыми клетками, размерами 23 × 11 × 

12 см (значительно увеличена);
•	 на разрезе граница коркового мозгового слоя не опре-

деляется;
•	 у нижнего полюса ткань некротизирована, имеются 

множественные образования от 2 до 6 см в диаметре, 
плотной эластичной консистенции желтого цвета.
Патологическая ткань состоит из ГМК с наличием кле-

ток со светлой цитоплазмой, расположенных преимущест-
венно периваскулярно.

Заключение: ангиомиолипома.
В ноябре 2022 г., учитывая наличие единственной почки, 

высокую вероятность прогрессирования заболевания и пол-
ную потерю функции правой почки, признаки азотемии, 
в феврале 2023 г. нефрологами была назначена терапия ин-
гибитором mTOR (эверолимус 0,75 мг 2 раза в день) с оцен-
кой концентрации препарата в крови. Препарат получала 
в течение 1 мес., затем эверолимус самостоятельно отменила 
в связи с хорошим самочувствием.

В январе 2023 г. была направлена в пульмонологическое 
отделение Государственного учреждения здравоохранения 
«Областная клиническая больница» (Саратов).

При объективном обследовании:
•	 состояние относительно удовлетворительное;
•	 индекс массы тела – 21 кг / м2;
•	 частота дыхательных движений – 18 в минуту;
•	 частота сердечных сокращений – 80 в минуту;
•	 артериальное давление – 110 / 70 мм рт. ст.;
•	 периферическая сатурация кислородом (SpO2) в покое 

при дыхании воздухом – 96 %.
Результаты 6-минутного шагового теста (6-МШТ):

•	 пройденная дистанция – 300 м;
•	 SpO2 до нагрузки – 99 %;
•	 оценка по mMRC до нагрузки – 1 балл;
•	 SpO2 после нагрузки – 98 %;
•	 mMRC после нагрузки – 1–2 балла.

Рис. 1. Компьютерная томограмма органов грудной клетки пациентки А. (2022)
Figure 1. Computed tomography of the chest organs of patient A. (2022)

А B
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На коже лица в области щек, носа – множество узел-
ков округлой формы красно-коричневого цвета, размера-
ми 1–10 мм, местами сливающихся между собой (рис. 2А). 
В области волосистой части головы – бляшка мягкоэла-
стичной консистенции, телесного цвета. На коже спины – 
единичные гипопигментированные пятна. В пояснично-
крестцовой области – «шагреневая» бляшка телесного цвета 
(см. рис. 2B). В области околоногтевых валиков 3-го пальца 
левой кисти – папулезные элементы розоватого цвета, ног-
тевая пластина волнообразно деформирована (см. рис. 2C).

УЗИ ОБП и почек: очаговые образования печени и диф-
фузные изменения паренхимы единственной правой почки 
(размеры – 112 × 51 мм).

ЭхоКГ: толщина передней стенки правого желудочка – 
0,5 см, СДЛА – 48 мм рт. ст., фракция изгнания – 60 %, 
относительная недостаточность митрального клапана II сте-
пени, трикуспидального клапана III степени.

Спирометрия от января 2023 г.: нарушений функции 
внешнего дыхания (ФВД) не выявлено (объем форсиро-
ванного выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1) – 89 %долж.; форси-
рованная жизненная емкость легких (ФЖЕЛ) – 96 %долж.; 
ОФВ1 / ФЖЕЛ – 0,97).

По данным КТ (рис. 3) выявлены множественные бул-
лы (диаметр – до 28 мм). Слева определяется скопление 
воздуха: апикально и на уровне верхней доли – толщиной 
до 15 мм с жидкостным уровнем до 7 мм; на уровне нижней 
доли по передней и боковой поверхностям – толщиной 
до 2 мм, с жидкостным уровнем до 10 мм. В плевральных 
полостях с обеих сторон жидкость не определяется. В кост-
ных структурах в зоне исследования (ребра, позвонки, ло-
патки) – множественные участки склероза.

На основании полученных данных был установлен 
диагноз: основной: TC с поражением почек, костей, кожи, 
легких (ЛАМ). Хроническое легочное сердце, компенсация. 
Легочная гипертензия I степени. Нефрэктомия от 15.04.22 
по поводу разрыва ангиомиолипомы левой почки с разви-
тием кровотечения и забрюшинной гематомы. Тампонада 
мочевого пузыря. Хроническая болезнь почек С3Б стадии.

Осложнения: вторичная гипертензия. Хроническая по-
чечная недостаточность I стадии. Вторичная гиперурикемия. 
Дыхательная недостаточность I степени. Гидропневмоторакс.

Рекомендована консультация генетика, консультация 
в федеральном центре, прием эверолимуса или сиролимуса.

В дальнейшем пациентка до 2026 г. у пульмонолога 
не наблюдалась, периодически осматривалась нефроло-
гом. С июля 2023 г. нерегулярно получает эверолимус в дозе 
1,5 мг в сутки.

В сентябре 2025 г. осмотрена нефрологом:
•	 самочувствие удовлетворительное;
•	 артериальное давление – в пределах нормы, отечного 

синдрома нет;
•	 диурез адекватный.

По результатам лабораторных анализов:
•	 креатинин – 75 мкмоль / л;
•	 мочевина – 4,1 ммоль / л;
•	 холестерин – 7,6 ммоль / л;
•	 глюкоза – 4,9 ммоль / л;
•	 скорость клубочковой фильтрации – 86 мл / мин.

Общие анализы крови и мочи – без патологии.
По данным КТ:

•	 объем легких сохранен;
•	 по всем легочным полям сохраняются множественные 

воздушные полости размерами до 34 × 19 мм на фоне 
диффузных интерстициальных изменений;

•	 в наддиафрагмальных отделах – тяжистые фиброзные 
изменения;

Рис. 2. Кожные проявления туберозного склероза: А – ангиофи-
бромы лица; B – участки гипопигментации, «шагреневая» 
бляшка; С – изменения ногтевой пластины
Figure 2. Cutaneous manifestations of tuberous sclerosis: A, facial an-
giofibromas; B, areas of hypopigmentation, “shagreen plaque”; C, 
changes in the nail plate

•	 инфильтративные очаговые изменения в легких отчет-
ливо не визуализируются;

•	 в реберно-диафрагмальном плевральном синусе слева 
визуализируется жидкость (с признаками осумкования?) 
36 × 10 × 15 мм;

•	 по костальной плевре в задних отделах на уровне VIII–
XI ребер визуализируется жидкость (толщина полоски 
≤ 4 мм);

А
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•	 жидкость в полости перикарда не визуализируется;
•	 в костных структурах на уровне сканирования (измене-

ния наиболее выражены в позвонках грудного отдела 
позвоночника) определяются множественные очаги 
остеосклероза без деструкции кортикального слоя, де-
формации костей;

•	 на уровне сканирования сохраняются гиподенсные об-
разования печени диаметром ≤ 7 мм, неоднородность, 
тяжистость клетчатки брюшной полости в подпеченоч-
ном пространстве.
При сравнении с данными КТ-исследования от 17.01.24 

отмечено появление жидкости в плевральной полости слева.
В феврале 2026 г. повторно осмотрена пульмонологом:

•	 предъявляет жалобы на одышку смешанного характе-
ра при обычной физической нагрузке (подъем выше 
4-го этажа, ходьба – около 200–300 м; mMRC – 2 балла);

•	 индекс массы тела – 30,8 кг / м2;
•	 частота дыхательных движений – 19 в минуту;
•	 частота сердечных сокращений – 110 в минуту;
•	 артериальное давление – 120 / 70 мм рт. ст.;
•	 SpO2 в покое – 98 %.

Результаты 1-минутного теста «Сесть и встать»:
•	 число выполненных повторов – 20;
•	 SpO2 до нагрузки – 97 %, после нагрузки – 94 %;
•	 mMRC до  нагрузки – 2 балла, после нагрузки – 

2–3 балла.

В феврале 2026 г. выполнена спирометрия: значимых на-
рушений ФВД не выявлено. При выполнении КТ в феврале 
2026 г. – без отрицательной динамики: количество и распро-
страненность изменений прежняя, жидкость в плевральной 
полости отсутствует.

За трехлетний период наблюдения на фоне терапии 
эверолимусом у пациентки незначительно снизилась толе-
рантность к физической нагрузке (без значимого изменения 
ФВД, увеличения индекса массы тела), по данным КТ реци-
дивов пневмоторакса не отмечено, появился плевральный 
выпот в 2025 г. в небольшом объеме, который самостоя-
тельно разрешился в 2026 г. Диффузионная способность 
легких по монооксиду углерода (DLCO) не исследовалась 
ввиду отсутствия технической возможности. Также улуч-
шились показатели почечной функции (азотемия на конт
рольных визитах к нефрологу не выявлялась), отрицательная 
динамика по образованию в печени и кожному процессу 
не прослеживалась. 

Обсуждение

Представлено клиническое наблюдение за молодой 
пациенткой с ТС-ЛАМ. Редкость этого диагноза хо-
рошо подтверждается эпидемиологическими дан-
ными: по результатам исследований, проведенных 

Рис. 3. Компьютерная томограмма органов грудной клетки (2022)
Figure 3. Computed tomography of the chest, 2022
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в 7 странах, показано, что распространенность ЛАМ 
составляет всего 3–7 случаев на 1 млн человек [4]. 
Распространенность ЛАМ среди женщин с ТС ко-
леблется от 26 до 42 % [6], среди мужчин – от 22 
до 38 % [9]. ТС-ЛАМ выявляется преимущественно 
у женщин в возрасте 30–50 лет [10], средний воз-
раст обращения за медицинской помощью – 38 ± 
14 лет [6]. В представленном клиническом наблю-
дении у молодой женщины поражение почек как 
проявление ТС было диагностировано в возрасте 
11 лет, а поражение легких – в 37 лет, что согласует-
ся с указанными данными.

В детском возрасте у пациентки регистрировались 
судорожные припадки и выявлены изменения в по-
чках, характерные для ТС. Далее заболевание про-
текало малосимптомно вплоть до разрыва ангиоми-
олипомы левой почки во взрослом возрасте (37 лет), 
нарушения почечной функции (азотемия), очагов 
склероза в костях и изменений в легких, выявленных 
в процессе дообследования по поводу появивших-
ся кашля и одышки. Также при объективном обсле-
довании выявлен кожный процесс (ангиофиброма 
лица, гипопигментные пятна, участки «шагреневой 
кожи», фиброзные бляшки туловища, околоногтевое 
поражение, деформация ногтевой пластины), что ука-
зывает на появление новых признаков заболевания 
на протяжении всей жизни и важность постоянного 
динамического наблюдения за такими пациентами. 
Необходимо отметить, что несмотря на появление 
симптомов в детском возрасте, включая изменения 
кожи, отмечена поздняя диагностика заболевания 
(в 37 лет). Это может быть обусловлено редкостью 
описываемой патологии, плохой осведомленностью 
врачей о возможностях ее диагностики, отсутствием 
динамического наблюдения при переходе от педиа-
тров к терапевтам.

Ключевое изменение в диагностике ТС, внесенное 
Международной консенсусной группой ТС (2021), 
включает генетическое тестирование, подтвержда-
ющее диагноз [11]. ТС развивается вследствие му-
таций в генах TSC1 (локус 9q34 9-й хромосомы) или 
TSC2 (локус 16p13 16-й хромосомы), кодирующих 
синтез гамартина и туберина. В ⅓ случаев ТС носит 
наследственный характер и передается по аутосом-
но-доминантному типу [12, 13]. Однако по резуль-
татам генетического тестирования при диагностике 
ТС у 25 % пациентов мутация TSC не выявляется [6, 
12]. В представленном наблюдении генетическое ис-
следование не проводилось по материальным при-
чинам, однако у дочери пациентки в раннем детском 
возрасте диагностирован судорожный припадок (одно 
из неврологических проявлений ТС), а прерывание 
2-й беременности было рекомендовано в связи с вну-
триутробными пороками развития плода. Поэтому 
при большой вероятности наследственной этиологии 
ТС (риск рождения больного ребенка достигает 50 %), 
генетическое тестирование целесообразно проводить 
на этапе планирования беременности не только у ро-
дителей, но и у ближайших родственников [7].

В рамках установления диагноза и оценки спектра 
пораженных органов ключевую роль играют методы 

визуализации. У 1/3 пациенток с ТС по данным КТ 
ОГК выявляется легочный ЛАМ, причем ЛАМ при ТС 
чаще протекает бессимптомно, в отличие от сЛАМ, 
дебютирующего спонтанным пневмотораксом с вы-
сокой частотой рецидивов или дыхательной недоста-
точностью [7, 9, 14].

КТ-картина при ЛАМ представляет собой сово-
купность следующих признаков:
•	 кистозная деформация легочной ткани с наличием 

множественных тонкостенных кист (> 10), преиму-
щественно округлой формы, диаметром 2–30 мм, 
не сливающихся между собой, равномерно распре-
деленных по легочной паренхиме;

•	 ЛАМ-ассоциированные узелки;
•	 выпот в плевральных полостях;
•	 отсутствие критериев интерстициального заболе-

вания легких [1–3].
При вероятном или возможном диагнозе ЛАМ 

следует проводить дифференциальную диагностику 
с целью исключения другой патологии, проявляющей-
ся кистозными изменениями легочной ткани [1, 7]. 
Пневмотораксы возникают у 70 % пациентов с ЛАМ 
и могут быть первым клиническим проявлением за-
болевания [1–4]. Рецидивирующие спонтанные пнев-
мотораксы обычно возникают в результате разрыва 
субплевральных кист, при этом требуется проведение 
профилактического плевродеза, что было выполнено 
у данной пациентки.

Помимо пневмоторакса, ЛАМ ассоциируется 
с другими серьезными осложнениями, включая хи-
лезный выпот, ангиомиолипомы почек и дыхательную 
недостаточность [2, 3]. Эти осложнения подчеркива-
ют системный характер ЛАМ и усиливают необходи-
мость междисциплинарного подхода к диагностике 
и лечению. У представленной пациентки спонтанный 
пневмоторакс произошел в 2022–2023 гг., был мало-
симптомным и диагностирован только при проведе-
нии КТ.

В 2023 и в 2024 гг. по данным КТ легких выявля-
лась жидкость в плевральной полости, однако ввиду 
малого ее количества пункция не проводилась.

«Золотым стандартом» диагностики ЛАМ является 
биопсия легочной ткани с морфологической верифи-
кацией биоптата, характеризуемого кистозной транс-
формацией и диффузной пролиферацией атипичных 
ГМК (ЛАМ-клеток), имеющих веретенообразную или 
эпителиоидную форму, с эозинофильной цитоплаз-
мой и центрально расположенным ядром, которые 
располагаются вдоль лимфатических сосудов, кро-
веносных сосудов, бронхиол и альвеолярных пере-
городок, экспрессирующих рецепторы для эстрогена 
и маркеры меланоцитов [1, 15].

Морфологическая верификация дополняется ре-
зультатами иммуногистохимического анализа, при 
котором выявляется актин ГМК, десмин, НМВ45 (Hu-
man Melanoma Black 45), рецепторы к эстрогену [1–3]. 
Генез ЛАМ-клеток остается не до конца изученным 
вопросом. Неопластическая природа происхождения 
ЛАМ-клеток подтверждается неконтролируемой кле-
точной пролиферацией и аберрантной дифференци-
ровкой, обусловленной гиперактивацией сигнального 
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пути mTOR и резистентностью к запрограммирован-
ной клеточной гибели. Экспрессия генов, ассоцииро-
ванных с метастазированием, указывает на наличие 
у ЛАМ-клеток потенциала к инвазии и диссемина-
ции [16–18].

Однако ввиду малодоступности генетического те-
стирования и технических сложностей, связанных 
с проведением биопсии легких, главным способом 
диагностики ТС продолжает оставаться интерпрета-
ция клинических критериев [1–4].

Регулярное проведение спирометрии жизненно 
важно для пациентов с ЛАМ, поскольку они способ-
ствуют раннему выявлению и лечению респираторных 
проблем. Крайне важно у всех пациентов с ЛАМ ре-
гулярно (каждые 6–12 мес.) проводить спирометри-
ческие тесты для отслеживания прогрессирования 
заболевания и корректировки лечения по мере необ-
ходимости. У представленной пациентки исходные 
спирометрические показатели были в пределах нор-
мы, однако исследовать DLCO не было возможности. 
По данным А.В.Черняка и соавт. (2021), у больных 
ЛАМ превалирует обструктивный тип нарушения 
ФВД (75 %), рестриктивный (3 %) и смешанный (1 %) 
типы нарушения ФВД встречаются гораздо реже [10].

DLCO снижена у 87 % пациенток. По результатам 
регрессии Кокса исходные значения DLCO и ОФВ1 
являются предикторами, определяющими риск смерти 
при ЛАМ [1–3]. К сожалению, исследовать DLCO пока 
не удалось. Необходимо отметить также, что исследо-
вание ФВД у пациентки в течение 3 лет амбулаторного 
наблюдения ни разу не выполнялось.

Для оценки переносимости физической нагрузки 
больными ЛАМ можно использовать 6-МШТ, кото-
рый также может использоваться для определения 
степени инвалидизации, прогрессирования болез-
ни и ответа на лечение у пациентов с клиническими 
проявлениями ЛАМ. Проведены тесты с физической 
нагрузкой (исходно – 6-МШТ, в 2026 г. в связи с не-
возможностью его выполнения – 1-минутный тест 
«Сесть и встать»). Необходимо отметить хорошую 
толерантность к физической нагрузке у пациентки, 
включая отсутствие десатурации в процессе тестов.

Лечение ЛАМ направлено на замедление прогрес-
сирования заболевания, сохранение функции легких 
и устранение осложнений. Необходим регулярный 
мониторинг функции легких, поскольку со временем 
ЛАМ может прогрессировать до дыхательной недо-
статочности. Согласно руководству Европейского 
респираторного общества по диагностике и лечению 
ТС-ЛАМ, наиболее эффективным методом патогене-
тического лечения при мультисистемных проявлени-
ях (почечные ангиомиолипомы, субэпендимальная 
гигантоклетолеточная астроцитома и  эпилепсия) 
является применение ингибиторов mTOR (эвероли-
мус). После терапевтической оценки соотношения 
риск / польза препараты данной группы могут быть 
назначены пациентам при ухудшении легочной функ-
ции и наличии хилезного выпота для стабилизации 
функции легких, уменьшения кистозного поражения 
легких и ангиомиолипом, при этом в конечном итоге 
улучшается качество жизни пациентов [1–4].

Поддерживающая терапия также играет реша-
ющую роль и может включать бронходилататоры, 
кислородную терапию по показаниям и соблюдение 
рекомендаций по вакцинации для лиц с ослабленным 
иммунитетом [19]. Важным аспектом лечения ЛАМ 
является строгое предотвращение воздействия эстро-
генов, особенно в форме гормональной контрацепции 
и заместительной гормональной терапии, что актуаль-
но для женщин репродуктивного возраста, у которых 
чаще всего возникает ЛАМ [1–4]. Эта рекомендация 
обусловлена чувствительностью к эстрогенам при 
ЛАМ. Трансплантация легких может быть рассмот
рена в запущенных случаях с тяжелой дыхательной 
декомпенсацией, она остается единственной мерой 
лечения ЛАМ. Поскольку понимание молекулярных 
основ ЛАМ продолжает расширяться, ожидается, что 
будущие методы лечения расширят масштабы и спе-
цифичность лечения.

Несмотря на недостаточную приверженность те-
рапии в начале лечения, пропуск контрольных ви-
зитов к нефрологу и пульмонологу, на фоне приема 
ингибитора mTOR у пациентки не отмечено суще-
ственной отрицательной динамики по спирометрии, 
улучшилась функция единственной почки. Возмож-
но, это связано с тем, что для ЛАМ характерно от-
носительно доброкачественное течение, медленное 
прогрессирование симптоматики ТС, на что указы-
вают показатели 10-летней выживаемости, превы-
шающие 90 % [20].

При ведении пациентов с ТС-ЛАМ требуется ком-
плексный, мультидисциплинарный подход с динами-
ческой оценкой клинических, лабораторных и ин-
струментальных показателей врачами-нефрологами, 
неврологами, пульмонологами, дерматологами, гене-
тиками и другими специалистами при необходимости.

Заключение

ЛАМ представляет собой орфанное заболевание 
с возможными мультисистемными проявлениями. 
По данным представленного клинического наблю-
дения продемонстрировано относительно доброка-
чественное течение заболевания у пациентки с ТС, 
диагностированным в детском возрасте, поражением 
кожи, нарастанием азотемии на фоне разрыва ангио-
миолипомы почки и выявлением ЛАМ в зрелом воз-
расте. На фоне своевременного назначения ингиби-
торов mTOR наблюдалось восстановление функции 
почки, существенного нарастания нарушения ФВД 
не отмечено.

Таким образом, мультидисциплинарный подход 
к  обследованию и  лечению больных ТС является 
ключевым фактором своевременной верификации 
диагноза и терапевтической тактики, снижения риска 
прогрессирования органной дисфункции.
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